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YAYIMLAMA VE FiKRi MULKIYET HAKLARI BEYANI

Enstitii tarafindan onaylanan lisansiistii tezimin/raporumun tamamini veya
herhangi bir kismini, basili (kagit) ve elektronik formatta arsivleme ve asagida verilen
kosullarla kullanima agma iznini Nuh Naci Yazgan Universitesi’ne verdigimi bildiririm.
Bu izinle Universiteye verilen kullanim haklar1 digindaki tiim fikri miilkiyet haklarim
bende kalacak, tezimin tamamimin ya da bir boliimiiniin gelecekteki ¢aligmalarda
(makale, kitap, lisans ve patent vb.) kullanim haklar1 bana ait olacaktir.

Tezin kendi orijinal ¢aligmam oldugunu, bagkalarinin haklarini ihlal etmedigimi
ve tezimin tek yetkili sahibi oldugumu beyan ve taahhiit ederim. Tezimde yer alan telif
hakki bulunan ve sahiplerinden yazili izin alinarak kullanilmasi zorunlu metinlerin yazili
izin almarak kullandigim1 ve istenildiginde suretlerini Universiteye teslim etmeyi taahhiit
ederim.

Yiiksekogretim Kurulu tarafindan yayinlanan “Lisansiistii Tezlerin Elektronik
Ortamda Toplanmasi, Diizenlenmesi ve Erisime Acilmasina Iliskin Yonerge”
kapsaminda tezim asagida belirtilen kosullar haricince YOK Ulusal Tez Merkezi / Nuh
Naci Yazgan Universitesi Kiitiiphanesi A¢ik Erisim Sisteminde erisime agilir.

o Enstitli / Fakiilte yonetim kurulu karari ile tezimin erisime agilmasi mezuniyet
tarithimden itibaren 2 yil ertelenmistir. (1)

o Enstitii / Fakiilte yonetim kurulunun gerekgeli karari ile tezimin erisime agilmast
mezuniyet tarthimden itibaren ... ay ertelenmistir. (2)

o Tezimle ilgili gizlilik karar1 verilmistir. (3)

Miimine Kiibra SERCE SARITAS

“Lisansiistii Tezlerin Elektronik Ortamda Toplanmas, Diizenlenmesi ve Erigime A¢ilmasina Iliskin Yonerge”

(1) Madde 6. 1. Lisansiistii tezle ilgili patent basvurusu yapilmasi veya patent alma siirecinin devam etmesi
durumunda, tez danismaninin onerisi ve enstitii anabilim dalinin uygun goriisii iizerine enstitii veya
fakiilte yonetim kurulu iki y1l siire ile tezin erisime a¢ilmasinin ertelenmesine karar verebilir.

2) Madde 6. 2. Yeni teknik, materyal ve metotlarin kullanildigi, heniiz makaleye déniismemis veya patent
gibi yontemlerle korunmamuis ve internetten paylasilmas: durumunda 3. sahislara veya kurumlara
haksiz kazang imkani olusturabilecek bilgi ve bulgulari igceren tezler hakkinda tez danigmaninin énerisi
ve enstitii anabilim dalinin uygun goviisii iizerine enstitii veya fakiilte yonetim kurulunun gerekceli
karari ile altt ay1 asmamak iizere tezin erisime agilmast engellenebilir.

3) Madde 7. 1. Ulusal ¢ikarlar: veya giivenligi ilgilendiren, emniyet, istihbarat, savunma ve giivenlik,
saglik vb. konulara iliskin lisansiistii tezlerle ilgili gizlilik karari, tezin yapildigi kurum tarafindan
verilir *. Kurum ve kuruluslarla yapilan is birligi protokolii cergevesinde hazirlanan lisansiistii tezlere
iliskin gizlilik karar ise, ilgili kurum ve kurulusun dnerisi ile enstitii veya fakiiltenin uygun gériisii
lizerine iiniversite yonetim kurulu tarafindan verilir. Gizlilik karari verilen tezler Yiiksekégretim
Kuruluna bildirilir. Madde 7.2. Gizlilik karart verilen tezler gizlilik siiresince enstitii veya fakiilte
tarafindan gizlilik kurallar ¢ergevesinde muhafaza ediliv;, gizlilik kararmmn kaldirilmast halinde Tez
Otomasyon Sistemine ytiklenir.

*Tez danismaninin onerisi ve enstitii anabilim dalinin uygun goriisii iizerine enstitii veya fakiilte
yonetim kurulu tarafindan karar verilir.
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OZET

Saritas Serce, M.K., Duchenne Muskiiler Distrofili Hastalarda Beslenme
Durumunun Saptanmasi, Nuh Naci Yazgan Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii,
Beslenme ve Diyetetik Programi, Yiiksek Lisans Tezi, Kayseri, 2024. Arastirmamiz
Kayseri’deki rehabilitasyon merkezlerinde tedavisi yiiriitilen Duchenne Muskiiler
Distrofili (DMD) hastalarin beslenme durumu, antropometrik ozellikleri ve diyet
kalitesini degerlendirmek amaciyla yiiriitiildii. Hastalara ait veriler yiiz ylize anket
yonetimi ile elde edildi, antropometrik Ol¢limleri alindi ve Z skoru WHO referans
degerleri ile karsilastirildi. Hastalarin {i¢ giinliik besin tiilketim kayitlar1 alinarak
Tiirkiye’ye Ozgii Beslenme Rehberi (TUBER) &nerileri ile karsilastirildi. Ayrica
“Saglikli Yeme Indeksi-2015’e (SY1)” gore “iyi ve kotii diyet kalitesi ve iyilestirilmesi
gereken diyet kalitesi” olarak degerlendirildi. Incelenen tiim parametreler ambule olan
ve olmayan hastalar seklinde gruplandirilarak karsilastirildi. Calismaya katilan hastalarin
yaslar1 10,93+4,70 yil olup, %95,7’si erkek, %52,2’si ambule, %47,83’ii fazla viicut
agirligina sahip ve %21,75’ini obezdi. Hastalarin yas1, viicut agirligi, boy uzunlugu, BKi
degeri, bel ¢evresi, bas ¢evresi, boyun cevresi, iist orta kol ¢evresi, baldir ¢evresi, ulnar
uzunluk, tibia uzunlugu ve viicut yagi ambulasyon durumuna gore farklilik gosterdi. D
vitamini ve Ca, diyet posasi, Mg, Fe, Cu, Fl ve Se alimlar yetersizdi ve diyet kalitesi
puanina gore iyi diyet kalitesi gdsteren hasta bulunmamakla birlikte, %47,8’sinin diyet
kalitesi kotii idi. Caligma sonucunda DMD hastalarinda obezite oranin yiiksek, diyet
kalitelerinin diisiik olmas1 nedeniyle beslenme hikayeleri ve viicut kompozisyonlarinin
tedavide dikkate alinmasi gerektigi ve bu konuda beslenme danigmanligr ile takip

edilmelerinin 6nemi ortaya kondu.

Anahtar Kelimeler: Antropometri, Besin Tiiketimi, Duchenne Muskiiler Distrofisi

Saglikli1 Yeme Indeksi, Diyet Kalitesi
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ABSTRACT

Saritas Serce, M.K., Assessment of Nutritional Status in Patients with Duchenne
Muscular Dystrophy. Nuh Naci Yazgan University, Institute of Health Sciences,
Department of Nutrition and Dietetics, Master's Thesis, Kayseri, 2024. This study
aim of assessing the nutritional status, anthropometric characteristics, and diet quality of
patients with Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) undergoing treatment at
rehabilitation centers in Kayseri. Data related to the patients were collected through face-
to-face interviews, anthropometric measurements were taken, and the Z-scores were
compared with WHO reference values. The patients' three-day food consumption records
were compared with the recommendations of the Turkey-specific nutrition guide
(TUBER). In addition, according to the “Healthy Eating Index-2015”, “good” and “poor
diet quality” and “diet quality needing improvement” were evaluated. The mean age of
the participants was 10.93+4.70 years, with 95.7% being male, 52.2% ambulatory,
47.83% overweight, and 21.75% obese. Age, body weight, height, BMI, waist
circumference, head circumference, neck circumference, mid-upper arm circumference,
calf circumference, ulna length, tibia length, and body fat percentage varied according to
ambulation status. Intakes of vitamin D, Ca, dietary fiber, Mg, Fe, Cu, Fl, and Se were
insufficient and although there were no patients with good diet quality according to the
diet quality score, 47.8% had poor diet quality. The findings of the study indicate that the
high obesity rate and low dietary quality among patients with Duchenne Muscular
Dystrophy (DMD) necessitate careful consideration of their nutritional history and body
composition in treatment plans. Furthermore, regular follow-up with nutritional

counseling is essential in this context.

Keywords: Anthropometry, Duchenne Muscular Dystrophy, Food Intake, Healthy
Eating Index, Diet Quality
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1.GIRiS
Duchenne muskiiler distrofisi (DMD), distrofin genindeki mutasyonlarin sebep
oldugu nadir goriilen néromiiskiiler hastaliktir (Birnkrant ve ark., 2018a). Hiicre iskeleti
proteini olan ve tiim kas tiplerinde bulunan distrofinin yoklugu veya yetersizligi ile

sonuclanan X'e bagli resesif gecisli bir hastaliktir (Birnkrant ve ark., 2018b; Davis,
Samuels ve Mullins, 2015).

Distrofin yoklugunda progresif kas dejenerasyonu, inflamasyon, nekroz veya
fibrozis olugmaktadir (Davidson ve Truby, 2009). Bu durum kas zayifligina, motor
gecikmelere, ambulasyon kaybina, solunum problemlerine ve kardiyomiyopatiye sebep
olmaktadir (Birnkrant ve ark., 2018a). Diiz kaslarin ve kalp kaslarinin hasara ugramasi
sonucunda sindirim sistemi ve kardiyovaskiiler sistemde komplikasyonlar meydana
gelmektedir. Yasmn ilerlemesiyle birlikte yiirime yetenegi yani ambulasyon
kaybedilebilir ve genellikle kalp veya solunum yetmezligi sonucu Olim

gerceklesmektedir (Van Ruiten, Bushby ve Guglieri, 2017).

Tiirkiye’de DMD goriilme sikliginin ortalama 4.000 canli erkek dogumda bir
oldugu ve Tiirkiye’de 15.000 civarinda DMD hastasinin bulundugu ve her yil bu sayiya
140-150 kadar yeni vakanin eklendigi tahmin edilmektedir (Satman, Giidiik, Yemenici
ve Ertiirk, 2019). Yiriimeye baslamada gecikme, sik diisme, kosmada zorluk, merdiven
cikmada zorluk, azalmis bas kontrolli, ayak parmak uclarinda yiiriime, baldirlarda
yaniltic1 kas hipertrofisi ve yerden kalkarken bacak giiciinii kullanmak yerine elleriyle
yerden destek alarak kalkmayla karakterize Gowers manevrast DMD’nin yaygin

semptomlar1 arasindadir (Birnkrant ve ark., 2018b; Liew ve Kang, 2013).

Aciklanamayan yiiksek transaminaz seviyeleri, ailede DMD hikayesi olmasi1 veya
16-18 aylikken yiiriiyememe gibi durumlarda DMD’den siiphelenilir ve serum kreatin
kinaz testi, genetik test ve/veya kas biyopsisi ile DMD teshisi konur (Birnkrant ve ark.,
2018b).

Duchenne hastaligi i¢in glincel bir tedavi bulunmamaktadir ve kortikosteroidler
disinda hastalarin yasam kalitesini 1iyilestirmeye yonelik palyatif ve profilaktik

miidahaleler sinirlhidir. Kortikosteroidler kas gii¢siizliigiiniin ilerlemesini yavaslatarak



ambulasyonu uzatmada etkilidir ancak biiyiime geriligi, obezite, glukoz intoleransi ve
kemik demineralizasyonu dahil olmak iizere bir¢ok istenmeyen yan etkisi bulunmaktadir
(Bushby ve ark., 2010a). Gen terapisi, ekzon atlama, hiicre enerjisini geri ylikleme gibi
tedavi ¢aligmalar1 ise devam etmektedir. DMD'li bir bireyin akrabalar1 gelecekteki

cocuklarinin DMD hastas1 olmasi olasili§ina karsin genetik danismanlik almalidir.

Duchenne’li hastalarda beslenme degerlendirmesinin amaci beslenme durumunu
bliylime ve gelismeyi diizenli takip edip agirlik takibi yaparak agirlik kazanimini,
obeziteyi veya beslenme yetersizligini onlemektir. Beslenme tedavisi optimum enerji
protein, sivi, makronutrientler ve mikronutrientlerin 6zellikle de D vitamini ve
kalsiyumun yeterli alimi ile saglikli, dengeli bir beslenmeyi tesvik etmeyi
amaclamaktadir. DMD'li hastalarda genellikle agirlik kazanimi, agirlik kaybi, yutma
giicliigli, enerji ve besin ogesi dengesizligi, sivi dengesizligi, diisiik kemik mineral
yogunlugu goriilmekte ve mandibular kontraktiir, ¢cigneme zorlugu, konstipasyon, mide
bosalmasinda gecikme, reflii gibi gastrointestinal sisteme ait sorunlarla karsilagilmaktadir
(Borrelli ve ark., 2005; Bushby ve ark., 2010b; Pane ve ark., 2006; van Bruggen ve ark.,
2015; Weber ve ark., 2014). Bu sorunlara glukokortikoid tedavisi, azalan enerji harcamasi
ve hareketsizlik gibi faktorler de katkida bulunmaktadir (Shimizu-Fujiwara ve ark.,

2012).

Duchenne hastalarinin besin alimlart hakkinda ¢ok az sey bilinmektedir. DMD'li
erkek cocuklarin besin alimina yonelik literatiirde yalnizca {i¢ ¢aligsma vardir (Bernabe-
Garcia ve ark., 2019a; Billich, Evans, Truby, Ryan, ve Davidson, 2021); He ve ark.,
2022). Bernabe-Garcia ve ark. tarafindan Meksika’da yapilan calismada steroid veya
herhangi bir ila¢ kullanmayan DMD’li bireyler yas gruplarina ayrilarak 3 giinliik besin
tiikketim kaydi ile diyet oriintiisii enerji ve makro besin alimi agisindan analiz edilmistir
(Bernabe-Garcia ve ark., 2019). Bu calisma ile ambulatuar olmama durumunun daha
yiiksek karbonhidrat ve enerji alimu ile iligkili oldugu bulunmus ve makro besin alimi ile
yas arasinda ters bir iligki oldugu gosterilmis ancak besin gruplar1 veya mikro besinler

acisindan degerlendirilme yapilmamistir.

Billich ve ark. tarafindan Avustalya’da 2022 yilinda yayimlanan ¢aligsmada ise ilk
defa Avustralya’daki erkek DMD’li ¢ocuklarin diyet analizi ortaya konmus ve hastalarin

%60’1min obez oldugu saptanmistir (Billich ve ark., 2021). Bu ¢alismanin sonucunda



saglikl bir agirlik aralifinda olan DMD’li daha geng erkek cocuklarin yiiksek enerjili ve
diistik besin 6gesi iceren besinleri fazla tiikettigi ve besin gruplarindan tahil, et {irtinleri,
siit iirtinleri ve sebze gruplarinin diisiik alimi ile beslenme kalitesi diisiik olarak

bulunmustur.

He ve ark. tarafindan Cin’de gergeklestirilen ¢alismada ambulasyon durumu ve
steroid kullanim durumu belirtilmeyen 2-14 yas aras1 223 DMD’li hastanin 3 giinliik
besin tiiketim kaydr alinmis ve serum D vitamini diizeyi dl¢iilmiistiir (He ve ark., 2022).
DMD'li ¢ocuklarin sadece %33,2'sinin saglikli agirlik araliginda oldugu belirlenmis
ve bliylime geriligi, zayiflik, fazla kiloluluk ve obezite oranlar1 sirasiyla %13,5, %14,4,
%14,3 ve %38,1 olarak bulunmugstur. Yasla birlikte bu sorunlarin arttifi saptanmigtir.
DMD'li ¢ocuklarin diyet alimlarina gore giinliik karbonhidrat, protein ve yag alimlar
strastyla %47,40+6,64, %14,46+2,22 ve %38,17+5,30 olarak bulunmustur. Diyetle alinan
giinliik kalsiyum ve D vitamini alimlar1 sirasiyla 433,32+164,39 mg/giin ve 155,73+89,30
IU/giin olarak bulunmustur. Biiyiime geriligi olan DMD’li ¢ocuklarda normal beslenme
durumu olan DMD'li ¢ocuklara gore giinliik protein aliminin tahmini ortalama protein
ihtiyacina orani ve giinliik enerji aliminin tahmini enerji ihtiyacina oran1 daha diisiik

oldugu saptanmistir (sirasiyla p degeri 0,003 ve 0,007).

Tez ¢alismamiz Bernabe-Garcia ve ark., 2019 ¢aligmasindan farkli olarak streoid
kullananlar1 dislamayarak ve Billich ve ark., 2022 c¢alismasindan farkli olarak ambule
olmayanlar1 dislamayarak, steroid kullanan ve kullanmayan, ambule olan ve olmayan tiim
DMD’li bireyler ¢aligma popiilasyonunu olusturmaktadir. Calismamiz Kayseri’deki
rehabilitasyon merkezlerine bagvuran DMD’li bireylerin besin alimini, gereksinimlere
kiyasla fazla veya az tiiketilen makro ve mikro besin dgelerini belirlemek, diyet kalitesini
degerlendirmek, antropometrik 6zelliklerini belirlemek amaciyla yiiriitiildii. Bu ¢alisma
DMD'li ¢ocuklarda diyet kalitesini ortaya koyan bildigimiz kadariyla ilk ¢alisma olmay1
hedeflemektedir ve nadir hastalik olan DMD’li bireylerin beslenme durumunu yansitacak
bildigimiz kadariyla 6rnegi yalnizca Avustralya, Meksika ve Cin’de bulunan bu ¢alismay1

ulusal ve uluslararast literatiire kazandirmay1 amaglamaktadir.



2. GENEL BILGILER

Duchenne Muskiiler Distrofisi, distrofin genindeki mutasyonlarin sebep oldugu,
hiicre iskeleti proteini olan ve tiim kas tiplerinde bulunan distrofinin yoklugu veya
yetersizligi ile sonuclanan, X’e bagh resesif gecisli ve ¢cocuklarda goriilen en yaygin

néromiiskiiler hastaliktir (Birnkrant ve ark., 2018b; Davis ve ark., 2015).

2.1. Duchenne Muskiiler Distrofisi Progresyonu

Distrofin yoklugunda progresif kas dejenerasyonu, inflamasyon, nekroz veya
fibrozis olugmaktadir (Davidson ve Truby, 2009). Bu durum kas zayifligina, motor
gecikmelere, ambulasyon kaybina, solunum problemlerine ve kardiyomiyopatiye sebep
olur (Birnkrant ve ark., 2018b). Diiz kaslarin ve kalp kaslarinin hasara ugramasi
sonucunda sindirim ve kardiyovaskiiler sistemlerde daha fazla komplikasyon meydana
gelir, ilerleyen yasla birlikte yiiriime yetenegi kaybedilebilir ve genellikle kalp veya
solunum yetmezligi sonucu 6liim gerceklesir (Davis ve ark., 2015; Guiraud, Chen, Burns

ve Davies, 2015; Van Ruiten ve ark., 2017).

Normal kas dokusu DMD’'li kas dokusu
Sekil 2.1. DMD’nin Sebep Oldugu Kas Hasar1

2.2. Duchenne Muskiiler Distrofisi Prevelansi

Duchenne Muskiiler Distrofisi prevalanst ABD’de 100.000 canli erkek dogumda
15,9 vaka ve Ingiltere’de 100.000 canli erkek dogumda 19,5 vaka olarak bildirilmistir
(Mendell ve ark., 2012; Moat, Bradley, Salmon, Clarke, & Hartley, 2013; Ryder ve ark.,
2017).



Avrupa Birligi’nde ise 100.000 canli erkek dogumda 5 vaka bildirilmistir (Rath
ve Nguengang Wakap, 2019). Tiirkiye’de ise DMD insidansinin 1/3000-1/5000 (ortalama
1/4000) canli erkek dogumda bir oldugu ve Tiirkiye’de yaklasik 15000 (1-60 yas arasi)
DMD hastasinin oldugu ve yilda 140-150 kadar yeni vakanin eklendigi tahmin
edilmektedir (Satman ve ark., 2019). Bu veriler 1518inda iilkemizde DMD goriilme
sikligmin ABD, Ingiltere ve Avrupa Birligi’ne gére daha fazla oldugu diisiiniilmektedir.

2.3. Duchenne Muskiiler Distrofisi Belirtileri ve Klinik ve Laboratuar

Bulgular:

Yiiriime gecikmesi (>16-18 aylik olmasina ragmen yliiriiyememe), sik diisme,
kosmada zorluk, merdiven ¢ikmada zorluk, azalmis bas kontrolii, ayak parmak uglarinda
yiirlime, baldirlarda yaniltic1 kas hipertrofisi (Sekil 1) ve yerden kalkarken bacak giiciinii
kullanmak yerine elleriyle yerden destek alarak kalkmayla karakterize Gowers manevrasi
(Sekil 2) DMD’nin yaygin semptomlari arasindadir (Bushby ve ark., 2010a; Liew ve
Kang, 2013). Aciklanamayan yiiksek transaminaz seviyeleri, ailede DMD hikayesi
olmasi veya 16-18 aylikken yiirliyememe gibi durumlarda DMD’den siiphelenilir ve
serum kreatin kinaz testi, genetik test ve/veya kas biyopsisi ile cogu hastaya 5 yasinda

tipik olarak DMD teshisi konur (Birnkrant ve ark., 2018a).
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Sekil 2.2. Baldir Kaslarinda Yaniltici Hipertrofi



Sekil 2.3. Gowers Manevrasi

2.4. Duchenne Muskiiler Distrofisi Tedavisi

DMD i¢in giincel bir tedavi yoktur. Prednizon ve deflazakort gibi kortikosteroidler
disinda hastalarin yasam kalitesini iyilestirmeye yonelik palyatif ve profilaktik
miidahaleler smirlidir. Kas giigsiizliigiiniin ilerlemesini yavaglatarak ambulasyonu
uzatmada kortikosteroidler etkilidir ancak biiylime geriligi, obezite, glukoz intoleransi ve
kemik demineralizasyonu dahil olmak {izere birgok istenmeyen yan etkiye sahiptir
(Bushby ve ark., 2010a). Gen terapisi, ekzon atlama, hiicre enerjisini geri ylikleme gibi
tedavi caligmalar1 ise devam etmektedir. Doktor, hemsire, diyetisyen, fizyoterapist, dil
konusma terapisti gibi saglik ¢alisanlarini igeren iyi bir multidisipliner ekibin bakimiyla
DMD’li bireyde sag kalim orani artar ve yasam kalitesi ylikselir. Fizyoterapi ve
rehabilitasyon tedavilerinin yani1 sira DMD hastalarinda komplikasyonlar1 azaltmaya
yonelik baska tedaviler de uygulanmaktadir. Literatiirde su terapisi, hidroterapi,
aquaterapi olarak da gecen uygulamanin DMD hastasinin yasam kalitesini iyilestirmeye
yardimci oldugu oOne siiriilmektedir (Atamturk ve Atamturk, 2018). DMD’li bir bireyin
aile iyeleri, kimin tasiyict olma riski altinda oldugunu belirlemek icin genetik
danigmanlik almalidir. Duchenneli hastalarin bakimini iyilestirmek amaciyla 84 klinisyen
2010 yilinda gastroenteroloji ve beslenme basliginin da yer aldig: klinik bakim 6nerileri
gelistirmislerdir (Bushby ve ark., 2010b). 2014 yilinda ise bu bakim degerlendirmeleri
giincellenmistir (Birnkrant ve ark., 2018a).



2.5. Duchenne Muskiiler Distrofili Hastalarimn Enerji ve Besin Ogeleri

Gereksinimi

DMD'li hastalarda enerji ve besin dgesi gereksinimi tahmin etmek, ozellikle
kortikosteroid kullanim1 ve ayrica hastaligin seyri boyunca kas kiitlesinin dejeneratif

kayb1 nedeniyle zorlagmaktadir (Pane ve ark., 2006).
2.5.1. Duchenne Muskiiler Distrofisi Hastalarinin Enerji Gereksinimi

Duchenneli hastalarda enerji gereksinimi, dinlenme enerji harcamas1 (DEH) ve
aktivite diizeyine gore hesaplanarak tahmin edilir. Toplam enerji ihtiyaci, fiziksel aktivite
faktorii ile carpilan DEH’ye esittir. Dolayli kalorimetri DEH’ nin en dogru dl¢liimiinii
saglar (Birnkrant ve ark., 2018b). Iskelet kas1 metabolizmasi, DEH nin 6nemli bir
belirleyicisidir ve ndromiiskiiler hastaliklarla karakterize siddetli kas kaybi ile
degismektedir (Salera ve ark., 2017). Biiyiime ve gelisme agisindan dogru DEH’ye sahip

olmak 6dnem tagimaktadir (Haapala, Peterson, Daunter ve Hurvitz, 2015).

Ambulasyon kaybina eslik eden fiziksel aktivitedeki diisiis nedeniyle, enerji ihtiyaci
onemli dlglide azalabilir ve DEH, ambulasyon kayb1 fazindan 6nceki DEH’den bile daha
diisiik olabilir (Birnkrant ve ark., 2018b). Baz1 ¢alismalar, DMD hastalarinda obezite ile
iligkili olabilecek daha diisiik bir DEH gostermistir (Gonzalez-Bermejo ve ark., 2005;
Hogan, 2008; Saure, Caminiti, Weglinski, de Castro Perez ve Monges, 2018; Shimizu-
Fujiwara ve ark., 2012). DMD hastalarinin saglikli ¢cocuklara kiyasla daha az enerjiye
ihtiya¢ duydugu, saglikli ¢ocuklar i¢in 6nerilen enerji aliminin ambule erkeklerde %80’
ve ambule olmayan erkeklerde %70’inin aliminin yeterli oldugu belirtilmistir (Bianchi ve
ark., 2011a). Bununla birlikte, enerji alimini azaltmak, negatif bir enerji dengesini
indiikleme potansiyeline sahiptir ve DMD’lerde bu durum, bir kez kaybedildiginde,
yenilenme potansiyeline sahip olmayan yagsiz viicut kiitlesi kaybin1 artirabilir (Davidson
ve Truby, 2009). Bu nedenle, enerji alimi fiziksel aktiviteye, obezite veya yetersiz

beslenme durumuna ve ambulasyon kapasitesine gore kisisellestirilmelidir.

Shimizu-Fujiwara ve ark. DEH’yi c¢esitli hastalik evrelerinde 10-37 yaslar
arasindaki 77 DMD hastasinda arastirmis ve DEH’yi, kontrollerde karsilik gelen
degerden 6nemli Ol¢iide diisiik bulmustur (Shimizu-Fujiwara ve ark., 2012). Hankard ve
ark. 8-13 yas aras1 13 DMD’li ¢ocukta DEH’yi incelemis ve kas kiitlesi kaybinin DEH’yi

azaltacagin1 ve dolayisiyla obezitenin baslamasina katkida bulunacagini varsaymistir



(Hankard ve ark., 1996; Zanardi ve ark., 2003). 6-12 yaslar1 arasindaki 9 hastay1
degerlendirmis ve DMD hastalarinda kas kiitlesi kaybinin DEH’de azalma ile iligkili

olmadigint gostermistir (Zanardi ve ark., 2003).

Elliot ve ark. dinlenme enerji harcamasinda kullanilabilecek en gecerli denklemi
belirlemek amaciyla steroidle tedavi edilen, ambule, 5-11 yas arasindaki 9 DMD’li
bireyle yapmis olduklari ¢alismada indirekt kalorimetri ile DEH 6l¢miis, bes farkli enerji
hesaplama denklemi ile karsilastirmis ve en az sapma gostererek en dogru ve kesin sonug

veren denklemin Schofield denklemi oldugu saptamistir. (Elliott ve ark., 2012).
2.5.2. Duchenne Muskiiler Distrofisi Hastalarinin Protein Gereksinimi

Protein alim1 yaga gore Onerilen dozu karsilamalidir. DMD hastalarinin ek protein
alimina ihtiya¢ duydugunu gdsteren bir kanit yoktur (Salera ve ark., 2017). Protein i¢in
onerilen alim miktari, erkekler i¢in yasa gore farklilik gosterir: 4-13 yas arasi ¢cocuklar
icin giinde 0,95 g/kg; 14-18 yas arasi i¢in giinde 0,85 g/kg; 19 yas ve iizeri erkekler i¢in
giinde 0,80 g/kg onerilir (Birnkrant ve ark., 2018b). Tiirkiye Beslenme Rehberi 2022°de
(TUBER) protein gereksinimleri yas ve cinsiyete dzgii olarak verilmistir (TUBER, 2022).

2.5.3. Duchenne Muskiiler Distrofisi Hastalarinin Sivi Gereksinimi

Bu hastalarda diisiik kas tonusundan dolay1 artan kabizlik riski nedeniyle yeterli
stvi alimi onerilir (DeVore ve Shotton, 2012). Yeterli siv1 icebilme yetenegi, hastaligin
seyri boyunca kotiilesen disfaji ile komplike olabilir (McGrail ve Kelchner, 2015).
Onerilen sivi alimi agirhk veya yasa baghdir. Agirliga bagli olarak, sivi tiiketimi
hesaplamasinda Holliday—Segar yontemi (Tablo 2.1.) kullanilir. Yasa baglh olarak,
giinliik diyetle referans sivi alim degerleri 4-8 yas arasi1 kiz ve erkek ¢ocuklar i¢in 1,2
L’dir (yaklasik 5 bardak); 9-13 yas aras1 erkek ¢ocuklar i¢in 1,8 L (yaklagik 8 bardak);
14-18 yas arasi erkek ¢ocuklar i¢in 2,6 L (yaklasik 11 bardak) ve 19 yas ve iizeri erkekler
icin 3,0 L (yaklasitk 13 bardak) seklindedir ancak gerektiginde kisisellestirilebilir
(Birnkrant ve ark., 2018b).



Tablo 2.1. Stv1 Gereksinimi Hesaplanmasi

Agirhk (kg) Sivi Gereksinimi

1-10 100 ml/kg

11-20 1000 mL + 10 kgden falza her bir kg i¢in 50 mL/kg
>20 1500 mL + 20 kgden fazla her bir kg i¢in 20 mL/kg

(Holliday ve Segar, 1957)

2.5.4. Duchenne Muskiiler Distrofisi Hastalarinin D Vitamini ve Kalsiyum

Gereksinimi

Duchenneli erkek cocuklarda yasla birlikte artan giigsiizliik ve fonksiyonel
bozulma goriiliir (Joseph ve ark., 2019) ve %27-43'linde kirik meydana geldigi ve
genellikle bagimsiz hareketlilik ve yasam kalitesi lizerinde kiriklarin zararh bir etkiye
sahip olabilecegi bildirilmektedir (Joseph ve ark., 2019; Larson ve Henderson, 2000;
Perera, Sampaio, Woodhead ve Farrar, 2016). DMD'li erkek ¢ocuklarda kiriklara en
biiylik katkida bulunan etmenler zayifliga baglh diismeler, uzun siireli hareketsizlik ve
ozellikle vertebral kemikte glukokortikoid kaynakli osteoporozdur (Birnkrant ve ark.,
2018b; Pouwels ve ark., 2014). Kemik sagligi i¢in D vitamini ve kalsiyum tiiketimi

Onemlidir.

Bianchi ve arkadaslarinin, 5-15 yas arasi, ambule, en az 6 ay prednizon tedavisi
almig, 33 DMD’li bireyle yaptig1 prospektif ¢aligmasinda 0,8 mcg/kg/giin kalsifediol
takviyesinin, diyet kalsiyum aliminin onerilen doza ayarlanmasiin (en az 1g/giin) ve
kalsiiirik etkilerden kaginmak i¢in sodyum aliminin azaltilmasinin, DMD vakalarinin
yaklagik ticte ikisinde kemik rezorpsiyonunu azaltabildigi, D vitamini eksikligini
diizeltebildigi ve kemik kiitlesini artirabildigi bildirilmistir (Bianchi ve ark., 2011b).
Giincel bakim yonergelerinde DMD hastalarina dnerilen yalnizca iki besin destegi alimi
vardir ve bunlar, serum 25-hidroksivitamin D seviyesi 30,0 ng/mL'nin altinda oldugunda
ve/veya diyet kalsiyum alimi diigiik oldugunda, vitamin D ve kalsiyum takviyesidir
(Birnkrant ve ark., 2018b). Giinliik D vitamini ve kalsiyum gereksinimi Tablo 2.2’de
verilmistir. Enerji aliminin diisiik oldugu durumlarda multivitamin veya mineral takviyesi

gereklidir (Birnkrant ve ark., 2018b).
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Tablo 2.2. TUBER e Gére Giinliik D Vitamini ve Kalsiyum Gereksinimi

Yas D Vitamini meg = 40 IU Kalsiyum (mg/giin)
2-3 15 mcg 450
4-10 15 mcg 800
11-17 15 mcg 1150
18-24 15 mcg 1000
(TUBER, 2022)

2.6. Besin Destekleri

Recetesiz satilan besin destekleri DMD’li hastalar tarafindan yaygin olarak
kullanilmaktadir fakat hangi takviyenin alinacagi, takviyelerin nereden alinacagi, hangi
dozda alinacagi gibi konularda hastalar i¢in standartlastirilmis bir kilavuz yoktur
(Verhaart, van den Engel-Hoek, Fiorotto, Franken-Verbeek ve Vroom, 2018).
Takviyelerin potansiyel olarak yararl etkileri olabilirken yiiksek dozda zararl etkileri de

olabilir veya hastanin aldig1 diger ilaglarla etkilesime girebilir (Verhaart ve ark., 2018).

Koenzim Q10, yesil ¢ay 0zii, resveratrol, glutamin ve/veya amino asitler, kreatin
ve Protandim gibi besin desteklerinin kas hiicresi fonksiyonunu iyilestirmek igin
kullanimina iliskin kanitlar sinirhidir, bu nedenle hastalar i¢cin anlamli Onerilerde
bulunmak zordur (Brumbaugh ve ark., 2018). Tablo 2.3.’de DMD hastalarinin yaygin
kullandig1 baz1 besin desteklerinin iddia edilen etki mekanizmasi, olas1 yan etkileri ve
olas1 besin ilag etkilesimleri verilmistir (Boccanegra, Verhaart, Cappellari, Vroom ve De

Luca, 2020).
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Bilesen

iddia Edilen Etki
Mekanizmasi

Olasi1 Yan Etkiler

Olasi Besin/ilac
Etkilesimi

Dalh zincirli
aminoasit

Protein sentezini
artirma

Kan sekeri diizeyini diistirebilir

Insiilin, ibuprofen,
energy drink +
creatine, lisinopril,

acetylcysteine
L-arginin Utrofin Hiperkalemiye ve diisiik kan Ginseng
basincina sebep olabilir
Glutamin Antioksidan Insiilin tedavisi ile birlikte
aktivite kullanilmaz
Kreatin Metabolizmay1 Agirlik artig1, bobrek
fonksiyon bozuklugu, pediatrik
kullanimda etkileri
bilinmemektedir
Taurin Antioksidan ve Hipertansif etki, bobrek Zerdegal, aspirin
inflamatuar disfonksiyonu, hipoglisemi
aktivite
Yesil ¢ay 6zii | Antioksidan ve Demir eksikligi anemisi, Folat | Salbutamol, imatinib,
(epikatesin) | antiinflamatuar biyoyararlanimini azaltr, allopurinol
aktivite hiperhomosisteinemi
Protandim Antioksidan ve ?
antiinflamatuar
aktivite
Omega-3 yag | Antiinflamatuar Antikoagiilan ilaglarla Kalsiyum, vitamin D
asidi aktivite etkilesim, Steroidlerle aliminin | 400 I.U.,mirabegron
protein yikimina sebep olup
olmadig1 bilinmemektedir
Resveratrol | Antiinflamatuar Steroidlerle aliminin etkisi Omega Q
aktivite bilinmemektedir
Kurkumin Antiinflamatuar Genelde giivenli kabul edilir
aktivite
N-asetil Antioksidan ? Acetylcysteine
sistein aktivite injection (suspect),
paracetamol oral
(concomitant)
Koenzim Q- | Antioksidan Diyastolik kan basincinin Kirmiz1 piring mayasi
10 aktivite diismesine neden olabilir
Melatonin Antioksidan Kan pihtilagma aktivitesini
aktivite azaltir, pediatrik kullanimda

etkileri bilinmemektedir

(Boccanegra ve ark., 2020)
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2.7. Duchenne Muskiiler Distrofisi Hastalarinda Antropometrik Olgiimler ve

Viicut Kompozisyonu

Dogrusal biiyiimenin bozulmas:t DMD’li bireylerde yaygindir ve steroid tedavisi
bunu tetikler (Lamb ve ark., 2016; West ve ark., 2013). 6 ayda bir biiylime ve gelisme
izlenmelidir ve her klinik randevuda diyetisyen beslenme durumu, boy ve agirlik takibi
yapmalidir. Iyi beslenme durumu, standart biiyiime gizelgelerinde 10. ve 85. persentiller

arasinda kalan boya gére agirlik veya yasa gore BKI olarak tanimlanir (Birnkrant ve ark.,
2018b).

Eger birey ayakta durabiliyorsa boy uzunlugu ayakta 6l¢iilmelidir. Ambulasyonu
kaybeden bireylerde kulag uzunlugu, ulnar uzunluk, tibia uzunlugu, diz yiiksekligi, yatar
uzunluk kullanarak boy 6lgtilebilir ancak hi¢gbiri DMD’li bireylerde standart 6l¢lim olarak
kabul edilmediginden ekipman ve tecriibelere gore her klinik kendisi i¢in en uygun

yontemle dl¢tim yapmalidir (Mok ve ark., 2010).

Duchenne’li bireylerde kas kiitlesinin yerini yag kiitlesine birakmas1 sebebiyle
yag kiitlesi fazla bile olsa BKI hesaplamasima gore yaniltici bir sekilde zayif olarak
nitelendirilebilir. Ayrica BKI hesaplamasinda boyun karesi hesaplamaya dahil edildigi
icin ambulasyonu kaybeden DMD’li bireylerde boy uzunlugunun yanls élgiilmesi, BKI
hesaplamalarinda  sapmalara sebep olarak giivenilirligini azaltacaktir. Boy
olciilemediginden BKI hesaplanamryorsa, yasa gore agirlik persentilleri kullanilabilir ve
10. ve 85. persentiller genel olarak c¢ocuklar icin iyi biliylime gdstergesi olarak kabul
edilebilir (Birnkrant ve ark., 2018b; Brumbaugh ve ark., 2018). Cift enerjili x-151m1
absorpsiyometrisi (DXA), maliyeti ve hastanin kiigiik bir miktar da olsa iyonlagtirici
radyasyona maruz kalmasi nedeniyle rutin beslenme degerlendirmesinde kullanilmaz.
Biyoelektrik impedans analizinin (BIA), énemli bir dezavantaji, ise hesaplama
denkleminde yine boy uzunlugunun kullanilmasinin ambulatuar olmayan hastalarda boy
Ol¢timiindeki yanlishgin yag kiitlesi tahmininde 6nemli bir hataya sebep olmasidir.
Triseps deri kivrim kalimligmin ve iist orta kol ¢evresi (UOKC) &lgiimleri ile ilgili en
onemli endise ise Olcen kiside deneyim eksikligi, Ol¢iim teknigi farkliliklar1 ve
giivenilirliktir (Brumbaugh ve ark., 2018). DMD’li bireylerde viicut kompozisyonundaki
degisiklikleri tahmin etmek i¢in BIA ve deri kivrim kalinlig1 lgiimlerinin dogrulugunu

karsilastirmay1 amaclayan, 3-11 yas aras1 26 ambulatuar DMD’li bireyde DXA referans



13

alinarak yiiriitiilen bir ¢alisma, yagsiz viicut kiitlesi ve viicut yag yiizdesi Ol¢limiinde
BiA’nin deri kivrim kalinhigina kiyasla DXA’ya daha yakin 6l¢iim sonuglar1 verdigini
belirtmis ve ambulatuar DMD’li bireylerde beslenme durumundaki degisiklikleri takip

etmek icin BIA’nin kullanilabilecegi sonucuna varmistir (Mok ve ark., 2010).
2.7.1.Bityiime Egrileri

Sifir ile 2 yas aras1 ¢ocuklar i¢in Diinya Saglik Orgiitii (WHO) biiyiime ¢izelgeleri
ve 2 ile 20 yas aras1 ¢cocuklar i¢in Hastalik Kontrol ve Korunma Merkezleri’nin (CDC)
Klinik Biiylime Cizelgeleri gibi onaylanmis, yasa gore biiylime referanslarinin kullanimi
pediatrik beslenme degerlendirilmesinin temel bilesenidir fakat bu ¢izelgeleri DMD’li
bireylerde kullanmak istedigimizde ambulasyonu kaybetmis bireyler i¢in boy 6l¢menin
zorlugu ve zamanla kaybedilen yagsiz viicut kiitlesi bu karsilastirmay1 imkansiz hale
getirir (Brumbaugh ve ark., 2018). DMD’li bireylerin viicut kompozisyonunu degismistir,
bu nedenle standart biiyiime ¢izelgelerinin kullanimi optimal degildir (Birnkrant ve ark.,

2018b).
2.7.2. DMD Hastaligina Ozgii Biiyiime Egrileri

Literatiirde DMD’ye 6zgii bliylime ¢izelgeleri bildirilmistir. Bir ¢aligma, 5-17 yas
aras1 26 DMD’li bireyden olusan bir grupta toplam kas kiitlesini tahmin etmek igin 24
saatlik idrar kreatinin atilimin1 kullanmis ve kas kiitlesinde yilda yaklasik %4’liik bir
diisiis bulmustur (Edmonds, Smith, Griffiths, Mackenzie ve Edwards, 1985). Yazarlar, bu
verileri “0 kas kiitlesi ¢izelgelerine” ekleyerek, DMD’li bireyler i¢in Sekil 2.4.’te verilen
yasa gore agirlik cizelgesini olusturmuslardir (Griffiths ve Edwards, 1988).
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Sekil 2.4. DMD’ye Ozgii Yasa Gore Agirhik Cizelgesi (Griffiths ve Edwards, 1988)

Franciotta ve ark. (Franciotta ve ark., 2003) 8 DMD’li bireyle yaptig1 ¢calismada
idrar kreatinin atilimmin DMD’deki viicut iskelet kas1 kiitlesini temsil etmedigini ortaya
koymustur. West ve ark. 2 ila 12 yasindaki DMD’li 513 bireyden olusan bir kohortta
tekrarlanan biiylime dl¢iimlerini kullanarak DMD’ye 6zgii biiyiime egrileri olugturmustur
(West ve ark., 2013). Sekil 2.5, 2.6 ve 2.7°de goriildiigi gibi CDC klinik biiyiime
cizelgelerine gore DMD’li bireylerin daha kisa oldugu ve asir1 kiloya yatkin oldugu
ortaya konulmustur. 10 yasindan sonra ambulasyon kaybi goriildiigii i¢cin bu biiyiime
cizelgeleri ergenlik 6ncesi DMD popiilasyonu i¢in kullanislt bulunmustur fakat 6rneklem
glukokortikoid tedavisi alan herhangi bir hastay1r icermediginden uygulanabilirligi

sinirhdir (West ve ark., 2013).
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35,

~~ DMD 90th

DMD 75th

CDC90th

DMD 50th
CDC75th

BKI (kg/m?)

CDCSOth
DMD 25th

CDC25th
CDC10th
DMD 10th

10

Yas (y1l)

Sekil 2.5. DMD'li 2-12 yas arasi erkek cocuklarm yasa gore BKI persentil
egrilerinin CDC 2000 egrileriyle karsilastirilmasi (West ve ark., 2013)

170

CDCS0th
DMD 90th
CDC75th
DMD 75th
CDCS0th
DMD 50th
CDC2sth
DMD 25th
CDC10th

160

140/

DMD 10th
130/

120

Agirlik (kg)

110

100

Yas (y1l)

Sekil 2.6. DMD'li 2-12 yas arast erkek c¢ocuklarin yasa gore agirlik persentil
egrilerinin CDC 2000 egrileriyle karsilastirilmasi (West ve ark., 2013)
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Sekil 2.7. DMD'li 2-12 yas arast erkek cocuklarin yasa gore boy uzunlugu
persentil egrilerinin CDC 2000 egrileriyle karsilagtirilmasi (West ve ark., 2013)

En az 6 ay boyunca glukokortikoid tedavisi géren 324 ambulatuar hasta ile yapilan
bir ¢calismada DMD’1i bireylerin saglikli bireylere kiyasla daha kisa boy, artan agirlik ve
daha yiiksek BKI’ye sahip oldugu belirtilmistir (Lamb ve ark., 2016). Bu kohortta
ortalama steroid baglama yas1 6,5 oldugundan, okul 6ncesi ¢agindaki cocuklar i¢in veriler
sinirhdir fakat bu biiyiime ¢izelgeleri, ergenlik 6ncesi DMD popiilasyonu i¢in mevcut en
iyi referansi temsil eder (Lamb ve ark., 2016). Sekil 2.8, 2.9 ve 2.10°de sirasiyla DMD’li
bireylerde boy, agirlik ve BKI egrileri verilmistir.

170

160 w— Males with DMD treated with steroids = 6 mos .. Naive 90th

- - - - Steroid-naive male G Naive 75th
Steroid-naive males with DMD W L Stersids 90th
150 . Naive 50th
Naive 25th
Steroids 75th
Steroids 50th

Naive 10th
Steroids 25th

Steroids 10th

140

130

Height, cm

120

110

100

90

80

Age, years

Sekil 2.8. DMD’li Bireylerde Boy Uzunlugu Egrileri (Lamb ve ark., 2016)
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Sekil 2.9. DMD’li Bireylerde Viicut Agirligi Egrileri (Lamb ve ark., 2016)
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- - - - Steroid-naive males with DMD
30 Steroids 90th
Naive 90th
Steroids 75th
2 25 Naive 75th
=
4
= Steroids 50th
z Naive 50th
20 Steroids 25th
Naive 25th
Steroids 10th
15
Naive 10th
10
4 5 6 7 8 9 10 11 12

Age, years
Sekil 2.10. DMD’li Bireylerde BKI Egrileri (Lamb ve ark., 2016)
2.8.DMD Hastalarinda Beslenme Sorunlari

Duchenne’li bireyler genellikle agirlik kazanimi, agirlik kaybi, besin dengesizligi,

sivi dengesizligi, diisiik kemik yogunlugu, ¢igneme ve yutma bozuklugu, mandibular



18

kontraktiir, konstipasyon, gastroparezi, reflii gibi gastrointestinal veya beslenme
komplikasyonlarina sahiptir (Borrelli ve ark., 2005; Bushby ve ark., 2010b; Pane ve ark.,
2006; van Bruggen ve ark., 2015; Weber ve ark., 2014). Bu komplikasyonlara katkida
bulunan faktorler arasinda glukokortikoid tedavisi, azalan enerji harcamasi ve
hareketsizlik yer alir (Shimizu-Fujiwara ve ark., 2012). Bu beslenme dengesizlikleri
solunum, iskelet kasi ve kalp sistemlerini olumsuz etkileyebilir (Birnkrant ve ark.,
2018b). Cigneme ve yutma giicliikleri rutin olarak degerlendirilmelidir ve agiz yoluyla
yeterli beslenmenin saglanamamasindan kaynaklanan ciddi yutma giigliikleri veya agirlik
kayb1 durumunda gastrostomi tiipleri dahil enteral beslenme diisiiniilmelidir (Aloysius ve
ark., 2008; Martigne ve ark., 2010). Beslenme bakiminin amaci, biiyiime ve viicut
agirhiginin diizenli olarak degerlendirilmesi yoluyla fazla viicut agirligini, obeziteyi veya
yetersiz beslenmeyi onlemektir; ayni zamanda, optimum enerji, protein, sivi ve mikro
besinler, 6zellikle yeterli kalsiyum ve D vitamini alimi ile saglikli, dengeli bir beslenmeyi
tesvik etmeyi amagclar (Birnkrant ve ark., 2018b). DMD hastalarinda beslenme, yutma ve
gastrointestinal yonetimde degerlendirme ve miidahaleler i¢in izlenecek algoritma Sekil

2.11.”de verilmistir.

-Her ziyarette diyetisyen
degerlendirmesi: Boy, kilo 6l¢iimii
(ambule olmayan hastalar icin alternatif
boy 6l¢iim yontemleri)

-Her 6 ayda 1: disfaji, konstipasyon,
reflii, gastroparezi sorgulanmasi
-Her y1l: serum D vitamini ve Kalsiyum

[ Disfaji Semptomlar J D vitamini < 30.0 Diyetle Kalsiyum
ng/ml ahm onerilenden az

Bir yada daha fazlasi :
-Kilo kayb1 ve
dehidratasyon

— Malnutrisyon
—Aspirasyon

—Orta yada siddetli

disfaji

ise

Yutma Gastrostomi tiipil D vitamini Diyetle kalsiyum
degerlendirmesi i¢in onerisi yetersizligi tedavisi alimmin artirilmasi
dil konusma ve takviye

terapistine sevk edin

Sekil 2.11. DMD Hastalarinda Beslenme, Yutma ve Gastrointestinal Yonetim I¢in
Degerlendirme ve Miidahaleler (Birnkrant ve ark., 2018b)
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2.8.1. Asir1 Beslenme

Cocukluk ¢ag1 obezitesi, cok sayida ¢evresel, genetik ve yasam tarzi faktoriiniin
neden oldugu karmasik bir sorundur (Gluckman, Nishtar ve Armstrong, 2015).
Tiirkiye’deki obezite prevelansi erkek cocuklar i¢in “Tiirkiye Beslenme ve Saglik
Arastirmasi-2010” raporuna gore 0-5 yas icin %10,1; 6-18 yas i¢in ise %9,1°dir (TBSA,
2010). DMD'li ¢ocuklarda obezite prevalansi, tipik olarak gelisen akranlariminkinden
belirgin sekilde fazladir (Davidson ve ark., 2014). DMD’li hastalarin yarisindan fazlasi
13 yasina kadar obez olarak simiflandirilir (Willig, Carlier, Legrand, Riviére ve Navarro,
1993). DMD'li ¢ocuklar i¢in obezite risk faktorleri arasinda, fiziksel aktiviteyi sinirlayan
fiziksel engellilik (Lott ve ark, 2021), diisiik kas kiitlesinin bir sonucu olarak potansiyel
olarak azaltilmis dinlenme enerjisi harcamasi (Saure ve ark., 2018),
glukokortikosteroidlerin  kronik kullanimindan kaynaklanan yorgunluk (Aljebab,
Choonara ve Conroy, 2017), bakic1 sefkati nedeniyle enerji kisitlamasi yapilmamasi
(Davis ve ark., 2015) , istah artist ve uyku bozuklugu yer almaktadir (El-Aloul,
Speechley, Wei, Wilk ve Campbell, 2020). Agirlik artis1 steroidlerin dnemli bir yan etkisi
olmasina ragmen, DMD'li erkeklerin daha 6nce steroid kullanmamis popiilasyonlarinda
bile obezite prevalansinin %75'e kadar ¢iktig1 gosterilmistir (McDonald ve ark., 1995).
Ayrica bu hastalarda insiilin direnci (artan karbonhidrat intoleransi ve diyabet riski ile
birlikte), dislipidemi, hipertansiyon ve obstriiktif uyku apnesi biiyiime ile birlikte obezite
riski olusturmaktadir (Davis ve ark., 2015). Obezite, glukoz intoleransi riskini artirir ve
zaten zayif olan kaslar iizerindeki artan yiilk nedeniyle hastalifin prognozunu
kotiilestirebilir (Saure ve ark., 2018). Fazla kilolu olmanin diger komplikasyonlari, zaten
zay1f olan kas gruplarina fazladan kuvvet uygulanmasi nedeniyle hastaligin ilerlemesinin
hizlanmasi, kétiilesen pulmoner ve kardiyak fonksiyonlarla artan solunum tutulumu ve
ortopedik cerrahi ihtiyacinin artmasiyla birlikte iskelet malformasyonlarinin

bozulmasidir (Davidson ve Truby, 2009; Davis ve ark., 2015).

Agirlik yonetimi rehberligi, anormal agirlik kazanimi meydana gelebilecegi
beklentisiyle, steroid tedavisinden Once baslatilmalidir (Bushby ve ark., 2010a). Diistik
glisemik indeksli bir diyet, glikoz metabolizmasindaki degisiklikleri kontrol etmek icin
faydali olabilir ve basit sekerlerden kacinmaya, kan sekerinde nispeten daha az
degisiklikler olusturan kompleks karbonhidratlarin tiiketimine, porsiyon kontroliine ve

artan lif tiikketimine dayanir (Bianchi ve ark., 2011a). Diisiik glisemik indeksli
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karbonhidrat iceren gidalara kuru fasulye ve baklagiller, nisastali olmayan tiim sebzeler,
cogu meyve ve bir¢ok tam tahilli ekmek ve tahillar dahildir. Ayrica enerji alimini
sinirlamak faydalhidir ve tavsiyeler arasinda seker iceren igeceklerin ve enerjisi yogun
gidalari aliminin azaltilmasi, ev disinda tiiketilen 6gilinlere dikkat edilmesi, meyve ve
sebze tiikketiminin arttirilmasi, yag ilavesinin siirlandirilmasi yer alir (Freeland-Graves
ve Nitzke, 2013). Son olarak, davranis degisikligi uygulamalari, aile ile yemek yemeyi

ve hastalar1 yavas yemeye tesvik etmeyi igerir (Ogata ve Hayes, 2014).
2.8.2. Yetersiz Beslenme

Asirt beslenmeden yetersiz beslenmeye gecis genellikle hastaligin ilerlemesi ile
gerceklesir. Beslenme komplikasyonlar: hastaliin ilerleyen asamalarinda kotiilesir ve
hastalar igtah azalmasi, ¢igneme, yutma ve sindirim gii¢liigli nedeniyle yetersiz beslenme
riskiyle kars1 karsiya kalir. Bu, enfeksiyona kars1 bagisiklik tepkisini zayiflatabilir ve
osteoporoza neden olabilir (Davidson ve ark., 2016; Martigne ve ark., 2011). Yetersiz
beslenme, artan gogiis enfeksiyonu riski ve yasam kalitesi lizerinde olumsuz bir etki ile
solunum fonksiyonunu bozabilir ve immiinolojik tepkileri koétiilestirebilir (Messina ve
ark., 2008). Yetersiz beslenme, kas kaybini daha da siddetlendirir. Bu beslenme
komplikasyonlari, yasam kalitesi iizerinde biiylik bir etkiye sahip olabilir ve bunlarin

yonetimini giderek daha 6nemli hale getirir (Salera ve ark., 2017).
2.8.3.Disfaji

Disfaji olarak da adlandirilan yutma bozuklugu, néromiiskiiler hastaliklari olan
hastalarda en kritik sorunlardan biridir ve artan morbidite ve mortalite ile iliskili olabilir
(Britton, Karam ve Schindler, 2018; Hill, Hughes ve Milford, 2004). Disfaji,
noromiiskiiler hastalig1 olan tiim hastalarin yaklagik ticte birini etkiler (Willig, Paulus,
Lacau Saint Guily, Béon ve Navarro, 1994). Sikayetler arasinda yutma sirasinda
rahatsizlik, bogazda tikaniklik hissi, tlikiirik yutma giigliigli, yemek sirasinda ve
sonrasinda Oksiiriik, yemek siiresinin uzamasi, yutmaya baslamada zorluk, istahsizlik,
istemsiz agirlik kaybi, gogiis enfeksiyonlart ve bogulma vakalarinda artig yer alir (Archer,
Garrod, Hart ve Miller, 2013; Messina ve ark., 2008; Pane ve ark., 2006; L. Van Den
Engel-Hoek ve ark., 2009; Van Den Engel-Hoek ve ark., 2013).

Disfaji, genellikle s1vi alimi sirasinda aspirasyon i¢in bir risk faktorii olan yutma

fonksiyonunun zayif norolojik koordinasyonu ile iligkilidir (Erasmus, Van Hulst,
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Rotteveel, Willemsen ve Jongerius, 2012). DMD’de goriilen disfajinin néromiiskiiler
formu ise ilerleyici kas zayifligindan kaynaklanir ve sivi alimindan ziyade kat1 alimina
eslik eder (Archer ve ark., 2013; Van Den Engel-Hoek ve ark., 2014). Disfaji tespiti,
yasam kalitesi lizerindeki etki de dahil olmak {izere komorbiditelerin erken yonetimine
ve Onlenmesine katkida bulunur (Britton ve ark., 2018; Dusick, 2003; Wallace, Middleton
ve Cook, 2000). Hastaligin sonraki agsamalarinda, yutma bozuklugu, yetersiz beslenmeye
ve gastrostomi tiipiiniin yerlestirilmesine sebep olabilir (Brumbaugh ve ark., 2018). Sekil

2.12.’de DMD hastalarinda disfaji yonetimi algoritmasi verilmistir.

Fedtiensdasaseianasassen st aneaiRasanseuEae s naasanna] 6 ayda bir izlem

1. Disfaji var mi1? >

i - ’l
| AReflii tedavisi « 2AReflii var mi?
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! normallegtiriimesi  +... yes
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: _ 5. Akciger Jstemsiz kilo kaybi
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. s No oral Oral
yeterlimi? no food || food 1 s
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.............. Voo Meeeeeeeeeeeeeen Mo N eee MV

Sekil 2. 12. DMD Popiilasyonunda Disfaji Yonetim Algoritmasi (Toussaint ve ark.,
2016)

2.8.4.Konstipasyon

Konstipasyon, DMD’nin en sik goriilen komplikasyonudur, yasla birlikte goriilme
siklig1 artar ve DMD popiilasyonunda kabizlik prevalansinin %47 oldugunu bildirilmistir
(Kraus, Wong, Horn ve Kaul, 2016). Risk faktorleri arasinda azalmis kolonik gegis siiresi,
hareketsizlik, karin duvari kaslariin zayiflig1 ve dehidratasyon yer alir (Birnkrant ve ark.,

2018b). Hareketsizlik, yutma islevi bozukluguna bagl dehidrasyon, diyet posasi eksikligi
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ve altta yatan islev bozuklugu dahil olmak tlizere, DMD’de kabizligin gelisimine birden
fazla potansiyel risk faktorii katkida bulunabilir (Brumbaugh ve ark., 2018). Kabizlig1
onlemek ve/veya tedavi etmek i¢in diyet tavsiyesi, diyet posasi artirmakla birlikte yeterli
stvi alimini igerir. Erkeklerde giinliik posa alimi onerisi Tablo 2.4.’te yer almaktadir.
Yeterli hidrasyon olmadan posa takviyesi, semptomlart kétiilestirebilir ve biiyiik
miktarlarda sert digki ile sonuglanabilir (Salera ve ark., 2017). Hastalar laksatif kullanim1
da dahil olmak tizere, yiliksek posali diyet tiiketmek ve yeterli s1vi alimint saglamak gibi

uygun beslenme aliskanliklar1 kazanmalidir (Weber ve ark., 2014).

Tablo 2.4. Erkelerde Giinliik Posa Tiiketimi Onerisi

Yas Posa (gr)
2-3 yas 10
4-6 yas 14
7-10 yas 16
11-14 yas 19
15-17 yas 21
+18 yas 25
(TUBER, 2022)
2.8.5.Reflii

Refli, DMD ile iligkili baska bir gastrointestinal komplikasyondur; bununla
birlikte, DMD’li hastalarda yapilan bir ankette, gastrodzofageal reflii i¢in DMD’li
bireylerin, yaklasik yarisi ara sira mide yanmasi bildirmesine ragmen sadece %4’ linlin
(118’den 5°1) ilag tedavisine gereksindigi bildirilmistir (Pane ve ark., 2006). DMD’de
gastroozofageal reflil i¢in risk faktdrleri 6zofagus dismotilitesini, gecikmis mide bosalma
stiresini, glukokortikoid tedavisini ve skolyozu igerir (Borrelli ve ark., 2005). Mide
yanmasi, DMD’li ambule hastalara gére ambulatuar olmayan hastalarda anlamli olarak

daha sik tanimlanmistir (Jaffe, McDonald, Ingman ve Haas, 1990). Kanitlar, pozitif
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basingli ventilasyon kullanimimin gastro6zofageal reflii olaylarma karst koruma
saglayabilecegini gostermektedir (Cantin ve ark., 2016; Shepherd, Holloway, Hillman,
ve Eastwood, 2007). Diyet tedavisi yaklagimlari, daha kii¢iik hacimde, daha sik yemek
yemeyi ve diyetle yag alimimi azaltmayr icerir (Birnkrant ve ark., 2018b). Reflii
semptomlar1 yasayan hastalar i¢in beslenme miidahaleleri 6nerilmesine ragmen, DMD’li
bazi1 hastalarda proton pompasi inhibitorleri veya H2 reseptdr antagonistleri dahil olmak
tizere ilag tedavisi gerekebilir. Kortikosteroid tedavisi alan hastalarda gastrit veya iilser
gibi komplikasyonlardan kagmmmak ve reflilyli Onlemek i¢in proton pompasi
inhibitorlerinin regete edilmesi yaygin bir uygulama olarak kabul edilir (Bushby ve ark.,

2010b).
2.8.6.Gastroparezi

Duchenne’li bireylerde iskelet kasi1 zayifligi ilerledik¢e, mide bosalmasinda
(gastroparezi) bir gecikme meydana gelebilir ve bu durum yemek sonrasi karin agrisi,
bulanti, kusma, erken doyma ve istah kaybina yol acabilir. Gastrik bosalma siiresi,
sintigrafik gastrik bosalma taramasi kullanilarak degerlendirilebilir (Birnkrant ve ark.,
2018b). Borrelli ve ark., (Borrelli ve ark., 2005) miiskiiler distrofisi olan hastalarda mide
bosalma siiresinin kontrollere kiyasla dnemli 6l¢ciide daha fazla geciktigini gostermistir.
Bu c¢ok oOnemlidir, c¢linkii gecikmis gastrik bosalma gastrodzofageal reflilye ve
malniitrisyona katkida bulunabilir (Borrelli ve ark., 2005). Mide bosalmasi 6nemli dl¢iide
geciktiginde, diislik yagli bir diyete baslamak ve sik sik kii¢lik 6gtlinlerle beslenmek gibi
diyet degisikligi, prokinetik farmakolojik tedavi ve ciddi vakalarda, gastro-jejunal
beslenme tiipii araciligtyla postpilorik beslenme saglanmasi uygun miidahaleler arasinda

sayilabilir (Brumbaugh ve ark., 2018).
2.8.7.Gastrostomi Tiipii

Ileri derecede zayiflik kendi kendine beslenmeyi ve yutmay1 engellediginde, aile
ve bakim ekibi, gastrostomi tiipii yerlestirmeyi gerekli ve olumlu bir miidahale olarak

gormelidir (Birnkrant ve ark., 2018b).

Oral enerji alimini iyilestirmeye yonelik miidahalelere yanit vermeyen yetersiz
beslenme, aspirasyon, orta veya siddetli disfaji teshisi ve yeterli hidrasyonun
saglanamamas1 gastrostomi tiipli yerlestirme endikasyonlar1 arasinda yer alir.

Gastrostomi tiipi ile beslenme, DMD’li yetersiz beslenen bireylerde beslenme
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durumunun stabilizasyonuna veya iyilesmesine yol acar (Brumbaugh ve ark., 2018;
Martigne ve ark., 2010). Aspirasyon varsa, yemek siiresi 30 dakikadan uzun siiriiyorsa,
oral beslenme ile gereksinimler karsilanamiyorsa, 3 aydir agirlik kaybi varsa veya
cocuklarda 3 aydir agirlik alim1 yoksa, agirlik veya boy persentilinde iki veya daha fazla
azalma gibi kosullardan biri mevcutsa beslenme tiipii yerlestirilmesi onerilir (Divito ve
Meyers, 2012). Gastrostomili DMD’li 25 hastay1 iceren retrospektif bir ¢alismada,
gastrostomi tiipii yerlestirmenin birincil nedeni agirlik alim1 olmayzisi, ikincil neden ise
disfaji olarak belirtilmistir ve Gastrostomi yerlestirilmesi sonucu hastalarin ¢ogunda
viicut agirligi durumunu iyilestirirken, gastrostomi yerlestirmenin DMD’li hastalarda
yasam siiresini ve/veya yasam kalitesini artirip artirmadigi belirsizdir (Martigne ve ark.,
2010). Ramelli ve ark., (Ramelli, Aloysius, King, Davis ve Muntoni, 2007) ¢alismasinda,
PEG’in gogiis enfeksiyonu sikliginin azaltma ve bunun sonucunda hastaneye yatis ile
iligkili oldugunu ve viicut agirligi ve boy uzunlugunu iyilestirmede oral takviye
kullanimina goére daha etkili goriindiiglinii bildirmislerdir. PEG yerlestirildikten sonra,
hasta aspirasyon riski olmadan yemek yiyebiliyorsa, tiim enerji gereksinimini oralden
saglamayacak sekilde oral beslenmeye izin verilebilir fakat aspirasyon belirginse, oral
besleme yapilmamalidir ve tiim enerji ve besin ihtiyaci enteral beslenme ile saglanmalidir

(Toussaint ve ark., 2016).
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3.BIREYLER ve YONTEM

3.1. Arastirmanin Tipi

Bu c¢alisma DMD hastalarinin  beslenme durumlarinin = SYI-2015 ile
degerlendirmek tizere planlanan saptayici ve kesitsel bir calismadir. Calismamiz i¢in Nuh
Naci Yazgan Universitesi Etik Kurulu’ndan 12.01.2023 tarihinde 2023/001-005 karar
nolu Etik Kurul onay1 alind1 (EK-1). Hastalara ve ailelerine ¢alisma ile ilgili gerekli bilgi
verildikten sonra hastalarin ve/veya ebeveynlerinin ankete baglamadan dnce aydinlatilmig
onamlari alindi1 (EK-2) ve Helsinki Bildirgesi’ne uygun olarak yiiriitiilmiistiir. Bu ¢calisma

icin Kayseri Biiyiliksehir Belediyesi’nden izin alimistir (EK-3).
Calisma Hipotezleri

HO: DMD hastalarinin beslenme kaliteleri saglikli yeme indeksine gore iyi
degildir.

H1: DMD hastalarinin beslenme kaliteleri saglikli yeme indeksine gore iyidir.

HO: DMD hastalarinin antropometrik 6zellikleri ile beslenme kaliteleri arasinda
iliski yoktur.

H1: DMD hastalarinin antropometrik 6zellikleri ile beslenme kaliteleri arasinda
iligki vardir.

HO: DMD hastalarinin enerji ve besin dgesi tiiketimleri tiibere gore yeterli
degildir.

H1: DMD hastalarinin enerji ve besin dgesi tiiketimleri tiibere gore yeterlidir.

HO: Ambule DMD hastalarinin antropometrik dl¢timleri olmayanlarla farklidir.
H1: Ambule DMD hastalarinin antropometrik dl¢timleri olmayanlarla benzerdir.

3.2. Arastrimanin Yeri ve Zamani

Caligmamiz Kasim 2023-Temmuz 2024 tarihleri arasinda Kayseri’deki engelsiz
yasam ve 0zel egitim ve rehabilitasyon merkezlerinde tedavi goren DMD tanili hastalarin
beslenme durumunu saptamak ve antropometrik Olgiimlerini incelemek amaciyla

yuritildi.
3.3. Arastirmanin Orneklemi

Orneklem sayismin belirlenmesinde post power analizi yapilmistir. SigmaStat
(California, 1996) programu ile yapilan post power analizinde 21 hasta ile (Tip II hata=
0.986, Tip I hata= 0.05) calismanin tamamlanabilecegi belirlenmistir. Kayseri’deki

rehabilitasyon merkezlerinden ve DMD aileleri derneginden 4-22 yas araliginda 28



26

hastaya (2 kiz, 26 erkek) ulasilmistir. 3 hasta (erkek) ebeveynlerin onayini geri cekmesi
izerine, 1 hasta (kiz) diizenli olarak rehabilitasyon merkezine gelmemesi iizerine, 1 hasta
(erkek) besin tiikketim kaydini vermemesi tizerine ¢alismadan diglanmistir (Sekil 3.1.).
Steroid kullanan veya kullanmayan, ambule olan veya ambule olmayan tiim hastalar

caligsmaya dahil edilmistir.

3.3.1. Dahil Etme Kriterleri

Kayseri’deki engelsiz yasam veya 6zel egitim ve rehabilitasyon merkezinde
DMD tanisi ile tedavi aliyor olmak, bilgi verecek ebeveynin okuryazar olmast,
ebeveynin besin tiiketim kaydi vermesi dahil etme kriterleri arasindadir.

3.3.2. Dislama Kriterleri

Becker Muskiiler Distrofisi tanisi, bilgi verecek olan ebeveynin okuryazar
olmamasi, ebeveynin besin tiikketim kaydi vermemesi dislama kriterleri arasindadir.

Kayseri'deki DMD hasta sayis1
n=28

3 hastanin ailesi
—> calismaya katilim onay1

. vermedi
Sosyo-Demografik Veriler

> 1 hasta diizenli olarak
rehabilitasyon merkezine
gelmediginden veri
almamadi

Antropometrik Ol¢iim

Besin Tiiketim Kaydi

I 1 hasta besin tiiketim
kayd1 vermedi

Diyet Kalitesi SYI-2015

Calismaya 23 DMD hastasi

dahil edilmistir.

Sekil 3. 1. Calisma Diyagrami
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3.4. Verilerin Toplanmasi

Hastalarin sosyo-demografik 6zellikleri ve antropometrik 6lgiimleri arastirmact
tarafindan ebeveyn ile yliz ylize goriiserek toplanmistir. Sosyo-demografik veri formu
Hasta Ozellikleri, Antropometrik Olgiimler, Komorbiditeler, Beslenme Aliskanliklari
olmak tiizere 4 ana bashik ve 37 sorudan olusmustur. Hastalarin yas, cinsiyet, egitim
durumu, DMD tanisinin kim tarafindan konuldugu, tan1 zamani, ambulasyon durumu,
steroid kullanim durumu, steroid tiirii, kullanilan diger ilaglar ve besin takviyeleri, saglik
kurulusuna gitme sikligi, ebeveynlerin alkol ve sigara tiiketimleri, ebeveyn akraba
evliligi, genetik hastalik durumlari, komorbiditeleri sorgulanmistir (EK-4). Hastalarin
gelir durumu gelir giderden az, gelir gidere esit, gelir giderden fazla olarak
gruplandirilarak ebeveyn beyanlarindan elde edilmistir. Hastalarin yaslart WHO’ya gore
simiflanmistir (WHO). Ayrica hastalarin beslenme aliskanliklart 6giin sayisi, ara 6giin
diizeni, atlanan 6giin sayisi, ara 6giin sayisi, tuz tiikketimi, diyet uygulama durumu, gece
yeme durumu, psikolojik durumun yeme aligkanliklarina etkisi sorgulanmistir.
Antropometrik 6l¢timlerden viicut agirligi, boy uzunlugu, bel ¢evresi, bas ¢evresi, boyun
cevresi, UOKC, ulnar uzunluk, tibia uzunlugu, baldir cevresi dlgiimleri arastirmaci
tarafindan yapilmsir. 3 giin 24 saatlik (2 giin haftaici, 1 giin haftasonu olmak iizere) besin
tiiketim kaydi, ebeveynlerden yazili olarak alinmis ve bilgilerin dogrulugunu teyit etmek

icin fotograf istenmistir.
3.4.1.Antropometrik Olgiimler

Viicut Agirhigi: Ambule olmayan DMD hastalarinin viicut agirlig bilgisi aile
beyanindan elde edilmistir. Ambule olanlar ise hafif bir kiyafet ve ayakkabisiz olarak
tasinabilir BIA (Xiaomi MI Scale 2, Cin) ile rehabilitasyon merkezlerine geldikleri seans
saatlerinde arastirmaci tarafindan Sl¢iilmiistiir. 0-18 yas cinsiyete 6zgii Tiirk ¢ocuk ve
adolesan persentilleri (Oztiirk, 2011) ve WHO referanslari ile karsilastiriimistir (WHO,
2007a; WHO, 2007b).

Viicut Yag1 (%): Kas kaybi1 ve yag kiitlesinde artts DMD'nin karakteristik
ozellikleri olup beslenme durumu ve enerji gereksinimlerini etkiler (Davidson ve Truby,
2009). DMD hastalarinda viicut yagr ve yagsiz kiitlenin belirlenmesi hastaligin
ilerlemesini ve terapotik ajanlarin etkinligini degerlendirmek i¢in 6nemlidir (Grilo ve

ark., 2020). DMD’li bireylerde beslenme durumundaki degisiklikleri takip etmek icin
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BiA’nin kullanilabilecegi sonucuna varilmistir (Mok ve ark., 2010). BIA cihazina
erisimin olmadig1 ya da ¢esitli sebeplerle uygulanamadig1 saha ¢aligmalarinda, her ne
kadar DMD hastalarinda gegerli bir yontem olmasa da pratiklik saglamasi agisindan viicut
bilesiminin  tahmininde = Watson, Hume ve Deurenberg denklemlerinden
faydalanabilecegini belirtilmistir (Kiling ve K&ksal, 2023). Calismamizda BIA ile viicut
yagini 6l¢gemedigimizden Deurenberg denkleminin yas aralig1 daha genis oldugundan bu

denklem viicut yag1 hesaplamada kullanilmigtir.

Deurenberg Denklemi: 7-83 yas arasi genis bir BKi araligma sahip (13.9-40.9
kg/m?) 1229 bireyin viicut bilesiminin dansitometre ile 6lgiimii referans alinarak

gelistirilmistir (Deurenberg, Weststrate ve Seidell, 1991). Viicut yag yiizdesi
e 15 yas ve alt1 ocuklarda: 1,51 x BKi- 0,70 x yas - 3,6 x cinsiyet + 1,4 formiilii ile;
e Yetiskinler i¢in: 1,20 x BKI + 0,23 x yas- 10,8 x cinsiyet-5,4 formiilii ile

(cinsiyet erkekler = 1 kadinlar = 0) tahmin edilebilecegini gosterilmistir (Deurenberg ve

ark., 1991).
¢ 7 yasindan kiiciik hastalarin (n=4) viicut yag yiizdesi hesaplanamamustir.

e Hesaplanan viicut yagi yiizdeleri Tiirkiye’ye 6zgii 6-18 yas viicut yagi persentilleri

ile karsilastirilmistir (Kurtoglu ve ark., 2010).

¢ 18 yasindan biiylik (n=2) hastalarin viicut yag1 persentilleri referans olmadigindan

karsilastirilamamastir.

Z Skoru: Bu calismada elde edilen veriler yasa gore boy, yasa gore viicut agirligi,
yasa gore BKI kriterleri degerlendirmeleri yasa ve cinsiyete 6zgii WHO referanslari ile
karsilagtirilmistir. WHO Anthroplus uygulamasina hastalarin dogum tarihleri, dl¢timiin
alindig1 glintin tarihi, agirlik, boy uzunlugu ve cinsiyet girilerek Z skoru WHO referans
degerleri ile karsilastirilmistir (WHO, 2007a; WHO, 2007b). Yasa gore boy ve yasa gore
BKI Z skoru referanslari 0-19 yas icin WHO’da mevcutken yasa gore agirlik referanslar

0-10 yas i¢in mevcuttur.
WHO referanslarina gore;
0-19 yas i¢in yasa gore boy Z skoru

e <-2SD biiylime geriligi,
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e Z skoru > 2 SD normal beslenme durumu olarak degerlendirilmistir.

10 yas ve alt1 gocuklar i¢in yasa gore viicut agirligr kullanilarak akut beslenme

degerlendirmesi yapilmuis;
e Zskoru <-1 SD ise diisiik viicut agirligi,
e Zskoru-1ile 1 SD arasinda yer alan hastalar normal viicut agirligi,
e Zskoru> 1 SD fazla viicut agirhigi,
e 7 skoru > 2 SD ise obezite olarak kabul edilmistir.

0-19 yas igin yasa gore BKI referanslari kullanilarak akut beslenme

degerlendirmesi yapilmus;
e Zskoru <-1 SD ise diisiik viicut agirligi,
e Zskoru-1ile 1 SD arasi ise normal viicut agirligi,
e Zskoru> 1 SD ise fazla viicut agirhigi,

e Zskoru>2 SD ise (n=4) obezite olarak kabul edilmistir (Bentham ve ark.,
2017).

On dokuz yasindan biiyiik hasta ise (n=1) WHO yetiskin BKI siniflandirmasina
gore 18.5-25 kg/m? arasi normal viicut agirhigi olarak degerlendirilmistir (WHO, 2010).
Yasa gore bas cevresi ve yasa gore UOKC 5 yasindan kiiciik hastalar (n=2) i¢in Z skoru
aralig1 olarak degerlendirilmis ve -1 ile 1 SD aras1 normal kabul edilmistir (WHO, 2007c¢;
WHO, 2007d).

Boy Uzunlugu: Boy uzunlugunun 6l¢iimiinde ambule olan hastalar sert bir zemin
iizerinde ayakta dik durarak kollar yanlarda rahat bir pozisyondayken karsiya dogru bakip
bacaklar bitisik diiz bir sekilde ayaklar diiz topuklar bir arada dururken bas Frankfort
diizlemde 6l¢iim yapilmistir (Cebioglu Kaya, 2021); ambule olmayan hastalar i¢in boy
uzunlugunun Sl¢iimii yatarak yapilmistir. 0-18 yas cinsiyete 6zgii Tiirk ¢ocuk ve adolesan
persentilleri (Oztiirk, 2011) ve WHO referanslari ile karsilastirilmistir (WHO, 2007a;
WHO, 2007b).

BKIi: Agirlik ve boy &lgiimlerinin birbirleri arasindaki nispi oranin hesaplanmasi

ile elde edilmektedir. Agirligin boyun metre cinsinden karesine boliinmesi ile
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bulunmustur (Cebioglu Kaya, 2021). BKi= agirlik (kg)/ boy (m?). . 0-18 yas cinsiyete
ozgii Tiirk ¢ocuk ve adolesan persentilleri (Oztiirk, 2011) ve WHO referanslar ile

karsilastirtlmistir (WHO, 2007a; WHO, 2007b).

Bel Cevresi: En alt kaburga kemigi ile kristailiyak aras1 bulunup orta noktasindan
gecen cevre esnek mezura ile 6l¢iilmiistiir (Pekcan, 2012). 0-18 yas cinsiyete 6zgii Tiirk

cocuk ve adolesan persentilleri ile karsilastirilmistir (Oztiirk, 2011).

Ust Orta Kol Cevresi: Sol kolun dirsegi 90 derecelik agtyla biikiilii halde, sol
avug ici yukari bakarken iist kol uzunlugu o6l¢iiliip mezura akromiyon c¢ikintisina
yerlestirilip olekranon ¢ikintisina uzatildiginda kolun orta noktasi isaretlenmistir. Orta
noktadan cevre Olcilisii alinmistir (Cebioglu Kaya, 2021) ve WHO referanslar ile
karsilastirtlmistir (WHO, 2007c).

Baldir Cevresi: Ayaklar hafif¢e yere basarken ve diz ve ayak bilegi 90 derecelik
bir aciyla biikiilmiis halde otururken esnek mezura ile baldir ¢evresinin en siskin

noktasinin en genis alanindan ¢evre dl¢limii yapilmistir (Cebioglu Kaya, 2021).

Tibia Uzunlugu: Hem diz hem de ayak bilegi 90 derecelik bir acidayken ayak
bilegi ile diz kapagi aras1 dl¢lilmiistiir (Cebioglu Kaya, 2021).

Ulnar Uzunluk: On kol uzunlugu sol kol el gdgiiste diiz ve parmaklar sag omzu
gosterecek sekilde gogsiin iizerinde biikiilii haldeyken oOlgiilmiistiir (Cebioglu Kaya,
2021).

Bas Cevresi: Basin arka boliimiinden supraorbital sirt boyunca azami kafa
capinda frontal oksipital ¢evre esnek mezura ile dl¢iilmiistiir (Cebioglu Kaya, 2021) ve

WHO referanslar ile karsilagtirllmistir (WHO, 2007d).

Boyun Cevresi: Bas dik durumda ve gozler tam karsiya bakarken tiroid
kikirdaginin en ¢ikintili oldugu yerden, yere paralel diizlemde omuzlar serbest
pozisyonda iken esnek olmayan bir mezura ile yapilmaktadir (Vague, Vague, Jubelin,
Barre, 1988). 0-18 yas cinsiyete 0zgii Tiirk cocuk ve adolesan persentilleri ile

karsilastirlmgtir (Oztiirk, 2011).

Biiyiime Egrileri: Hastalarin boy uzunlugu, agirhg: ve BKI degeri literatiirdeki
DMD hastalart ile karsilastirilmistir. West ve ark. 2 ila 12 yasindaki ambule ve steroid
kullanmayan DMD’li 513 birey ile olusturdugu biiytime egrilerinde CDC klinik biiytime
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egrileri ile kiyaslamistir (West ve ark., 2013). Calismamizda yer alan 2-12 yas arasi
ambule olan ve steroid kullanmayan DMD’li hastalar (n=5) sar1 yildiz simgesi ile West
ve ark. olusturdugu cizelgeye yerlestirilmistir. En az 6 ay boyunca glukokortikoid tedavisi
goren ve steroid tedavisi gdrmeyen 2-12 yas arasi 324 ambulatuar hasta ile yapilan
caligma sonucu biiylime egrileri olusturulmustur (Lamb ve ark., 2016). Calismamizda yer
alan 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanan hastalar (n=7) sar1 y1ldiz simgesi ile; 2-12 yas
aras1 ambule steroid kullanmayan hastalar (n=5) kirmiz1 y1ldiz simgesi ile Lamb ve ark.

olusturdugu cizelgeye yerlestirilmistir.
3.4.2.Besin Tiiketim Kaydi

Iki giin haftaici 1 giin haftasonu olmak {izere tiiketilen besinler hastalar veya
ebeveynleri tarafindan kaydedilmis ve yazigma yolu ile arastirmaciyla paylasilmistir, ayni
zamanda 6glin fotograflar telefon araciligiyla arastirmactya iletilmistir. Bu veriler ile
Beslenme Bilgi Sistemleri Paket Programi (BeBiS 8.2) kullanilarak hastalarin giinliik
enerji, makro ve mikro besin dgesi alimlar1 hesaplanmis ve elde edilen veriler TUBER
2022 yas ve cinsiyet Onerilerine gore degerlendirilmistir. Buna gore giinliik
gereksinmelerin karsilanma yiizdesi <%67 ise yetersiz alim, %67-%133 ise yeterli alim,
>%133 ise asir1 alim olarak kabul edilmistir (Meyers ve ark., 2006; Pekcan, 2008).
Kiikiirt, klor, glukoz, fruktoz, doymus yag, CDYA, TDYA, ¢oziinmeyen posa, ¢dziinen
posa, bitkisel protein, kolesterol, sakkaroz, omega 3 ve omega 6 i¢in TUBER 2022’de
gereksinim Onerisi olmadigindan gereksinimi karsilama yiizdesi verilmemis yalnizca

diyetle alinan miktarlar verilmistir.
3.4.3.Enerji ve Besin Ogesi Gereksinimleri

Hastalarin yasa ve cinsiyete dzgii enerji gereksinmesi TUBER 2022’de yer alan
onerilere gore hesaplanmistir (TUBER, 2022). Bu dogrultuda fiziksel aktivite diizeyi ve
yasam bicimi siiflandirmasina gore yataga veya sandalyeye bagimli olan hastalar igin
PAL degeri 1.2-1.39 olarak onerildiginden arastirmaci tarafindan goézlemlenerek 1.2
olarak hesaplamaya alinmistir. Ambule olan hastalar i¢in ise literatiir dogrultusunda

hastalar hafif aktif kabul edilerek PAL degeri 1.4 olarak alinmistir (Billich ve ark., 2021).



32

3.5. Saghkh Yeme indeksi- 2015 (SYI 2015)

Saglikli Yeme Indeksi 2015 Amerika Birlesik Devletleri Tarim Bakanlig1 (United
States Department of Agriculture’s) ve Beslenme Politikasi ve Tanitim Merkezi (Center
for Nutrition Policy and Promotion) tarafindan olusturulan bir diyet kalite indeksi
hesaplama yéntemidir (Kennedy, Ohls, Carlson ve Fleming, 1995). SYI 2015, cesitli
besin gruplarini ve besin 6gelerini iceren toplam 13 bilesenden olusan bir indekstir. Bu
Olcekte 9 madde yeterlilik, 4 madde ise sinirli 6nerilenler agisindan degerlendirilmektedir.
Indeks, epidemiyoloji calismalar1 ve beslenme miidahaleleri dahil olmak iizere cesitli
uygulamalarda ABD niifusunun yan sira ¢ocuklar ve ergenler veya irksal-etnik niifuslar
gibi belirli alt gruplarin diyet kalitesini incelemek i¢in uygundur (Kirkpatrick ve ark.,

2018).
Saghkh Yeme indeksi Bilesenleri:
Toplam Meyve Bileseni Puanlamasi

Toplam meyve puanlamasinda, bireyin besin tiiketim kaydma gore 1000 kkal
oraninda besin tiiketiminin igerisindeki toplam meyve tiiketim miktar1 (tam meyve ve
meyve suyu) 192 gram ve lizerinde oldugunda 5 puan verilir. Tiiketim miktar1 azaldikga,
tiiketilen meyve miktar1 ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Hig tiiketilmedigi

durumda yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Tam Meyve Bileseni Puanlamasi

Tam meyve puanlanirken, her 1000 kkal besin tiiketimindeki meyve alim miktari
96 gram ve lizerinde oldugu durumda 5 puan verilir. Tiiketim miktar1 azaldikea, tiiketilen
meyve miktar1 ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Tiiketilmedigi durumda yani

alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Toplam Sebze Bileseni Puanlamasi

Toplam sebze bireyin besin tiikketim kaydma gore 1000 kkal oraninda besin
tiiketiminin icerisindeki sebze alim miktar1 264 gram, daha fazlasi oldugunda 5 puan
verilir. Tiketim miktar1 azaldikga, tiiketilen meyve miktar1 ile dogru orantili olacak
sekilde puan azalir. Tiiketilmedigi durumda yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-

Smith ve ark., 2018).
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Koyu Yesil Yaprakh Sebzeler ve Kuru Baklagiller Bileseni Puanlamasi

Koyu yesil yaprakli sebzeler ve kuru bireyin besin tiiketim kaydina gore 1000 kkal
oraninda besin tiiketiminin igerisindeki koyu yesil yaprakli sebzeler ve kuru baklagiller
alim miktar1 48 gram ve daha fazlasi oldugunda 5 puan verilir. Tiiketim miktar1 azaldikca,
tilketilen meyve miktar1 ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Tiiketilmedigi

durumda yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Tam Tahillar Bileseni Puanlamasi

Tam tahillar bireyin besin tiiketim kaydina goére 1000 kkal oraninda besin
tiiketiminin igerisindeki tam tahillar alim miktar1 42 gram ve daha fazlasi oldugunda 10
puan verilir. Tiiketim miktari ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Tiiketilmedigi

durumda yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Siit Grubu Bileseni Puanlamasi

Siit grubu bireyin besin tiiketim kaydina gore 1000 kkal oraninda besin
tiiketiminin icerisindeki siit grubu alim miktar1 312 gram ve daha fazlas1 oldugunda 10
puan verilir. Tiiketim miktar1 azaldikga, tiiketilen meyve miktar1 ile dogru orantili olacak
sekilde puan azalir. Hig tiiketilmedigi durumda yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir

(Krebs-Smith ve ark., 2018).
Toplam Proteinli Yiyecekler Bileseni Puanlamasi

Toplam proteinli yiyecekler bireyin besin tiikketim kaydma goére 1000 kkal
oraninda besin tiiketiminin icerisindeki toplam proteinli yiyecekler alim miktar1 70 gram,
daha fazlas1 oldugunda 5 puan verilir. Tliketim miktar1 azaldikga, tiiketilen meyve miktari
ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Hic tiikketilmedigi durumda yani alinan

miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Deniz Uriinleri ve Bitkisel Proteinler Bileseni Puanlamasi

Deniz iiriinleri ve bitkisel proteinler bireyin besin tiiketim kaydina gore 1000 kkal
oraninda besin tiiketiminin igerisindeki deniz {irlinleri ve bitkisel proteinler alim miktar1
22,4 gram ve daha fazlas1 oldugunda 5 puan verilir. Tiikketim miktar1 azaldikga, tiikketilen
meyve miktari ile dogru orantili olacak sekilde puan azalir. Hig tiiketilmedigi durumda

yani alinan miktar 0 ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
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Yag Asitleri Bileseni Puanlamasi

Yag asitleri puanlamasinda, ¢coklu doymamis yag asitleri (CDYA) tiikketim miktar1
ile tekli doymamis yag asitleri (TDYA) tiikketim miktarinin toplaminin doymus yag
asitlerine oran1 2,5 ve daha biiyiik ise 10 puan, bu oran 1,2 ve daha kii¢iik oldugunda 0
puan ve bu aralikta oldugunda ise orantili olacak bir sekilde daha az puan verilmistir

(Krebs-Smith ve ark., 2018).
Islenmis Tahillar Bileseni Puanlamasi

Islenmis tahillar bireyin besin tiiketim kaydina gére 1000 kkal oraninda besin
tiiketiminin igerisindeki islenmis tahillar alim miktar1 50,4 gram ve bu degerden daha az
oldugunda 10 puan alirken, tiiketim miktar1 arttik¢a tiiketim miktar1 ile orantili olacak
sekilde daha az puan almir. Tiiketim miktar1 120,4 gram ve bu degerin iizerinde

oldugunda ise 0 puan verilir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
Sodyum Bileseni Puanlamasi

Sodyum bireyin besin tiiketim kaydina gore 1000 kkal oraninda besin tiiketiminin
icerisindeki sodyum tiiketim miktar1 1,1 gram ve bu degerden daha az oldugunda 10 puan,
tiiketim miktar1 arttik¢a tiiketim miktar1 ile orantili olacak sekilde daha az puan, alinan

miktar 2 gram ve iizerinde oldugunda ise 0 puan verilmistir (Krebs-Smith ve ark., 2018).
ilave Seker Bileseni Puanlamasi

Ilave seker puanlamasinda, toplam alian enerjinin, tiiketilen ilave sekere orani
6,5 ve bu degerden daha az oldugunda 10 puan, bu oran 26 ve {izeri oldugunda ise 0 puan
ve bu aralikta oldugunda ise orantili olacak sekilde puanlama yapilir (Krebs-Smith ve

ark., 2018).
Doymus Yaglar Bileseni Puanlamasi

Doymus yaglarin puanlamasinda, toplam alinan enerjinin, tiikketilen doymus
yaglara orani 8 ve bu degerden daha az oldugunda 10 puan, bu oran 16 ve iizeri oldugunda
ise 0 puan verilmistir. Bu aralikta oldugunda ise orantili olacak sekilde puanlama yapilir

(Krebs-Smith ve ark., 2018).

Saglikli Yeme Indeksi bilesenlerinin toplam: 0-100 puan arasinda

degerlendirilmektedir, hesaplama sonucunda elde edilen puanlar: 80 puanun iizerinde
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olanlar "iyi diyet kalitesi", 50 puan veya daha az olanlar "koti diyet kalitesi", 51-80
araliginda olanlar "iyilestirilmesi gereken diyet kalitesi" olarak siiflandirilmaktadir.
Saghkli Yeme Indeksi 2015 Bilesenlerinin Puanlanmas1 Tablo 3.2.'de gosterilmistir
(Krebs-Smith ve ark., 2018).

Tablo 3.2. Saglikli Yeme Indeksi 2015 Bilesenlerinin Puanlamasi

Bilesenler Alabilecek En Yiiksek Puan Alabilecek En
En Yiiksek icin Miktar Diisiik Puan i¢in
Puan Miktar
Toplam Meyve 5 1000 kkal’de >192 g 0
Bileseni
Tam Meyve Bileseni 5 1000 kkal’de >96 g 0
Toplam Sebze 5 1000 kkal’de >264 g 0
Bileseni
Koyu Yesil Yaprakh 5 1000 kkal’de >48 g 0
Sebzeler ve Kuru
baklagiller Bileseni
Tam Tahillar 10 1000 kkal’de >42 g 0
Bileseni
Siit Grubu Bileseni 10 1000 kkal’de >312 g 0
Toplam Proteinli 5 1000 kkal’de >70 g 0
Yiyecekler Bileseni
Deniz Uriinleri 5 1000 kkal’de >22,4 g 0
ve Bitkisel
Proteinler Bileseni
Yag Asitleri Bileseni 10 (CDYA+TDYA)/ DY (CDYA+TDYA)/ DY
A>25 A<l2
Islenmis Tahillar 10 1000 kkal’de <50,4 g  >120,4 g/1000 kkal
Bileseni
Sodyum Bileseni 10 1000 kkal’de <1,1 g >2,0 g/1000 kkal
Ilave Seker Bileseni 10 Enerjinin <%6,5’1 Enerjinin >%26’s1
Doymus Yaglar 10 Enerjinin <%8’1i Enerjinin >%16’s1
Bileseni

(Krebs-Smith ve ark., 2018)
CDYA: ¢coklu doymamus yag asitleri; TDYA: tekli doymamis yag asitleri; DY A: doymus yag asitleri

3.6. istatiksel Analiz

Caligmada elde edilen verilerin degerlendirilmesinde Statistical Package for the
Social Sciences (SPSS) 28.0 (IBM SPSS for Windows, 2013) paket programi

kullanilmistir. Verilerin dagilimi Shapiro wilk testi ile test edilmistir. Tanimlayici bulgular
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say1 (n) ve yiizde (%) olarak ifade edilmistir. Normal dagilan bagimsiz nicel veriler
bagimsiz 6rneklem t-testi ile analiz edilerek ortalama (X) + standart sapma (SD) seklinde,
normal dagilmayan nicel veriler ise Mann Whitney U testi ile analiz edilerek Ortanca (25.
Persentil-75.persentil) seklinde ifade edilmistir. Bagimsiz gruplarin karsilastirilmasinda
tek yonli ANOVA kullanilmistir. Kategorik degiskenler arasindaki farki belirlemek i¢in
ki-kare testi yapilmistir. Tiim analizler i¢in p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul

edilmisgtir.
3.7. Arastirmanin Kisithliklar: ve Giiglii Yonleri:

Nadir hastaliklardan biri olan DMD hastaliginin giinliik besin tiiketim kaydi
verilerinin hasta veya ebevyn beyanina dayanmasi, hastalarin giinliik enerji ve besin 6gesi
tiiketimlerini gercege yakin yansitmamis olmasi aragtirmamizin bir sinirliligidir. Yapilan
¢aligmalarda bu hastalarin viicut yaginin belirlenmesinde DXA veya BIA’nim kullanilmus
olmasina ragmen bu ¢alismada viicut yaginin denklemlerle hesaplanmis olmasi bir bagka

siirliligimizdir.

Literatiirden inceledigimiz kadariyla bu hastalarin besin tiiketimini inceleyen 3
calismaya rastlanmig olmasi, diyet kalitesini subjektif olarak olgen ¢alismanin
bulunmamast ve c¢alismamizin {ilkemizde yapilan ilk c¢alisma olmasi nedeniyle
calismamizin 6zgiin oldugu ve sonuglarimizin literatiire onemli katkilar1 olacagi

diistiniilmektedir.
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4.BULGULAR

Kayseri’deki engelsiz yasam ve 06zel egitim ve rehabilitasyon merkezlerinde
tedavi goren 23 DMD hastasinin sosyodemografik bulgulari ve hastaliga iliskin bazi

ozellikleri Tablo 4.1.’de gdsterilmistir.

Hastalarin yaslar1 10,93+4,70 yil olup %95,7’si (n=22) erkek, %4,3’1 (n=1)
kadindir. DMD tan1 alma yas1 2,61+2,04 yildir. Hastalarin %43,5’inin (n=10) ilkokul
egitimi aldigi ve %82,60’min (n=19) orta gelir diizeyinde oldugu belirlenmistir.
Hastalarin DMD tanis1 genellikle %91,3’linde (n=21) iiniversite hastanesilerinde
konmustur. Hastalarin %52,2’si (n=12) ambule iken %47,8’1 (n=11) ylirlime yetenegini
kaybetmistir. Hastalarin %47,8’inin (n=11) stereoid, %78,3 iiniin (n=18) ¢esitli vitamin,
mineral veya besin destegi kullandig1 saptanmigtir. Bu takviyeler arasinda en ¢ok %65,20
(n=15) D vitamini, %34,80 kalsiyum (n=8) takviyesi, %21,70 balik yagi1 (n=5) alindig1
saptanmistir. Hastalarin %17,4’1 (n=4) Kayseri Sehir Hastanesi’nde hidroterapi tedavisi
almaktadir. Hastalarin ebevynlerinin %91,30’unda (n=21) akraba evliligi olmadigi,
%4,40’inda (n=1) akrabalarinda genetik bir hastalik varligi oldugu belirlenmistir.
Ebeveynlerin %56,50’s1 (n=13) sigara kullanirken %95,70’inin (n=22) alkol tiiketmedigi
saptanmigtir. Hastalarin  9%26,10’unda  (n=6) Konstipasyon ve skolyoz oldugu
belirlenmistir. Hastalarin SY1-2015 puanmin 50,43+11,61 oldugu saptanmus, %47,8’inin
(n=11) diyet kalitesi kotii; %52,2’si (n=12) diyet kalitesi gelistirilmesi gereken

kategorisinde yer almistir. Caligmada iyi diyet kalitesi gdsteren hasta bulunmamaktadir.

Tablo 4.1. DMD Hastalarmin Sosyodemografik Bulgular: ve Hastaliga iliskin Bazi
Ozellikleri

Ozellikler Say1 (n=23) %
Cinsiyet

Kadmn 1 4,30
Erkek 22 95,70
Yas (y1l) Ort. 10,93+4,70

<5 1 %4,30

5-9 10 %43,50
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Ozellikler Say1 (n=23) %
10-14 7 %30,40
15-19 4 %17,40
20-24 1 %4,30
Egitim Durumu

Okula gitmiyor 2 8,70
Anaokulu- Kres 2 8,70
Ilkokul 10 43,50
Ortaokul 5 21,70
Lise 2 8,70
Universite 2 8,70
Tam Alinan Kurum

Sehir hastanesi 1 4,30
Universite hastanesi 21 91,30
Diger/6zel hastane 1 4,30
Ambulasyon Durumu

Ambule olan 12 52,20
Ambule olmayan 11 47,80
Gelir Durumu

Gelir giderden fazla 2 8,70
Gelir gidere esit 19 82,60
Gelir giderden az 2 8,70
Tam Yas1 Ortanca (yil) 2 (1-4)
Steroid Kullanimi

Evet 11 47,80
Hayir 12 52,20

Steroid Kullanma Siiresi Ortanca (yil) (n=11)

5,50 (3-8,5)

Vitamin, Mineral ve Besin Destegi Kullanimi

Evet 18 78,30
Hayir 5 21,70
Vitamin, Mineral ve Besin Destegi Kullanimi

Kalsiyum 8 34,80
D vitamini 15 65,20
B12 4 17,40
Balik Yag1 5 21,70
Kurkumin 4 17,40
Koenzim Q10 1 4,3
Resveratrol 1 4,30
Diger 3 13,0
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Hidroterapi Uygulamasi

Evet 4 17,40
Hayir 19 82,60
Akraba Evliligi

Var 2 8,70
Yok 21 91,30
Akrabada Genetik Hastalik Varhg

Var 1 4,30
Yok 22 95,70
Ailede Sigara Kullanimi

Evet 13 56,50
Hayir 10 43,50
Ailede Alkol Tiiketimi

Evet 1 4,30
Hayir 22 95,70
Eslik Eden Hastalik Varhig:

Var 12 52,20
Yok 11 47,80
Eslik Eden Hastahk Tiirii

Diyare 2 8,70
Konstipasyon 6 26,10
Solunum Giigliigii 1 4,30
Kardiyovaskiiler Hastalik 2 8,70
Skolyoz 6 26,10
Atipik Otizm 1 4,30
Safra Tas1 1 4,30
Apandisit 1 4,30
SYI 2015 Skoruna Goére Dagihim Ort. (n=23) 50,43+11,61
Koti 11 47,80
Gelistirilmesi Gereken 12 52,20




Hastalarin bazi beslenme aliskanliklarina ait  6zellikleri
gosterilmistir. Caligsmaya katilan hastalarin %60,9’unun (n=14) diizenli olarak 3 ana 6giin

(sabah-6gle-aksam) tiikettigi, diizenli ana 0giin tiiketmeyen hastalarin ¢cogunun 6gle

(%66,67) Oglniinii atladig1 saptanmustir.

yapmadigr %39,1’inin (n=9) ise giinde 1 ara 68iin yaptig1 saptanmustir. Hastalarin
cogunlugu %69,6’s1 (n=16) kortikosteroid kullanimindan kaynakli tuz tiiketmemektedir.

Hastalarin ¢ogunlugu %69,6’s1 psikolojik durumunun istahini etkilemedigini ifade

etmistir.

Tablo 4.2.°de

Hastalarin %34,8’inin (n=8) ara 0§giin

Tablo 4.2. DMD Hastalariin Beslenme Aliskanliklarina Ait Bazi Ozellikleri

Ozellikler Say1 (n=23) %
Diizenli Ana Ogiin Tiiketimi

Evet 14 60,90
Hayir 9 39,10
Atlanan Ana Ogiin (n=9)

Kahvalt1 3 33,33
Ogle 6 66,67
Ara Ogiin Sayisi

Ara Ogiin Yapmiyor 8 34,80
1 9 39,10
2 6 26,10
Yemeklere Tuz Ekleme Durumu

Her zaman 2 8,70
Nadiren 5 21,70
Hayir 16 69,60
Ozel Diyet Uygulama Durumu

Evet 3 13,00
Hayir 20 87,00
Diyetin Kim Tarafindan Onerildigi (n=3)

Hekim 1 33,33
Diyetisyen 1 33,33
Diger 1 33,33
Psikolojik Durumun Istahi Etkilemesi

Evet 3 13,00
Hayir 16 69,60
Bazen 4 17,40
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Duchenne’li Hastalarin Ambule Olma Durumuna gore Antropometrik Olgiimleri
ve Z Skoruna Gore Degerlendirilmesi Tablo 4.3.’te gosterilmistir. Ambule olmayan
hastalarin yas1 (14,86+3,55 yil), viicut agirligi ortancasi [60 kg (50p-72p)], boy uzunlugu
(152,55+13,10 cm), BKi degeri (26,16+5,59 kg/m?) ambule olan hastalardan fazladir
(p<0,001) (swrasiyla (7,33+1,78 yil); 26,05 (22,01p-28,08p) kg; (117,75+£9,47 cm);
(18,14+3,4 kg/m?)). Viicut yag1 yiizdesi Deurenberg denklemi ile 7-18 yas arasi (n=19)
icin hesaplanmistir (Deurenberg ve ark, 1991). Hastalarin viicut yag: yiizdesi ortalama
%24,59+8,25’dur. Ambule olmayan hastalarin viicut yagi (%29,16+7,81) yliriime yetisini
kaybetmemis (%18,3043,19) hastalara gore daha yiiksektir (p=0,002).

Hastalarin yasa gore agirlik degerlendirmesinde 10 yas alt1 hastalarin %90,9’u
(n=10) normal viicut agirligina sahip iken %9,1’1i (n=1) obez oldugu saptanmstir. 10 yas
altinda olup ambule olmayan hasta bulunmadigindan ambule olmayan grup i¢in yasa gore
agirhik degerlendirmesi yapilamamistir. Ambule olan ve olmayan hastalarin yasa gore
boy Z skoru ve BKI Z skoru benzerdir (sirasiyla p=0,455, p=0,114). Yasa gére boy
degerlendirmesinde hastalarin %13,64’iinde (n=3) biiyiime geriligi bulunmaktadir. BKi
degerlendirmesine gore hastalarin %69,59’unun (n=16) fazla viicut agirligima (%47,83
n=11) sahip veya obez (%21,75 n=) oldugu saptanmistir. UOKC ve bas cevresi Z skoru
referans degerleri 5 yas ve alt1 icin mevcut oldugundan yalnizca 5 yas alt1 2 hasta
degerlendirilmistir ve her iki ¢evre Ol¢limii i¢in de hastalardan biri ortanca ve +1 SD

araliginda iken digeri +2SD ve +3SD arasinda yer almaktadir.
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Tiim Hastalar Ambule Olan Ambule Olmayan P
X+SD
Ortanca (25-75)

Kisi Sayis1 (n=23) (n=12) (n=11)
Yas (yi)* 10,93+4,70 7,33+1,78 14,86+3,55 <0,001
Agirhik (kg)** 31,5 (26p-60p) 26,05 (22,01-28,08) 60 (50-72) <0,001
Boy (cm)* 134,39+20,95 117,75+£9,47 152,55+13,10 <0,001
BKI (kg/m?) * 21,98+6,07 18,14+3,41 26,16+5,59 <0,001
Bel Cevresi (cm)* 82,63+20,58 65,71+7,89 101,09+12,04 <0,001
Bas Cevresi (cm)* 55,35+3,24 52,83+1,7 58,10+ 2,02 <0,001
Boyun Cevresi (cm)* 33,114£5,31 29,42+1,98 37,14+4,85 <0,001
Ust Orta Kol cevresi (cm)* 23,85+4,73 20,79+2,66 27,18+44,23 <0,001
Baldir Cevresi (cm)* 33,48+6,24 29,63+2,93 37,68+6,24 0,001
Ulnar Uzunluk (cm)* 20,22+4,11 17,25+2,83 23,45+2,50 <0,001
Tibia Uzunlugu (cm)* 30+5,65 25,83+2,98 34,55+4,11 <0,001
Yasa Gore Agirhk Z skoru** 0,07 (-0,46-0,72) 0,07 (-0,46-0,72) -
Diisiik Viicut Agirligi (<-1SD) 0 (%0) 0 (%0) - -
Normal Viicut Agirligi (-1SD-+1SD) 10 (%90,9) 10 (%90,9) - -
Fazla Viicut Agirligi (>1SD) 0 (%0) 0 (%0) - -
Obez (>2SD) 1 (%9,1) 1 (%9,1) - -
Yasa Gore Boy Z skoru* -1,18+0,75 -1,06+0,8 -1,3+0,71 0,455
Biiytime geriligi < -2 SD 3 (%13,64) 2 (%16,67) 1 (%9,09) -
Normal biiytime > -2 SD 19 (%86,36) 10 (%45,45) 9 (%40,91) -




Tablo 4.3. Devami
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Tiim Hastalar Ambule Olan Ambule Olmayan P
X+SD
i Ortanca (25-75)

Yasa Gore BKI Z skoru** 1,39 (0,45-1,20) 1,27 (0,08-1,80) 1,90 (0,95-2,95) 0,114
Diisiik Viicut Agirligi (<-1SD) 1 (%4,35) 1 (%4,35) 0 (%0) -
Normal Viicut Agirligi (-1SD-+1SD) 6 (%26,08) 3 (%13,04) 3 (%13,04) -
Fazla Viicut Agirligi (>1SD) 11 (%47,83) 7 (%30,43) 4 (%17,40) -
Obez (>2SD) 5 (%21,75) 1 (%4,35) 4 (%17,40) -

*P degeri bagimsiz drneklem t-testi ile hesaplanmustir.

**P degeri Mann Whitney u testi ile hesaplamistir.
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Hastalarin agirhik, boy, BKI, bel ¢evresi ve boyun cevresi verilerinin 0-18 yas
(n=21) Tiirk ¢ocuk ve addlesan persentilleri ile karsilastirilmasi1 Tablo 4.4.’te verilmistir.
Ayrica 7 yasindan biiyiik hastalarin (n=17) viicut yag yiizdesi Tiirk ¢cocuk ve addlesan
persentilleri ile karsilagtirllmasi da Tablo 4.4.’te verilmistir. Hastalarin, ¢ogunlugunun
agirhigr (%52,38) 25-75 persentil arasinda yer alirken boy uzunluklarinin ¢ogu (%76,19)
25. persentilden kiigiiktiir ve BKI degeri genellikle (%66,67) 75. persentilden biiyiiktiir.
Bel cevresi ve boyun ¢evresinin yiiksek oranda (%90,48) 75.persentilden biiyiik oldugu
saptanmigtir. Ambulasyon gruplarina gore persentil araliklar1 degerlendirildiginde agirlik
ve viicut yag1 persentillerinde gruplar arasinda farklilik oldugu saptanmustir (sirasiyla p

degeri 0,027 ve 0,009).
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Tablo 4.4. DMD Hastalarin Antropometrik Olgiimlerinin Persentil Aralig

Yasa Gore Persentil Tim Ambule Ambule
Arah@ Hastalar olanlar olmayanlar
Say1 (%) Say1 (%) Say1 (%)
Kisi Sayis1 n=21 n=12 n=9
Agirhk*
<25. persentil 4 (%19,05) 4 (%33,3) 0 (%0)
25-75 persentil 11 (%52,38) 7 (%58.3) 4 (44,44)
>75. persentil 6 (%28,57) 1 (%38,3) 5 (%55,56)
Boy*
<25. persentil 16 (%76,19) 9 (%75) 7 (%77,78)
25-75 persentil 5 (%23,81) 3 (%25) 2 (9%22,22)
BKi*
<25. persentil 2 (9%9,52) 2 (%16,7) 0 (%0)
25-75 persentil 5 (%23,81) 4 (%33.3) 1 (%11,11)
>75. persentil 14 (%66,67) 6 (%50) 8 (88,89)
Bel cevresi*
25-75 persentil 2 (%9,52) 2 (%16,7) 0 (%0)
>75. persentil 19 (%90,48) 10 (%83.3) 9 (%100)
Boyun Cevresi*
<25. persentil 1 (%4,76) 0 (%0) 1 (%11,11)
25-75 persentil 1 (%4,76) 1 (%8,3) 0 (%0)
>75. persentil 19 (%90,48) 11 (%91,7) 8 (88,89)
Viicut Yag1** (n=17) n=8 n=9
<25. persentil 3 (%17,65) 3 (%37,5) 0 (%0)
25-75 persentil 8 (%47,06) 5 (%62,5) 3 (%33,3)
>75. persentil 6 (%35,29) 0 (%0) 6 (%66,7)

*Tiirkiye’ye Ozgii biiyiime persentil degerleri ile karsilastirilmustir (Oztiirk, 2011)
** Tiirkiye’ye Ozgii viicut yag1 persentil degerleri ile karsilastirilmustir (Kurtoglu ve ark., 2010)
Hastalarin yasa gore agirlik, yasa gore boy, yasa gore BKI degerleri sirasiyla sekil
4.1., 4.2., 43 te verilmistir. West ve ark. 2 ila 12 yasindaki ambule ve steroid
kullanmayan DMD’li 513 birey ile olusturdugu biiylime egrilerine ¢alismamizda yer alan
2-12 yas aras1 ambule ve steroid kullanmayan hastalart (n=5) yerlestirdigimizde
¢aligmamaizda yer alan DMD hastalarinin BKI degeri CDC egrileri ile karsilastirildiginda
10 persentilin altinda kalan ve 90 persentilin iistiinde olan hasta mevcuttur. DMD BKi
egrisi ile karsilastirildiginda ise 10-90 persentil araliginda kalmaktadir (Sekil 4.4.).
Hastalarin agirliklar1 hem DMD’li hastalarin egrisine hem de CDC egrilerine gore 10-75

persentil araliginda kalmaktadir (Sekil 4.5.). Hastalarin boy uzunlugu ise CDC egrilerine
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gore 10-25 persentil araliginda kalirken DMD egrisine gore 25-75 persentil araliginda
kalmaktadir (Sekil 4.6.).

Lamb ve ark. olusturdugu DMD hastalarina 6zgii yasa gore agirlik ve BK1 egrisine
2-12 yas aras1 ambule steroid kullanan (n=7) ve ambule steroid kullanmayan (n=5)
hastalarimiz yerlestirildiginde DMD popiilasyonuna gore 1 hasta hari¢ 50 persentilin
altinda kalmaktadir (Sekil 4.7, 4.8). Calismamizdaki hastalarin boy uzunlugu DMD
popiilasyonuna gore daginik dagilim gostererek 10-90 persentil araliginda kalmaktadir

(Sekil 4.9).
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Sekil 4. 1. Yasa Gore Agirlik Egrisi
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Sekil 4.2. Yasa Gore Boy Egrisi
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Sekil 4.3. Yasa Gore BKI Egrisi
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* Calismamizda yer alan 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanmayan hastalar (n=5)

35
30 DMD 90th
% 25 DMD 75th
J— o
— CDC90th
& oo sotn
=~ 20 CDC75th
EN CDC50th
A DMD 25th
CDC2sth
1s CDC10th
DMD 10th
10
2 3 4 S 6 7 8 S 10 11 12
Yas (y1l)

Sekil 4. 4. 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanmayan DMD’li erkeklerin BKI persentil egrilerinin CDC ile karsilastirilmas: (West ve ark.,
2013)



Agirlik (kg)
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Sekil 4. 5. 2-12 yas arast ambule steroid kullanmayan DMD’li erkeklerin agirlik persentil egrilerinin CDC ile karsilagtirilmas: (West ve ark.,

2013)
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Sekil 4. 6. 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanmayan DMD’li erkeklerin boy uzunlugu persentil egrilerinin CDC ile karsilastirilmas1 (West

ve ark., 2013)
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35
* Calismamizda yer alan 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanan hastalar (n=7)
% Calismamizda yer alan 2-12 yas aras1 ambule steroid kullanmayan hastalar (n=5)
30 Steroidle tedavi edilen DMD’li bireyler Steroids 90th
sannwnns Steroidle tedavi edilmeyen DMD’li bireyler Naive 90th
w
=
W Steroids 75th
o 25 Naive 75th
=
Steroids S0th
G} .
E Naive 50th
< 20 Steroids 25th
Naive 25th
Steroids 10th
15
Naive 10th
10

Sekil 4. 7. Steroidle tedavi edilen ve edilmeyen 2-12 yas arast DMD’li bireylerin BKI persentil egrilerinin karsilastiriimasi (Lamb ve ark.,
2016)
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Sekil 4. 8. Steroidle tedavi edilen ve edilmeyen 2-12 yas arast DMD’li bireylerin agirlik persentil egrilerinin karsilagtirilmasi (Lamb ve ark.,
2016)
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Sekil 4. 9. Steroidle tedavi edilen ve edilmeyen 2-12 yas aras1t DMD’li bireylerin boy uzunlugu persentil egrilerinin karsilastirilmasi (Lamb
ve ark., 2016)
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Tablo 4.5.°de DMD’li bireylerin enerji ve bazi besin dgelesi alimlart ve TUBER
referans alimina gore yeterlilik yiizdelerinin degerlendirilmesi verilmistir. %67 nin alt1
yetersiz alim %133’den fazla alim fazla alim olarak gruplandirilmigtir. Diyetle enerji
alimi ortalama 1284,92+ 266,52 kkal olarak saptanmustir. Hastalarm TUBER’e gore
hesaplanan enerji gereksinimi karsilama yiizdesi ise ortalama %81,72+22,30 olarak
saptannugtir. Hastalarin %73,9’u (n=17) enerji gereksinimi TUBER’e gore onerilen
diizeyde karsilayabilmistir. Enerji ve besin 6gesi gereksinimini karsilama durumlari
degerlendirildiginde hastalarin ¢ogunun diyetle enerji, karbonhidrat, B2, B3, BS5, biotin,
B12, E vitamini, Na, Zn, Cu ve iyot alim1 gereksinimleri 6nerilen diizeyde karsilamistir.
Hastalarin ¢ogunun diyetle aldigi posa, D vitamini, Ca, Mg, Fe, FI ve Se miktari
gereksinimi karsilayamamigtir. Hastalarin ¢ogunun diyetle protein ve fosfor aliminin

gereksinimlerden yiiksek oldugu saptanmigtir (Tablo 4.5.).
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Tablo 4.5. DMD Hastalarmin Enerji ve Besin Ogesi Alim Miktarlarmin TUBER
Onerilerine Gére Karsilanma Durumu (%)

n=23 Diyetle Alim Diizeyi Yetersiz Onerilen Fazla

X+SD <%67 Diizeyde >%133
Ortanca (25p-75p) %67-%133
Enerji (kkal) 6 (%26,1) 17 (%73,9) 0 (%0)
1284,92+ 266,52
Protein (g) 50,87+£15,23 2 (%8,7) 9(%39,1) 12 (%52,2)
Karbonhidrat 130,69+26,08 0 (%0) 22 (%95,6) 1 (%4,3)
(8

Yag (g)* 60,86+17,64 - - -
Posa (g) 12,38+3,96 13 (%56,5) 9 (%39,1) 1 (%4,3)
B1 (mg) 0,58+0,18 0 (%0) 16 (%34,8) 7 (%30,4)
B2 (mg) 1,14+0,43 5(%21,7) 13 (%56,5)  5(%21,7)
B3 (mg) 9,91+4,72 3 (%13,0) 13 (%56,5) 7 (%30,4)
BS (mg) 3,75+1,14 8 (%34.,8) 12 (9%52,2) 3 (%]13)
B6 (mg) 0,91 (0,66-1,05) 10 (%43.5) 10 (%43,5) 3 (%13)

Biotin (mg) 36,02+14,80 2 (%8,7) 13 (%56,5) 8 (%34,8)
Folat (mcg) 175,96 (133,53- 11 (%47,8) 10 (%43,5) 2 (%8,7)
206,61)
B12 (mcg) 3,27 (2,28-4,83) 4 (%17,4) 12 (%52,2) 7 (%30,4)
C Vitamini (mg) 57,39 (44,07-80,71) 4 (%17,4) 10 (%43,5) 9 (%39,1)
A Vitamini (mcg) 487,12 (383,32- 4 (%17,4) 11 (%47,8) 8 (%34,8)
656,36)
D Vitamini 2,56 (1,69-3,70) 21 (%91,3) 2 (%8,7) 0 (%0)
(mcg)
E Vitamini (mg) 9,56+4,04 7 (%30,4) 13 (%56,5) 3 (%13)
K Vitamini 39,61 (32,38-60,69) 3 (%13,0) 11 (%47,8)  9(%39,1)
(mcg)
Na (mg) 1893,83 (1613,17- 1 (%4,3) 17 (%73,9) 5 (%21,7)
2347,58)

K (mg) 1756,18+402,82 9 (%39,1) 11 (%47,8) 3 (%13)
Ca (mg) 551,84+165,54 14 (%60,9) 9 (%39,1) 0 (%0)
Mg (mg) 184,51+44,86 13 (%56.,5) 10 (%43,5) 0 (%0)

P (mg) 811,98+211,40 0 (%0) 11 (%47,8) 12 (%52,2)
Fe (mg) 7,00£2,31 14 (%60,9) 8 (%34,8) 1 (%4,3)
Zn (mg) 6,90+1,92 7 (%30,4) 13 (%56,5) 3 (%13)
Cu (mg) 0,84 (0,73-1,20) 8 (%34,8) 12 (9%52,2) 3 (%]13)
Mn (mg) 1,98 (1,50-3,16) 3 (%13,0) 10 (%43,5) 10 (%43.5)
F1 (mcg) 336,87+99,40 23 (%100) 0 (%0) 0 (%0)
I (mcg) 93,60+22,75 4 (%17,4) 18 (%78.3) 1 (%4,3)
Se (mcg) 13,60+£8,40 20 (%87,0) 3 (%13) 0 (%0)
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n=23 Diyetle Alim Diizeyi Yetersiz Onerilen Fazla
X+SD <%67 Diizeyde >%133
Ortanca (25p-75p) %67-%133
S (mg) 571,90 (490,91-645,73) - - -
Cl (mg) 2948,41+859,57 - - -
Glukoz (g) 6,26+3,24 - - -
Fruktoz (g) 7,13+£3,84 - - -
Doymus yag (g)* 23,75+6,98 - - -
Coklu 11,86 (8,27-14,00) - - -
Doymamis Yag
Asitleri (g)
Tekli Doymamis 19,72+6,35 - - -
Yag Asitleri (g)
Ciiziinmeyen 6,55 (5,95-10,10) - - -
Posa (g)*
Ciiziiniir Posa 3,35 (2,81-5,91) - - -
(®)*
Bitkisel Protein 19,11+5,43 - - -
(®*

Kolesterol (mg)* 291,37+114,14 - - -
Sakkaroz (g)* 18,17+£9,16 - - -
Omega 3 (g)* 1,18 (0,91-1,53) - - -
Omega 6 (g)* 10,42+4,70 - - -

Sekil 4.4’te DMD hastalarinin besinlerle almis olduklar1 makro besin dgelerinin
enerjiye gore dagilimlar1 karbonhidrat (%42), protein (%16,3) ve yagin (%41,7) enerjiye

katkis1 yiizde olarak gdsterilmistir.
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Makrobesin (")gelerinin Enerjiye Katkis1 (%)

mYag = Karbonhidrat = Protein

Sekil 4. 10. Makrobesin Ogelerinin Enerjiye Katkis1 (%)

Tablo 4.6.’da ambulasyon durumuna gére DMD’li bireylerin enerji ve besin 6gesi
alimlarinin karsilastirllmistir. Ambule olan hastalarin B1 vitamini alimi (0,66+0,21 mg);
Kalsiyum alimi1 (619,78+178,37 mg); Selenyum alim1 (48,15 mcg (26,97-62,65)) ambule
olmayan hastalara gore (sirastyla 0,50+0,12 mg; 619,78+178,37 mg; 48,15 mcg (26,97-
62,65) ) daha fazladir (sirasiyla P degeri 0,043; 0,036; 0,008).
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Tablo 4.6. DMD Hastalarinin Ambulasyon Grubuna Goére Makro ve Mikro Besin Alim1

Makro ve Mikro Besin Alimi I: )
Degeri
Enerji ve Besin Ambule Olan Ambule Olmayan
Ogeleri (n=12) (n=11)
X+£SD/ Ortanca  X+£SD/Ortanca(%25-
(%25-75) 75)
Enerji (kkal) 1337,54+282,63 1227,50+247,89 0,334
Protein (g) 53,16£18,73 48,38+10,53 0,465
Karbonhidrat (g) 136,27+25,55 124,61+26,46 0,295
Yag (g) 63,28+19,89 58,23+15,32 0,506
Posa (g) 13,41+4,40 11,26+3,24 0,200
B1 Vitamini (mg) 0,66+0,21 0,50+0,12 0,043
B2 Vitamini (mg) 1,27+0,50 1,00+0,31 0,142
B3 Vitamini (mg) 9,76+5,40 10,07+4,12 0,877
BS5 Vitamini 4,14+1,23 3,32+0,88 0,085
B6 Vitamini (mg) 0,79 (0,71p - 1,23p) 0,91 (0,63p - 1,05p) 0,853
Biotin (mg) 40,28+16,71 31,37+11,36 0,153
Folat (mcg) 191,61 (135,49p - 161,55 (130,08p - 0,46
243,29p) 196,53p)
B12 Vitamini (meg) 3,17 (2,33p-4,49p) 3,33 (2,05p - 4,85p) 0,854
C Vitamini (mg) 58,26 (45,03p - 52,07 (44,07p - 0,712
73,55p) 101,11p)
A Vitamini (mcg) 557,12 (379,63p - 464,84 (383,32p - 0,325
734,43p) 650,21p)
D Vitamini (mcg) 2,3(1,42p-3,67p) 2,99 (1,99p - 9,79p) 0,951
E Vitamini (mg) 10,26+4,35 8,79+3,73 0,398
K Vitamini (mcg) 34,86 (28,17p - 41,06 (34,83p - 0,356
87,34p) 60,02p)
Sodyum (mg) 1775,2 (1494,19p -  1977,38 (1734,32p - 0,11
2104,36p) 2450,5p)
Potasyum (mg) 1819,55+437,00 1687,04+369,92 0,444
Kalsiyum (mg) 619,78+178,37 477,73€117,09 0,036
Magnezyum (mg) 197,82+53,54 169,99+28,81 0,141
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Tablo 4.6. Devam
Enellji ve Besin P
Ogeleri Makro ve Mikro Besin Alimi degeri
Ambule Olan Ambule Olmayan
X+£SD/ Ortanca X+£SD/Ortanca
(%25-75) (%25-75)
Fosfor (mg) 874,90+254,85 743,35+130,16 0,139
Demir (mg) 7,30+2,84 6,67£1,63 0,530
Cinko (mg) 7,17£1,94 6,61+1,95 0,499
Bakir (mg) 0,91 (0,74p - 0,81 (0,7p - 1,01p) 0,424
1,28p)
Manganez (mg) 2,3(1,57p - 3,42p) 1,69 (1,41p - 3,12p) 0,295
Flor (mcg) 314,98+74,78 360,75+119,93 0,280
Selenyum (mcg) 48,15 (26,97- 18,60 (11,16-25,01) 0,008
' 62,65)
Iyot (mcg) 91,19+20,33 96,23+25,88 0,607
Selenyum (mcg) 13,69 (7,51p - 12,99 (7,81p - 17,51p) 0,758
18,21p)

*Normal dagilan verilerde ortalama ve standart sapma kullanilmig P degeri bagimsiz 6rneklem t- testi ile
hesaplanmuistir.

**Normal dagilmayan verilerde ortanca ve 25-75. persentil kullanilmistir P degeri Mann Whitney u testi
ile hesaplamistir.

Hastalarin SY1 2015 puani ortalamast 50,43+11,61°dir. Ambule olan grubun SYI
2015 puani ortalamasi 53,72+13,21 iken ambule olmayan grubunki 46,85+8,81°dir (p=
0,162). Tablo 4.7.’de hastalar kdtii diyet kalitesi ve iyilestirilmesi gereken diyet kalitesi
gruplarina béliinmiistiir. Iyi diyet kalitesi profili gdsteren hasta bulunmazken hastalarin
%352,17’sinin (n=12) iyilestirilmesi gereken diyet kalitesi profili; %47,83 linlin (n=11)
ise kotii diyet kalitesi profilinde oldugu saptanmistir. Ambule hastalarin %34,78’1 (n=8)
iyilestirilmesi gereken diyet kalitesi profili gosterirken ambule olmayan hastalarin
30,43’ (n=7) kotii diyet kalitesi profili gostermektedir. Diyet kalitesi gruplar
ambulasyon durumu, steroid kullanma durumu, BKI gruplari, enerji, protein, kalsiyum,
D vitamini gereksinimini karsilama durumlarina goére degerlendirildiginde gruplar

arasinda anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (Tablo 4.7.).
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Tablo 4.7. DMD Hastalarinin SY1 2015 Puanina Gére Degerlendirilmesi

Kotii Diyet Iyilestirilmesi Gereken P
Kalitesi Diyet Kalitesi Degeri*

Hastalar

(SYI puant (SYI puan1 51-80 aras1)
<50)
Toplam (n=23) 11 (%47,83) 12 (%52,17)
Ambulasyon Durumu
Ambule 4 (%17,39) 8 (%34,78)
Ambule Olmayan 7 (%30,43) 4 (%17,39) 0,146
Steroid Kullanim Durumu
Steroid Kullanan 4 (%17,39) 7 (%30,43)
Steroid Kullanmayan 7 (%30,43) 5 (%21,74) 0,292
Yasa Gore BKI Z Skoru
Diisiik Viicut Agirhg (<- 1 (%4,35) 0
1SD)
Normal Viicut Agirhg (- 3 (%13,04) 3 (%13,04)
1SD-+1SD) 0,577
Viicut Agirhg: Fazla 4 (%17,39) 7 (9%30,43)
(>1SD)
Obez (>2SD) 3 (%13,04) 2 (%8,70)

*P degeri ki kare testi ile hesaplanmugtir.

Kotii diyet kalitesi profili gosteren hastalarin yas, bel, boyun, bas ve baldir ¢evresi,

tibia uzulugu, ulnar uzunluk, UOKC, boy uzunlugu, BK1, viicut yag1 ve agirlik degerleri

gelistirilmesi gereken diyet kalitesi profili gosteren hastalara goére daha yliksektir

(swrastyla P degeri 0,452; 0,407; 0,349; 0,208; 0,254; 0,223; 0,386; 0,246; 0,164; 0,39;

0,423; 0,51) (Tablo 4.8.).
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Tablo 4.8. DMD Hastalarinin SYI 2015 Puanlarina Gére Antorometrik Olgiimlerinin

Karsilagtirilmasi
Antropometrik Gelistirilmesi Gereken Diyet Kotii Diyet P
Olciimler Kalitesi Kalitesi Degeri
Yas (yi)* 10,21+5,26 11,73+4,1 0,452
Baldir Cevresi 32,424+4,13 34,6448 0,407
(cm)*
Tibia Uzunlugu 28,92+5,82 31,18+5,47 0,349
(cm)*
Ulnar Uzunluk 19,17+4,57 21,36+3,38 0,208
(cm)*
UOKC (cm)* 22,75+3.86 25,05+5,45 0,254
Bel Cevresi (cm)* 77,54+16,62 88,18+23,73 0,223
Boyun Cevresi 32,17+£3,76 34,14+6,65 0,386
(cm)*
Bas Cevresi (cm)* 54,58+2,68 56,18+3,71 0,246
Boy Uzunlugu 128,5+21,71 140,82+18,96 0,164
(cm)*
BKI (kg/m2)* 20,91+4,01 23,14+7,77 0,39
Viicut Yag1 (%)** 19,97 (18,61p - 22,28p) 22,33 (15,56p - 0,423
36,67p)
Agirhk* 28,85 (26,03p - 53,25p) 50 (24,6p - 60p) 0,514

*Normal dagilan verilerde ortalama ve standart sapma kullanilmig P degeri bagimsiz drneklem t- testi ile

hesaplanmistir.

**Normal dagilmayan verilerde ortanca ve 25-75. persentil kullanilmistir P degeri Mann Whitney u testi

ile hesaplamigtir
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5.TARTISMA

Duchenne Muskiiler Distrofisinde, distrofin genindeki mutasyonlarin sebep
oldugu, distrofin yoklugu veya yetersizligi ile karakterize, X'e bagli resesif gecisli nadir
hastaliktir (Birnkrant ve ark., 2018b; Davis, Samuels ve Mullins, 2015). Diiz kaslarin ve
kalp kaslarinin hasara ugramasi sonucunda sindirim ve kardiyovaskiiler sistemlerde
komplikasyon meydana gelir, ilerleyen yasla birlikte yiiriime yetenegi kaybedilebilir ve
genellikle kalp veya solunum yetmezligi sonucu 6lim gerceklesir (Davis ve ark., 2015;
Guiraud ve ark., 2015; Van Ruiten ve ark., 2017). Antropometrik oOzelliklerine
bakildiginda DMD'li c¢ocuklarda obezite prevalansinin, tipik olarak gelisen
akranlarininkinden belirgin sekilde fazla oldugu (Davidson ve ark., 2014) ve CDC klinik
biiytime egrilerine gére DMD’li bireylerin daha kisa oldugu ve asir1 kiloya yatkin oldugu

ortaya konulmustur (West ve ark., 2013).

Kayseri’de yasayan DMD’li bireylerin beslenme durumunu, antropmetrik
ozelliklerini ve diyet kalitesini saptamak amaciyla ¢alismamiz tasarlanmistir. Elde edilen

bulgular, ilgili konu basliklar1 altinda mevcut literatiirle uyumlu bir bigimde tartisilmistir.
5.1. Bireylerin Sosyo-demografikozellikleri

X kromozomuna bagl resesif gecisli oldugundan DMD hastaligi genellikle
erkeklerde goriilen nadir bir hastaliktir. Bu yiizden kadin hasta sayisi1 azdir. Literatiirde
nadir de olsa kadin DMD hastalarinin dahil oldugu ¢alismalar mevcuttur (Burn ve ark.,
1986; Gardner-Medwin ve Sharpies, 1989; Landfeldt ve ark., 2014; Ribeiro ve ark., 1986;
Richards ve ark., 1990). Kasim 2023- Temmuz 2024 tarihleri arasinda Kayseri’deki

rehabilitasyon merkezine bagvuran 28 hastadan 2’si kadindir.

Hastalara DMD tanisi erken yaslarda konulmaktadir. Avustralya’da 158 DMD
hastasi ile yapilan genis capli bir ¢alismada tan1 yasinin 4,24+2,1 y1l oldugu belirtilmistir
(Billich ve ark., 2022). Calismamiza katilan DMD hastalarinin tan1 yasinin ortancasinin
2 (1-4) y1l olmasi daha erken tani aldigin1 ortaya koymaktadir. Bunun sebebi akraba
evliliklerinden dolayr Tiirkiye’de DMD prevelansinin daha fazla olabileceginden

kaynaklanabilir.
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Yasin ilerlemesiyle birlikte yiiriime yetenegi yani ambulasyon kaybedilebilir (Van
Ruiten, Bushby ve Guglieri, 2017). Calismamizda yer alan hastalardan %47,8’1 (n=11)

yiiriime yetenegini kaybetmistir.

Yagla birlikte artan komplikasyonlar hastane yatisina sebep olabileceginden
rehabilitasyon merkezlerinde fizyoterapi tedavisi alan hastalarin yas ortalamasi diigiik
olabilir. Yetigkin DMD hastalarinin profesyonel fizyoterapi tedavisi alma olasiliklar
cocuklara kiyasla dnemli Ol¢lide daha diisiiktiir (Rodger ve ark., 2015). Calismamizda
hastalarin ¢ogu %47,8’1 (n=11) 10 yasindan kiiciiktiir ve %43,5’inin (n=10) ilkokul
egitim durumuna sahip oldugu goriilmiistiir. Hastanede yatan hastalarin ¢aligmaya dahil
edilmemesi ve rehabilitasyon merkezlerine bagvuran hastalarin yasinin kiigiik olmasi hem
yas ortalamasi diisiirmiis hem de DMD’de yaygin goriilen komorbiditelerin goriilme

sikligini1 azaltmis olabilir.

Fizyoterapi ve rehabilitasyon tedavilerinin yani sira DMD hastalarinda
komplikasyonlar1 azaltmaya yonelik bagka tedaviler de uygulanmaktadir. Literatiirde su
terapisi, hidroterapi, aquaterapi olarak da gegen uygulamanin DMD hastasinin yasam
kalitesini iyilestirmeye yardimci oldugu o6ne siiriilmektedir (Atamturk ve Atamturk,

2018). Calisgmamizda hastalardan 4°ii (%17,40) hidroterapi uygulamas: almaktadir.

Distrofin iizerine yapilan bir arastirmada hastalarda, infantil otizm ve dikkat
eksikligi bozukluklarinin artan sikliklar1 da dahil olmak iizere 6nemli gelisimsel, zihinsel,
bilissel ve davranigsal anormallikler sergiledigi belirtmektedir (Mehler, 2000). 351 DMD
hastasi ile yapilan bir caligmada hastalarin %3,1’inde otizm spektrum bozuklugu
saptanmistir (Hendriksen ve Vles, 2008). Literatiirde bagka ¢alismalar da otizm spektrum
bozukluklari ve DMD arasinda iliski olabilecegini bildirmistir (Darke, Bushby, Couteur
ve McConachie, 2006; Komoto, Usui, Otsuki ve Terao, 1984; Wu, Kuban, , Shapiro ve
Darras, 2005). Bu bulgu ebeveynlerden alinan bilgilere gore Kayseri’de yasayan DMD
hastalarindan 2 ‘sinde (1’1 aile onayini geri ¢ektigi i¢in calismaya dahil edilmemistir)

otizm goriilmesi sebebi ile caligmamizla Srtiismektedir.
5.2. Bireylerin Ilac ve Besin Destegi Al

Duchenne Muskiiler Distrofisi hastalar1 i¢in giincel bir tedavi bulunmamaktadir
ve kortikosteroidler disinda hastalarin yasam kalitesini iyilestirmeye yonelik palyatif ve

profilaktik miidahaleler sinirlidir (Ryder ve ark., 2017). DMD hastalarinda gecerli bir
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tedavi yoOntemi olmayisi ve ebeveynlerin caresizligi besin destegi kullanimim

artirmaktadir.

Bu hastalarda yaygin olarak kullanilan bir kortikosteroid ilag olan prednisolonun,
sodyum tuzlari, potasyum tuzlari, sar1 kantaron, ada sogani, greyfurt, papatya ailesinden
feverfew, sogiit kabugu gibi besinlerle etkilesimi bulunmaktadir. Bu nedenle besin
destegi kullanirken dikkatli olunmalidir. Kortikosteroidler, uzun siireli kullanildiginda
serum trigliserit ve LDL kolesterol seviyelerini yiikseltebilir. Bu nedenlerle uzun siireli
prednisolon kullaniminda diyette sodyum ve lipid kisitlamasi ve potasyum takviyesi

onerilebilir (drugs.com, 2024; medscape.com, 2024).

Giincel bakim yonergelerinde DMD hastalarina 6nerilen yalnizca iki takviye alimi
vardir. Bunlar, serum 25-hidroksivitamin D seviyesi 30 ng/mL'nin altinda oldugunda
ve/veya diyet kalsiyum alimi diigiik oldugunda, vitamin D ve kalsiyum takviyesidir
(Birnkrant ve ark., 2018b). Polonya’da 4-18 yas aras1 93 DMD’li bireyle yapilan
calismada D vitamini takviyesi kullanim siklig1 %96, kalsiyum takviyesi kullanim siklig1
%060 olarak belirlenmigtir (Wernio ve ark., 2024). DMD’li erkek ¢ocuklarda yasla birlikte
artan giigsiizlik ve fonksiyonel bozulma goriiliir (Joseph ve ark., 2019). DMD'li erkek
cocuklarin %27-43"linde kirik meydana geldigi ve genellikle bagimsiz hareketlilik ve
yasam kalitesi iizerinde zararl bir etkiye sahip olabilecegi bildirilmektedir (Joseph ve
ark., 2019; Larson ve Henderson, 2000; Perera ve ark., 2016). DMD'li erkek ¢ocuklarda
kiriklara en biiyiik katkida bulunan etmenler zayifliga bagh diismeler, uzun siireli
hareketsizlik ve ozellikle vertebral kemikte glukokortikoid kaynakl
osteoporozdur (Birnkrant ve ark., 2018a; Pouwels ve ark., 2014). Kemik sagligi i¢in D
vitamini ve kalsiyum tiiketimi 6nemlidir. Bu bilgiler dogrultusunda ¢alismamiza katilan
DMD hastalarda oldukc¢a az kalsiyum (%34,80) ve D vitamini (%65,20) takviyesi

kullanim1 saptanmustir.

2023 yilinda yapilan bir derlemede DMD hastalarinda antioksidan yada
antiinflamatuar olarak aktivite gosteren omega 3, koenzim Q10, resveratrol, kurkumin,
epikatesin, melatonin takviyelerinin klinik deneylerde faz 1-2-3 asamalarinda oldugu;
kuersetin, taurin, n-asetil sistein takviyelerinin ise herhangi bir klinik agamada olmadig1
belirtilmistir (Aboubaker ve ark., 2023). 28 DMD hastas1 ile yiiriitiilen randomize

kontrollii ¢ift kor bir calismada 6 ay boyunca bir gruba 2,9 gr/giin omega 3 yag asiti
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verilirken diger gruba aycigek yagi verilmistir ve omega 3 grubunda kas kaybinin
ilerlemesi yavaslamis ve yag kiitlesi azalmistir (Rodriguez-Cruz ve ark., 2019). 25 DMD
hastasi ile yiiriitiilen randomize kontrollii ¢caligmada koenzim Q10'un DMD'li hastalarda
ekokardiyografik parametrelerin performansint iyilestirmede anlamli bir etkisi
bulunmamistir (Salehi, Zeinaloo, Riasi ve Shamloo, 2017). Randomize kontrollii
caligmalarin yani sira 2020 yilinda yapilan bir derleme c¢alismasi bir¢ok takviye alimini
incelemis ve takviye alimmin karin agrisi, eklem agrilari, halsizlik, gogiis rahatsizligi,
okstirtik, dlisme, kizariklik, safra kesesi rahatsizlig1, sa¢ yapisinda anormallik, bas agrisi,
eklem sigmesi, lenf bezi sismesi, kas kramplar1 gibi bir¢cok yan etkiye sebep olabilecegini
belirtmistir (Boccanegra ve ark., 2020). Hastalar arasinda en ¢ok kullanilan besin destegi
arasinda D vitamini (%65,20), kalsiyum (%34,80), balik yag1 (%21,70), B12 vitamini
(%17,40), kurkumin (%17,40), koenzim Q10 (%4,30) ve resveratrol (%4,30) yer

almaktadir (Tablo 4.1.). Besin destegi doktor 6nerisi ve kontrolii ile kullanilmalidir.
5.3. Bireylerin Antropometrik Ol¢iimleri

Normal biiyiime egrileri, kas distrofisi ilerledik¢e olusan ilerleyici kas kaybini
dikkate almamaktadir. Bu nedenle, standart biiylime egrileri ile degerlendirdigimizde
normal viicut agirligi sonuglari, bu hastalarda yag dokusunun biriktigi anlamina
gelmektedir (Griffiths ve Edwards, 1988). DMD’li c¢ocuklara 6zgii biiyiime egrileri
literatiirde rastlanmaktadir (Griffiths ve Edwards, 1988; West ve ark., 2013; Lamb ve
ark., 2016). 2013'te West ve ark. 2-12 yas aras1 513 ambule DMD’li erkek ile yaptig1
caligmada sundugu biiylime egrileri DMD'li erkeklerin daha kisa oldugunu ve genel erkek
pediatrik popiilasyonuna kiyasla viicut agirhg ve BKi’nin uc¢ noktalarinda olma

egiliminde oldugunu gdstermektedir (West ve ark., 2013).

Boy uzunlugunu aragtiran birka¢ ¢alisma DMD'li ¢ocuklarin steroid tedavisinden
bagimsiz olarak tipik erkek ¢ocuktan daha kisa oldugunu gostermistir (Sarrazin ve ark.,
2014; West ve ark., 2013). En az 6 ay boyunca glukokortikoid tedavisi goren 324
ambulatuar hasta ile yapilan bir ¢alismada biiylime egrileri gelistirilerek DMD’li
bireylerin saglikli bireylere kiyasla daha kisa boy, artan agirlik ve daha yiiksek BKi’ye
sahip oldugu belirtilmistir (Lamb ve ark., 2016). Bu kohortta ortalama steroid baslama
yast 6,5 oldugundan, okul oncesi ¢agindaki cocuklar icin veriler sinirlidir fakat bu

biiytime egrileri, ergenlik dncesi DMD popiilasyonu i¢in mevcut en iyi referansi temsil
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eder (Lamb ve ark., 2016). 2-21 yas araliginda %89,9 steroid kullanan 158 DMD’li
bireyle retrospektif yiiriitiilen bir calismada DMD'li erkek ¢ocuklar yavas boy uzamasi
sergilemiglerdir. Boy uzamasi alt1 yasindan itibaren yavaslamis ve yaklagik 11-12 yasina
gelindiginde ¢cogu erkek cocuk boy acisindan ii¢iincii persentilin altinda kalmistir (Billich
ve ark., 2022). Cin’de 2017°den 2021’e kadar 2-14 yas aras1 223 DMD’li ile yapilan
caligmada hastalarin %13,5°1 yasa gore boy uzunlugu -2SD’nin altinda kalarak biiyiime
geriligi gostermistir (He ve ark., 2022). DMD geninin distal delesyonlarinin siklikla daha
kisa boyla iligkili olmasi da bu durumu desteklemektedir (Sarrazin ve ark., 2014). DMD
hastalarinda boy uzunlugunu degerlendiren calismalarin ¢ogu, yiiriime yeteneginin
kaybindan onceki yillara odaklanmistir. Yiirliyemeyen bir popiilasyonda giivenilir ve
karsilagtirilabilir boy oOlglimleri elde etmek zordur. Sinirli hareket araligi, eklem
kontraktiirleri ve skolyoz, boy 6l¢iimlerini zorlastirir. Karsilastirilabilir veriler elde etmek
icin, yiirliyemeyen DMD veya diger NMD'li hastalarda boy Ol¢imii yontemlerini
standardize etmek gereklidir (Bianchi ve ark., 2011a). Testosteron kullanimi DMD'li
erkek ¢ocuklarda daha yaygin hale gelmektedir. Wood ve arkadaslar1 bu tedavinin kas
kiitlesini artirabilecegini ve kemik mineral yogunlugunu stabilize ederek kirik riskini
azaltabilecegini bulmuslardir. Bu, erkek ¢ocuklarda daha yiiksek bir biiyiime oraniyla
sonuclanmistir (Wood ve ark., 2021). Bulgularimiz literatiirii destekler sekilde yasa gore
boy Z skoru ortalamasi tiim hastalarda (-1,18+0,75), ambule grupta (-1,06+0,8) ve ambule
olmayan grupta (-1,3+0,71) -1 SD’den diisiik olarak bulunmustur.

DMD'li ¢ocuklar i¢in obezite risk faktorleri arasinda, fiziksel aktiviteyi sinirlayan
fiziksel engellilik (Lott ve ark, 2021), diisiik kas kiitlesinin bir sonucu olarak potansiyel
olarak azaltilmis dinlenme enerjisi harcamasi (Saure ve ark., 2018),
glukokortikosteroidlerin  kronik kullanimindan kaynaklanan yorgunluk (Aljebab,
Choonara ve Conroy, 2017), bakici sefkati nedeniyle enerji kisitlamasi yapilmamasi
(Davis ve ark., 2015) , istah artist ve uyku bozuklugu yer almaktadir (El-Aloul,
Speechley, Wei, Wilk ve Campbell, 2020). Asirt kilo/obezite i¢cin DMD hastalarinda en
biiyiik riskin ergenlik oncesi ve ergenlik yillarinda (9-17,7 yas) ortaya ¢iktigi, yetersiz
beslenme ve agirlik kaybinin ise yaklasik 18 yasinda yayginlastigi bulunmustur (Pane ve
ark., 2006; Shimizu-Fujiwara ve ark., 2012). Billich ve ark. obezitenin 11 yasina kadar
gelistigini (%50,6's1 obez), 11 yasindan sonra asir1 viicut kiitlesi yayginliginin azaldigini

ve 18 yasindan sonra hastalarin %20'sinin yetersiz beslendigini belirtmistir (Billich ve
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ark., 2022). Bu verileri destekler nitelikte Martigne ve ark.’da 13 yasinda hastalarin %73"i
obez, %4'l diistik kilolu iken 15 ila 26 yaslar1 arasinda bu oranlarin degiserek %47 obez
ve %34 yetersiz beslenme gelistirdigini belirtmistir (Martigne ve ark., 2011). Alint1
yapilan makalelerin yazarlari, hastali§in ilerlemesiyle iligkili yetersiz beslenme riskinin
artmas1 goz Oniine alindiginda, DMD'nin ergenlik yillarinda asir1 kilolu olmanin arzu
edilebilir olabilecegini 6ne siiriiyorlar. Bu verileri destekler nitelikte caligmamizdaki
hastalarin %47,83’1 fazla viicut agirligina sahiptir ve bunun %90,9’unu 15 yas alt1 hastalar
olusturmaktadir Yine ayni1 sekilde hastalarin %21,74’1 obezdir ve bunun %80’ini 15 yas
alt1 hastalar olugturmaktadir. Ancak 15 yas iistii hasta sayimiz tiim hastalarin %21,7’sini

olusturdugundan 6rneklem sayimiz bu kaniya varmak i¢in yeterli olmayabilir.

Steroid kullaniminin olmamasina ragmen bu hastalarda agirlik artisinin 7-10
yaslarindan itibaren artmas1 ve DMD'li steroid kullanmayan erkeklerin ortalama viicut
agirhiginin CDC biiyiime egrilerine gore daha yiiksek (Pane ve ark., 2006; Poruk ve ark.,
2012) olmasi, DMD hastalarinda agirlik kazaniminin yalnizca steroid tedavisinin bir yan
etkisi olmadigini gostermektedir. Ambule hastalarin ambule olmayan hastalara kiyasla
daha diisiik bir BKI z-skoruna sahip oldugu da literatiirde belirtilmistir (0,23'e kars1
0,92, p =0,04) (Wernio ve ark., 2024) Cruz-Guzman ve arkadaglari, agir1 viicut kiitlesinin
steroid tedavisinden bagimsiz olarak tekerlekli sandalyeye bagimli olmakla iligkili
oldugunu gostermistir (Del Rocio Cruz-Guzman, Rodriguez-Cruz ve Cedillo, 2015)
Benzer sonuclar, ambule olmayan erkek cocuklarinin ambule olan ayni yastaki erkek
cocuklara gore 670 kcal daha fazla tiikettigini gézlemleyen Bernabe-Garcia ve digerleri
tarafindan da ortaya konmustur (Bernabe-Garcia ve ark., 2019). Bu nedenle, 6zellikle
hareket kabiliyetini kaybetmis erkek ¢ocuklarinda enerji alimin kontrol edilmesi, obezite

gelistirme riskini azaltmak i¢in ¢ok dnemlidir.

Dikkate alinmasi gereken bir diger husus, ambule olmayan hastalarin ayaga
kalkamamas1 nedeniyle, boy uzunlugu ol¢iimiindeki herhangi bir hatamin, BKI
hesaplamasinda boy uzunlugunun karesi alindigindan BKi degerlendirmesinde hataya

yol acabilecegidir (Haapala ve ark., 2015).

Polonya’da 4-18 yas aras1 93 DMD’li bireyle yapilan ¢aligmada bulgularimizi
destekler nitelikte agirlik, boy ve BKI ardisik yas gruplarinda artmustir ( p <0,001); ancak

persentil veya z-puani olarak hesaplandiginda gruplar arasinda fark bulunamamaistir ( p >
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0,05) (Wernio ve ark., 2024). Calismamizda antropometrik dl¢iimlerden agirlik, boy,
BK1, bel ¢evresi, bas ¢evresi, boyun cevresi, UOKC, baldir ¢evresi, ulnar uzunluk, tibia
uzunlugu ve viicut yagi ambule olan grupta ambule olmayan gruba gore anlamli derecede
diisiik olarak saptanmistir ancak BKI Z skoru ve yasa gére boy Z skoru gruplar arasinda
anlaml farklilik gdstermemistir. Bu durum literatiirle benzer sekilde ambule olmayan
hastalarin yasinin (14,86+3,55) ambule olan hastalarin yasindan (7,33£1,78) biiyiik
olmasindan kaynakli olabilir (p<0,001).

5.4. Bireylerin Besin Alimlar1

Literatiirde DMD hastalarinin besin alimint inceleyen ¢alisma sayisi kisithdir
(Bernabe-Garcia ve ark., 2019; Billich ve ark., 2021; He ve ark., 2022). Ayrica DMD’ye
0zgl beslenme rehberleri gelistirilmemistir. Bu hastalarda gastrointestinal semptomlarin
yonetimi, viicut agirligi kontroliiniin  saglanmasi, steroid komplikasyonlarinin
yonetilmesi ve ambule olmayan hastalarin fiziksel olarak inaktif olmasi gibi sebeplerle
agirhik ve beslenme yonetimi konusu onem kazanmaktadir. Hastalar i¢in beslenme
onerileri genel beslenme Onerilerinden farkli degildir. Dolayisiyla Onerilen yasa gore
enerji, makro ve mikro besin dgelerini karsilayabilmek bu hastalar i¢in 6nemlidir. 5-13
yas arast DMD tanis1 almis 37 ambule erkek ¢ocukla yapilan ¢aligmada saglikli viicut
agirhigina sahip olanlarin enerji alimi gereksinimlerden daha yiiksek ve saglikli viicut
agirhginin lizerinde olanlarin enerji alimi gereksinimden daha diisiik bulunmustur
(Billich ve ark., 2021). Bu bulgu DMD'li genglerde agirlik artisinin yalnizca fazla enerji
alimina bagli olmadigini ortaya koymustur. Bunun sebebi steroid kullanimi ve hastaligin
progresyonuna bagli degisen viicut kompozisyonu olabilir. Hankard ve arkadaslari, obez
DMD grubundaki hastalarin enerji, karbonhidrat ve yag aliminin saglikli bireylerden daha
diisiikk oldugunu rapor etmistir (Hankard ve ark., 1996). Meksika’da yapilan bagka bir
calisma bu bulgular1 destekler nitelikte toplam giinliik enerji alimimnin viicut yag kiitlesi
veya yagsiz kiitle ile iligkilendirilmedigi bulunmustur (Bernabe-Garcia ve ark., 2019).
Calismamizda literatiirii destekler sekilde BKI gruplar1 ve enerji alimlari arasinda fark

saptanmamustir (p=0,893).

Meksikada yapilan calisma 3-8 yas arast 101 DMD hastasinin besin 6gesi
alimlarini incelemis ve okul dncesi ve okul ¢agindaki DMD’li erkeklerin toplam enerji

alimimi Onerilen gereksinimden yiiksek bulmugken ergenlik donemindeki ¢ocuklarin
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enerji alimlarmi yeterli bulunmustur ve ambule katilimcilarin ambule olmayan
katilimcilardan daha fazla enerji tlikettigi saptanmistir (Bernabe-Garcia ve ark., 2019).
Bulgularimiz da literatiirle tutarli sekilde ambule katilimcilarin diyetle enerji aliminin
(1337,54+282,63 kkal) ambule olmayan hastalardan daha fazla enerji (1227,50+247,89
kkal) aldigini desteklemekle birlikte ambulasyon durumuna gore enerji aliminda anlaml

bir fark bulunamamistir (p=0,0334).

Cin’de 2-14 yas aras1 223 DMD hastasi ile yapilan ¢alismada ise hastalardan
%68,2’sinin enerji aliminin onerilen diizeyin altinda oldugu saptanmistir (He ve ark.,
2022). Diyetle protein alimimna bakildiginda Billich ve ark. (Billich ve ark., 2021)
caligmasinda tiim erkek ¢ocuklar, protein i¢in gereksinimi karsilarken Bernabe-Garcia ve
ark. (Bernabe-Garcia ve ark., 2019) calismasinda tiim yas gruplarinda diyetle protein
aliminin Onerilen protein degerini astig1 bildirilmistir.. He ve ark. ¢calismasinda DMD
hastalarinin protein alimlar1 genellikle yiiksek ve hastalardan %88,8’inin protein alimi
ortalama tahmini gereksinimin {izerinde bulunmustur (He ve ark., 2022). Literatiirle
paralel sekilde ¢aligmamizda yer alan hastalarin %65,2°si 6nerilen diizeyden daha fazla
protein tiikketmistir. DMD hastalarinin diyet orilintlisiine bakildiginda Billich ve ark.
caligmasinda katilimecilarinin diyetlerinde enerjinin protein, yag ve karbonhidratlardan
gelen yiizdesi, kabul edilebilir makro besin dagilim araliklarina gére onerilen sinirlar
icinde kalmistir ve diyet enerjisinin %18'ini protein saglamistir (Billich ve ark., 2021).
Cin’de yapilan ¢aligmada DMD hastalarinin giinliik karbonhidrat, protein ve yag enerji
oranlari sirastyla (%47.40+£6.64), (%14.46+2.22) ve (%38.17+5.30) olarak bulunmustur
(He ve ark., 2022). DMD hastalarinin diyet besin 6geleri alim1 dengesizdir; ¢alismamizda
(Sekil 4.4) makro besin Ogelerinden karbonhidrat (%42), protein (%16,3) ve yagin
(%41,7) enerjiden gelen orani yiizde olarak gosterilmistir. Elde etti§imiz veriler
katilimcilarimizin yag tiiketiminin enerjiye ylizde olarak katkisinin Onerilenden fazla
oldugunu ortaya koymaktadir. Billich ve ark. (Billich ve ark., 2021) caligmasinda diyetle
posa alimi tiim katilimcilarda diisiik olup, katilimcilarin %84 yeterli alimin altinda
kalmistir. Caligmamizda tiim katilimcilarin diyetle posa alimi ortalama 12,38+3,96 gr
olup gereksinimi karsilama yeterliligi %65,95dir. Billich ve ark. (Billich ve ark., 2021)
caligmasinda diyetle doymus yag alimi toplam enerjinin %13"i olup, onerilen %10'un
iizerinde iken c¢aligmamizda doymus yag tiiketimi tiim katilimcilarda ortalama

23,75%6,98 gr olup enerjiye katkis1 %16,64’diir. Calismamizda yer alan DMD hastalar1
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Avustralyali DMD hastalarina diyetle gore posay1 daha yetersiz tiiketirken doymus yagi
daha fazla tiiketmektedir.

Kalsiyum ve D vitamini alimi kemik ve kas sagligi icin DMD hastalarinda
onemlidir. Eksikligi ya da yetersizligi tedavi edilmelidir. Bu hastalarin %78’inden
fazlasinda D vitamini eksikligi bildirilmistir (Bianchi ve ark., 2011b) . DMD’li hastalarda
kiriklar %?21-44 oraninda meydana gelmektedir. Bunun nedeni fiziksel aktivitenin
azalmasi, kortikosteroidlerin uzun vadeli yan etkileri, glinese maruziyetin azalmasi ve
miyopatinin patolojik etkileri olabilir. DMD hastalarinda kiriklarin 6nlenmesi icin yeterli
250HD ve kalsiyum alimi yoluyla kemik mineralizasyonunun saglanmasi 6nemlidir.
DMD’li hastalarda yag ve viicut kitle indeksindeki artis D vitamini absorpsiyonunu
azaltabilir. Her ne kadar bu popiilasyonda vertebral kiriklar uzun siireli kortikosteroid
kullanimiyla iligkili olsa da, DMD'li hastalarda genel olarak zayif kemik sagligi nedeniyle
uzun kemik kiriklart meydana gelebilir. Bu nedenle tiim DMD hastalarina D vitamini
takviyesi Onerilmektedir (Perera ve ark., 2016). Cin’de yapilan ¢alismada katilimcilarin
%98.7’sinin serum D vitamini seviyeleri eksik veya yetersiz olarak saptanmistir ve
diyetle kalsiyum ve vitamin D alimlar1 sirasiyla (433.32+164.39) mg/giin ve
(155.734£89.30) IU/giin olarak hesaplanmistir (He ve ark., 2022). Avustralya’da yapilan
caligmada katilimcilarin %35'inde kalsiyum alimi yetersiz bulunmustur. Calismamizdan
elde ettigimiz bulgularda kalsiyum alim1 ortalamasi1 551,84+165,54 mg iken gereksinimi
kargilama ylizdesi %62,06 ile 6nerilen diizeyin altindadir. D vitamini i¢in de ayn1 durum
s0z konusudur ve gereksinimi karsilama yilizdesi %17,04 olarak oldukca diisiiktiir.
Ambulasyon gruplari arasinda gereksinimi karsilama yiizdeleri degerlendirildiginde D
vitamini agisindan fark yokken ambule olmayan hastalar (45,27+13,34) kalsiyumu

ambule hastalardan (77,47+22,30) daha az tiikketmistir (p<0,001).

BeBiS uygulamasinda diyetle hayvansal protein alimi hesaplamasi yapilmayip

yalnizca bitkisel protein hesaplamasi yapilmaktadir.
5.5. Bireylerin Diyet Kalitesi

Literatiirde DMD hastalarinin diyet kalitelerini inceleyen caligmalar sinirlidir
(Bernabe-Garcia ve ark., 2019; Billich ve ark., 2021; He ve ark., 2022). Bu ¢alisma
bildigimiz kadartyla besin tiiketim kayitlarinin yani sira diyet kalitesini subjektif bir

Olcekle degerlendiren literatiirdeki ilk ¢alismadir. Billich ve ark. diyet kalitesini besin
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gruplarina gore saptamislardir ve diyet kalitesini diisiik bulmuslardir (Billich ve ark.,
2021). Tahil, et ve alternatifleri, siit lirlinleri ve sebzeler gibi temel besin gruplarinin alimi
yetersizken enerji aliminin yaklasik iicte birinin doymus yag, seker ve/veya tuz agisindan
yiiksek olan gidalardan ve iceceklerden saglandig1 saptanmistir (Billich ve ark., 2021).
Katilimeilardan higbiri, onerilen bes porsiyon sebzeyi tiiketememis ve katilimcilarin
%30'unun Onerilen miktarda yagsiz et/balik/tavuk ve alternatiflerini tiiketmedigi
saptanmistir (Billich ve ark., 2021). Cin’de yapilan ¢alismada da DMD hastalarinin diyet
profillerinin siit ve yumurta tiiketimi agisindan yetersiz oldugu vurgulanmistir (He ve
ark., 2022). Saglkl agirlik ve saglikli agirligin iizerindeki gruplar arasinda, besin
porsiyonlart ile besin gruplarindan gelen enerji veya protein oranlari agisindan anlaml
bir fark bulunmamustir. Bulgularimizla karsilastirildiginda SY1-2015 skorunun yiiksek
puanlari meyve, sebze, koyu yesil yaprakli sebzeler, kurubaklagiller, tam tahillar, siit
iriinleri, deniz {riinleri ile dogrusal iligkili iken doymus yag, islenmis tahillar, sodyum
ve seker ile ters orantilidir. Hastalarin hicbirinin iyi diyet kalitesi gostermemesi ve
%47,83 linlin kot diyet kalitesi profili gdstermesi DMD hastalarinin sebze, koyu yesil
yaprakli sebzeler, kurubaklagiller, tam tahillar, siit tirlinleri, deniz {irlinlerini 6nerilen
miktarda tiikketmedigini gostermektedir. SYI-2015 puanmin ambulasyon, steroid, BKI

gruplar arasinda farkliligin olmamasi da literatiirle uyumludur.

Saglikli ¢ocuk ve addlesanlarda Tiirkiye’de yapilan bazi calismalarda diyet
kalitesi SYI ile degerlendirilmistir ve c¢ogunda iyi diyet kalitesi profili gdsteren
olmamustir (Ayhan Tural, 2018; Can ve Ozpmar, 2023; Cil, Caferoglu ve Bilgic, 2020).
Can ve ark. calismasinda 11-13 yas aras1 103 adolesan (56 kiz ve 57 erkek) ile ¢caligmis
ve erkek katilmcilarin SYI-2015°e gére %53,1 oraninda kétii, %57,4 oraninda
gelistirilmesi gereken diyet kalitesi gosterdigi saptanmistir (Can ve Ozpinar, 2023). 15-
18 yas grubu toplam 200 adolesan ile yapilan calismada SY1-2010 puaninin erkeklerde
46,2 oldugu belirtilmistir (Ayhan Tural, 2018). Cil ve ark. calismasinda 18-24 yas arasi
198 katilmcinin SY1-2005°e gore %31,8’inin gelistirilmesi gereken ve geri kalan
%68,2’sinin  kotli diyet kalitesinde oldugu saptanmistir (Cil ve ark., 2020).
Calismamizdaki bulgular DMD hastalarinin saglikli ¢ocuk ve adolesanlarla benzer diyet
kalitesi gosterdigini ortaya koymustur. Diyet kalitesinin artirilmasi, DMD'de yaygin olan
diyetle veya obeziteyle iliskili komorbiditelerin Onlenmesi veya yonetilmesi igin

Onemlidir.
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6.SONUC VE ONERILER

Bu ¢aligmanin sonuglart DMD hastalarinin diyet kalitelerinin iyilestirilmesi ve

hastalarin besin alim1 ve antropometrik bilgileri hakkinda literatiire katkida bulunabilecek

onemli bulgular sunmaktadir.

Calismamizda yer alan dikkat ¢eken sonugclar:

1.

10.

11.
12.

Hastalarin viicut yagi, viicut agirligi, uzunluk Sl¢iimleri ve ¢evre 6l¢iimleri
ambulasyon durumuna gore farklilik gostermektedir.

Ambule olmayan hastalarin viicut agirliginin ambule olan hastalarin viicut
agirhigindan fazla oldugu saptanmistir (p<0,001).

Ambule olmayan hastalarin boy uzunlugunun ambule olan hastalarin boy
uzunlugundan fazla oldugu saptanmistir (p<<0,001).

Ambule olmayan hastalarin BKI degeri (26,16+5,59 kg/m?) ambule olan
hastalara gore (18,14+3,4 kg/m?) daha yiiksektir (p<0,001).

Ambule olmayan hastalarin viicut yagi (%29,16+7,81) yiiriime yetisini
kaybetmemis (%18,30+3,19) hastalara gore daha yiiksektir (p=0,002).
Hastalarin WHOQO’ya gore Z skoru degerlendirmeleri ambulasyon gruplari
arasinda farklilik gostermemektedir.

Yasa gore boy Z skoru ortalamasi -1,18+0,75 olarak saptanmustir.

Yasa gore boy degerlendirmesinde hastalarin %13,64’tinde (n=3) biiyiime
geriligi oldugu saptanmastir.

Yasa gore BKi Z skoru tiim hastalar i¢in ortanca 1,39 (0,45-1,20) olarak
saptanmuistir.

BKIi degerlendirmesinde hastalarin ¢ogunlugunun %69,59’inin (n=16) fazla
viicut agirhiginda yada obez oldugu saptanmistir. 23 hastanin %47,83’i
(n=11) fazla viicut agirligina sahipken bunlardan 7’sinin (%30,43) ambule
oldugu saptanmastir.

Hastalarin %21,75’inin obez oldugu saptanmuistir.

Ambulasyon gruplarina gore persentil araliklar1 degerlendirildiginde agirlik
ve viicut yagi persentillerinde gruplar arasinda farklilik oldugu saptanmistir

(swrastyla p degeri 0,027 ve 0,009).
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14.

15.

16.

17.

18.
19.

20.
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Hastalarmn %73,9’u (n=17) enerji gereksinimi TUBER e gore dnerilen
diizeyde karsilayabilmistir.
Hastalarin ¢ogunun diyetle aldig1 posa, D vitamini, Ca, Mg, Fe, Fl ve Se

miktar1 gereksinimi karsilayamamuistir.

Hastalarin ¢ogunun diyetle protein ve fosfor aliminin gereksinimlerden
yiiksek oldugu saptanmistir.

Makro besin dgelerinin enerjiye katkis1 karbonhidrat %42, protein %16,3 ve
yag %41,7’dir.

Ambule olan hastalarin B1 vitamini alim1 (0,66+0,21 mg); Kalsiyum alimi
(619,78+178,37 mg); Selenyum alimi (48,15 mcg (26,97-62,65)) ambule
olmayan hastalara gore (sirasiyla 0,50+£0,12 mg; 619,78+178,37 mg; 48,15
mcg (26,97-62,65) ) daha fazladir (sirastyla P degeri 0,043; 0,036; 0,008).
Diyet kalitesini 0lcen literatiirde bilinen ilk ¢alismadir.

Iyi diyet kalitesi profili gosteren hasta bulunmamakla birlikte hastalarin
%47,83’1 kotii diyet kalitesine sahiptir.

Ambule hastalarin %34,78’1 (n=8) iyilestirilmesi gereken diyet kalitesi profili
gosterirken ambule olmayan hastalarin 30,431 (n=7) kotii diyet kalitesi profili
gostermektedir.

e Beslenme sorunlarinin ¢ézlimii i¢in hastalarin beslenme durumu yakindan

takip edilmelidir.

e DMD’li bireyin yasam kalitesi ve yagsam siiresi iyi bir multidisipliner
bakimla artirilabilir.

e Ambulasyon kaybindan ve steroid tedavisine baslamadan énce DMD’li
bireylerde agirlik kontrolii saglanmalidir.

e Kas ve kemik saglig: i¢in D vitamini eksikligi varsa tedavi edilmelidir.
Diyetle kalsiyum alim1 yeterli diizeyde saglanmalidir.

e DMD’li hastalarin diyet kalitesi iyi degildir. Diyet kalitesinin artirilmasi,
DMD'de yaygin olan diyetle veya obeziteyle iliskili komorbiditelerin
Onlenmesi veya yonetilmesi i¢in dnemlidir.

e DMD hastalarinda beslenme danismanligi zorunlu olmalidir. Beslenme

danigmanhigr diyet kalitesini artirabilir, komorbiditelerin yoOnetimini
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saglayabilir, hastalik ilerlemesini iyilestirebilir ve uzun vadede yasam
kalitesini artirabilir.

e DMD hastalar1 i¢in uygun bir beslenme rehberi gelistirilmesine yonelik
teorik temel saglayacak caligmalar artirilmalidir.

e DMD hastalarinin ailelerine de beslenme egitimi verilmelidir.

e Kayseri’de Kas Hastaliklar1 Merkezi kurularak DMD hastalarinin tek
merkezden multidisplner tedavi yaklagimi ile tedavi edilmesi

gerekmektedir.

Gelecek calismalarda, DMD hastalarinin antropometri ve viicut kompozisyonu
analiz sonuglari ile birlikte degerlendirilerek, beslenme durumunun kapsamli bir
degerlendirmesi yapilmali ve DMD hastalarinin diyet besin dgeleri alimi daha genis
poplilasyonda arastirilmalidir. Bu, DMD hastalar1 i¢in uygun bir beslenme rehberi
gelistirilmesine yonelik teorik temel saglayacak ve hastaligin ilerlemesini yavaslatma,
beslenme durumunu iyilestirme ve yasam kalitesini artirma hedeflerine ulasilmasina

katkida bulunacaktir.
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EK-2: Aydinlatilmis onam formu

ANKET ARASTIRMALARI iCiN AYDINLATILMIS ONAM FORMU

Sayin Goniill,

‘Duchenne Miiskiiler Distrofili Bireylerin Beslenme Durumunun Saptanmasr’
baslikli bu arastirma, Nuh Naci Yazgan Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii
Beslenme ve Diyetetik Yiiksek Lisans Programi tarafindan yapilmaktadir. Arastirma
Kayseri’de yasayan Duchenne miiskiiler distrofili bireylerin beslenme durumunu
saptamak amaciyla planlanmistir. Sizin yanitlarinizdan elde edilecek yanitlar bu
caligmanin verilerine katki saglayacaktir. Bu nedenle sorularin tiimiine ve igtenlikle

cevap vermeniz biiyiik 6nem tasimaktadir.

Arastirmaya katilmaniz goniilliilik esasina dayalidir. Bu form aracilig: ile elde
edilecek bilgiler gizli kalacaktir ve sadece aragtirma amaciyla (veya “bilimsel amaglar
icin”) kullanilacaktir. Calismaya katilmamay1 tercih edebilirsiniz veya anketi

doldururken istemezseniz son verebilirsiniz.

Anket formuna adinizi ve soyadinizi yazmayiniz.

Anketimiz 4 boliimden olusmaktadir. 31 soruluk, 20 dk zamaninizi alacak bu
calismada yanitlarinizi, sorularin altinda yer alan segenekler arasindan uygun olani
daire i¢ine alarak ya da agik uc¢lu sorularda sorunun altinda birakilan bosluga yazarak
belirtiniz. Birden fazla se¢enek isaretleyebileceginiz sorularda, size uygun gelen biitiin
secenekleri isaretleyiniz. Eger sorunun yanitlari arasinda “diger” segenegi mevcutsa ve
yanitiniz var olan sec¢enekler arasinda yer almiyorsa, bu durumda yanitinizi diger

secenegindeki bosluga yaziniz.
Katilimimiz i¢in tesekkiir ederiz.

Calisma ile ilgili herhangi bir sorunuz oldugunda asagidaki kisi(ler) ile iletisim

kurabilirsiniz:

Sorumlu Ogretim {iyesinin ad1, soyadi: Prof. Dr. Neriman INANC
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Nuh Naci Yazgan Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii Beslenme ve Diyetetik

Bolimu

Arastirma Ekibi
Ad Soyad: Miimine Kiibra SERCE SARITAS

Telefon: 05469320056

Calismaya katilmay1 kabul ediyorsaniz asagidaki kutucugu X ile igaretleyiniz ve devam

ediniz.

Kabul ediyorum.
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EBEVEYN BiLGILENDIiRME

Saymn Ebeveyn;

Bu calisma Kayseri’de yasayan Duchenne miiskiiler distrofili bireylerin beslenme
durumunu saptamak amaciyla planlanmistir. Bu ¢aligmada ¢gocugunuzun viicut agirligi ve
boy uzunlugu ile viicut kompozisyonu degerlendirilecektir. Cocugunuzun arastirmaya
katilim1 sizin olur vermenize ve ¢ocugunuzun isteginize baglidir. Arastirma siirecinde
istediginiz zaman, bir cezaya ya da yaptirirma maruz kalmaksizin ve hi¢bir hakkinizi
kaybetmeksizin, ¢ocugunuzun arastirmaya katilmasini reddedebilir veya ¢ocugunuzu
aragtirmadan ¢ekebilirsiniz. Cocugunuzu ve sizi ortaya koyacak kayitlar gizli tutulacaktir;
kamuoyuna ag¢iklanamaz; aragtirma sonuglarinin yayimlanmasi halinde bile kimliginiz

gizli kalacaktir.

Arastirma Siiresince 24 saat ulasilabilecek kisi Adi/ Soyadi / Telefonu: Miimine Kiibra
SERCE / 05469320056

GONULLU OLURU

Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formundaki tiim agiklamalari okudum. Bana, yukarida
konusu ve amaci belirtilen arastirma ile ilgili yazili ve sozlii agiklama, asagida adi
belirtilen sorumlu arastirmaci tarafindan yapildi. Arastirmaya ¢ocugumun goniillii olarak
katildigini, istedigimiz zaman gerekceli veya gerekcesiz olarak arastirmadan
ayrilabilecegini ve kendi istegimize bakilmaksizin arastirmaci tarafindan arastirma dist
birakilabilecegimi biliyorum. S6z konusu arastirmaya, hicbir baski ve zorlama

olmaksizin ¢ocugumun benim rizamla katilmasini kabul ediyorum.

Ebeveyn Ad1/ Soyadi / imzas1 / Tarih
Aciklamalar1 Yapan Kisinin Ad1 / Soyad1 / Imzas1 / Tarih
Gerekiyorsa Olur Islemine Tanik Olan Kisinin Ad1/ Soyad: / Imzas1 / Tarih

Gerekiyorsa Yasal Temsilcinin Ad1 / Soyadi / Imzasi / Tarih
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EK-3: Kurum izni

05/12/2023

KAYSERI BUYUKSEHIR BELEDIYESI BASKANLIGI'NA

Ben Nuh Naci Yazgan Universitesi’nde yiiksek lisans égrencisi Miimine Kiibra Serce Saritas,
“Duchenne Miiskiiler Distrofili Bireylerin Beslenme Durumunun Saptanmasi” isimli yiiksek
lisans tez calismam icin Kayseri Engelsiz Yasam Merkezi’nde bulunan Duchenne Miiskiiler
Distrofili hastalardan veri toplamak istiyorum. Bunun icin bilgilendirilmis onam formu,
demografik bilgi formu ve besin tiiketim aliskanliklarini sorgulayan anket formu ve 3 giinliik
besin tiiketim kaydinin sorgulanmasi bulunmaktadir. Arastirmaya iligkin Nuh Naci Yazgan
Universitesi Rektdrliigii Bilimsel Aragtirma ve Yayin Etik Kurul Baskanligindan etik kurul onayi
alinmistir. Etik kurul onayi ve form ekte yer almaktadir. Gereginin yapilmasini arz ederim

iletisim Bilgileri

Adres: Camiikebir Mah. Orhangazi Cad. Elbirlik Apt. 18/17 Kocasinan/Kayseri
GSM: 5469320056

e-mail: kubraserce1611@gmail.com

Ek1: Etik kurul onayi
Ek2: Anket formu

Miimine Kiibra Serge Saritag

=
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EK-4: Anket Formu

A. HASTA OZELLIKLERI

1- Hasta Kodu: ..oooooiiii

3- Cinsiyeti: 1-Kadin 2-Erkek
4- Medeni durumu: 1-Evli 2- Bekar 3-Bosanmis 4-Dul

5- Egitim Durumu:
Okur yazar degil Okur yazar Ilkokul
Ortaokul ve dengi Lise ve dengi Yiiksek okul/liniversite

6- Gelir durumunuz nedir? (ebeveynlerin)

A.Gelirim giderimden az ~ B.Gelirim giderime esit C.Gelirim giderimden

fazla

7- DMD tanisi kimin tarafindan konuldu? Ne zaman konuldu?
1- Doktor (unvani ve uzmanligi belirtiniz) 2-Diger (evenvnnnn.n. )
Tan1 Tarihi:

8- DMD tanis1 hangi kurumda konuldu?

1- Sehir Hastanesi 2- Devlet Hastanesi 3- Universite Hastanesi 4- Genetik

Merkezi 5-Diger (vovenvviniiniannnnn. )

9- Yardim almadan yiiriiyebiliyor musunuz? Cevabiniz hayir ise ne kadar

suredir?
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10- Tekerlekli sandalyeye ihtiya¢ duyuyor musunuz? Cevabiniz evet ise ne kadar

suredir?

11- Steroid kullaniyor musunuz? Cevabiniz evet ise hangi ilaci kullaniyorsunuz?

Ne kadar stiredir?
I-evet.....coooeenn.n. 2- hayrr.  Kullanim siiresi: ...................
12- Kullandiginiz bagka ilaclar varsa nelerdir?

13- Kullandigimiz vitamin mineral takviyesi var mi1? Evet ise belirtiniz. Ne siklikla

ka¢ mg kullantyorsunuz?

15- Saglik kuruluslarina ne siklikla gidiyorsunuz?

1-Ayda 1 2-3 ayda 1 3-6 ayda 1 4 yilda 1 5 hi¢ gitmedim

16- Ebeveynler (yada ¢cocugu) tiitiin(sigara/pipo/puro) kullantyor mu?

I-evet (covvvveennnnnnn. ) 2-hayir  3- biraktim

17- Ebeveynler (yada ¢ocugu) alkollii icecek tiiketiyor mu?
I-evet.....ooooeennnnn. 2-hayir

18- Evet ise hangi siklikta icersiniz?................ (hergtin/hafta/ay/yil)

19- Akrabalarinzda kas distrofisi veya bagka bir genetik hastalik var m1?

1- Evet 2- Hayir



20- Bir 6nceki soruya cevabiniz evet ise yakinlik dereceleri nedir?
......................................... (kardes, kuzen vs.)

21- Ebeveynler birbirleri ile akrabalar mi1?
1- Evet 2- Hayir

22- Bir Onceki soruya cevabiniz evet ise yakinlik derecesi nedir?

.............................. (teyze cocuklar1, amca ¢ocuklari...)

B. ANTROPOMETRIK OLCUMLER
23- Anropometrik 6l¢iimler

Viicut Agirligi (kg)

Boy uzunlugu (cm)

BKI (kg/m?)

Bel ¢evresi (cm)

Bas ¢evresi (cm)

Boyun ¢evresi (cm)

Ust orta kol cevresi (cm)
Ust kol uzunlugu (cm)
Ulnar uzunluk (cm)
Baldir gevresi (cm)
Tibia uzunlugu (cm)

Ust bacak gevresi (cm)
Ust bacak uzunlugu (cm)
Viicut yag yiizdesi
Yagsiz kas kiitlesi
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C. KOMORBIDITELER
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24- Hastaliginiza eslik eden doktor tanis1 almis saglik probleminiz var mi1? (birden

fazla secenek secilebilir)

Evet Hayir Evet
Disfaji (yutma Hipertansiyon
giicliigii)
Gastroparezi Diyabet
GIS hastahklar KOAH vb.
(IBH)
Mandibular Bobrek hastalig
kontraktiir
Reflii Kanser
Gastrit Psikiyatrik hastalik
Konstipasyon Karaciger hastahg:
Solunum giicliigii Kalp damar hastahg:
Osteoporoz Skolyoz
Diger(COVID-19 vb.) ‘ Diger: ‘

D. BESLENME ALISKANLIKLARI
25- Ana ogiinleri diizenli tiiketiyor musunuz?
I- Evet 2- hayr
26- Cevabiniz hayir ise hangi 6giinii atlarsiniz?

1- Kahvalt1 2- 6gle yemegi 3-aksam yemegi

27- Ara Ggiinleri diizenli tiikketiyor musunuz?

1- Evet 2- hayr

28- Cevabiniz evet ise kag ara 0giin tiiketirsiniz?

1) 1kez 2) 2 kez 3) 3 kez

29- Yemeklerinizin tadina hi¢ bakmadan masada tuz ekler misiniz?

Hayir
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1- her zaman

2-siklikla

3-bazen

4-nadiren

5-hayir

30- Hangi tiir tuz kullaniyorsunuz?

1) lyotlu tuz

31- Herhangi bir diyet uyguluyor musunuz?

1) evet

2) hayir

2) iyotsuz tuz

32-Evet ise diyeti size kim 6nerdi?

3)kaya tuzu

4)diyet tuzu

1- hekim

2-diyetisyen

3-alternatif
tipla ugrasan

kisiler

4-gazete, dergi,
televizyondan

duydum

5-diger

33- Evet ise nasil bir diyet uyguluyorsunuz?

1-kalp 2-diyabete 3-bobrek 4-GIS (chron, 5- zayiflama
hastaliklarina | yonelik hastaligina iilseratif kolit,
yonelik yonelik iilser, reflii,gastrit,

safra kesesi vb)
6- aralikli 7-ketojenik 8-glutensiz 9- vejeteryan 10-Akdeniz
orug diyeti diyet diyet diyeti
11-diger

34- Gece yatmadan 6nce yemek yeme aligkanliginiz var midir?

1- Evet

2- Hayir

35- Gece uykudan kalkip yemek yeme aligkanliginiz var midir?

1- Evet

2- Hayir

36- Psikolojik durumunuz yemek yeme aligkanliklarinizi etkiler mi?




1- Evet

2- Hayir

3- Bazen
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37- Cevabiniz evet ise degisen yemek yeme davranisinizi ve psikolojik

durumunuzu asagidaki tabloya gore tanimlar misiniz?

1)Tikinircasina

yemek yerim

2)Cok
yemek

yerim

3)Yemek
yemem

normalden

biraz fazladir

4)Yemek
yemem
normalden

azdir

5)istahim

olmaz

Sters

altindayken

Uzgiin

oldugumda

Sinirli

oldugumda

Mutlu

oldugumda
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