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OZET

Duchenne Muskuler Distrofili Hastalarda Kas Tonusu Sertlik ve Elastisitenin
Degerlendirilmesi

Amag: Bu calismanin amaci Duchenne Muskuler Distrofili (DMD) hastalarin,
kaslarmin biyomekanik ozelliklerini miyotonometri cihazi ile 6lgmek ve fonksiyonel
parametrelerle korelasyonunu degerlendirmektir.

Gerec ve yontem: Otuz yiirliyebilen DMD’li ¢ocuk ve yas eslestirilmis 30 saglam
erkek ¢cocuk dominant taraflarindan 6lgiime alindilar. Kas tonusu, elastisite ve sertlik
degerleri MyotonPro cihaz1 ile istirahat ve kontraksiyon halindeki Gastrokinemius
medialis (GKM), Tibialis Anterior (TA) ve Vastus Medialis (VM) kaslarindan 6l¢iildii.
Plantar fleksiyon, ayak dorsifleksiyonu ve diz ekstansiyonunun kas kuvveti
degerlendirilmesi (MMT) i¢in MicroFET 3 kullanildi. 6 dakika yiiriime testi (6DYT),
10 metre yiirime testleri (10MYT) her iki grupta degerlendirildi. DMD’li ¢ocuklara
ayrica North Star Ambulatuar Degerlendirme (NSAA) yapildi.

Bulgular: Hastalarin ortalama yas1 8,7+3,2 (5-18), median NSAA skorlar1 27 (16-
34) ve 6DYT sonuglar1 338 metre (52-546 m) idi. Saglam ¢ocuklarla karsilastirildiginda
MMT, yiirime hizi ve 6DYT belirgin sekilde diistikti (p<0,001). Biyomekanik
Olctimlerde GK’un istirahat tonus ve sertliginin DMD’1i hastalarda daha ytiksek oldugu
bulundu (siras1 ile p=0,024, p=0,028). VM’ nin istirahatteki sertligi de daha ytiksekti
(p=0,024). Kas tonusu sertlik veya elastisite Olclimleri fonksiyonel Ol¢iimlerle
korelasyon gostermiyordu.

Sonu¢: Bulgularimiz miyotonometrik degerlendirilmelerin DMD hastalarinda
kolaylikla yapilabildigini ve GKM kasinin istirahat tonusunun belirgin sekilde arttigin
gostermektedir. 1leriki calismalarda MyotonPro cihazinin  kullammimin  klinik
anlamliginin test edilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne Muskuler Distrofi, Kas Tonus, Sertlik ve Elastisite,
Myotonometri, NSAA.
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ABSTRACT

Functional Evaluation and Myotonometric Measurements of Muscle Tone,
Stiffness and Elasticity In Patients With Duchenne Muscular Dystrophy

Aims: The aim of this study was to measure the biomechanical properties of the
muscle using myotonometry in patients with Duchenne Muscular Dystrophy (DMD)
and to evaluate the correlation with functional parameters.

Material and Method: Thirty ambulatory DMD boys and 30 age matched
healthy boys underwent measurements from their dominant sides. Muscle tone,
elasticity and stiffness were measured from gastrocnemius medialis (GM), tibialis
anterior (TA) and vastus medialis (VM) in resting state and in contracted state by
MyotonPro. MicroFET 3 was used for manual muscle testing (MMT) of plantar flexion,
foot dorsiflexion and knee extension. 6 minute walk test (6MWT) and 10 meter walk
tests were (10 MWT) performed in both groups. DMD boys were also assessed by
North Star Ambulatory Assessment (NSAA).

Results: The mean age of the patients were 8.7+3.2 (5-18) years, median NSAA
score was 27 (16-34) and 6MWT was 338 meters (52-546). Compared to healthy boys,
there were significant decrements in MMT, walking speed and 6MWT (p<0.001). The
biomechanical results showed that resting tone and stiffness of medial gastrocnemius
was higher in DMD patients (p=0.024, p= 0.028 respectively), and resting stiffness of
VM was also higher (p=0.024). The measurements of muscle tone, stiffness or elasticity
did not correlate with functional measures.

Conclusion: Our results suggest that myotonometric evaluations can be used
easily in DMD and resting muscle tone of gastrocnemius medialis is found to be
increased in patients. Clinical meaningfulness of the MyotonPro device should be tested
in follow-up studies.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, Muscular Tonus, Stiffness and Elasticity,
Myotonometer, NSAA
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1. GIRIS ve AMAC

Muskiiler distrofiler, kalitsal ve progresif iskelet kas hastaliklar1 olup kaslarda
dejenerasyon ve gii¢ kaybina neden olurlar. En sik goriileni, X resesif gecis gosteren,
distrofin genindeki mutasyona bagli olarak gelisen Duchenne Muskiiler Distrofidir
(DMD)."?

Distrofin iskelet kasi, kalp kasi, vaskiiler diiz kaslar ve beyinde bulunan bir
membran protein olup glikoprotein kompleksinin komponenti olarak fonksiyon gosterir.
Distrofin yoklugunda glikoprotein kompleksinin proteazlar tarafindan pargalanmasi
sonucu membran proteinlerinin kayb1 ile kas liflerinde dejenerasyon ve kas gii¢siizliigii
gelisir. Iskelet kasina ek olarak solunum kaslar1 ve kalp kasinin da tutulmasi en 6nemli
morbidite ve mortalite nedenidir.”*

DMD’li ¢ocuklar ¢ogunlukla anormal yiiriime, sik diigme ve merdiven ¢ikmada
giigliik ile tam1 alirlar.'” Zaman igerisinde ilerleyici fonksiyon kayiplar1 gorilir. Bu
fonksiyon kayiplarii ve gelistirilebilecek olasi tedavilerin etkinliklerini objektif olarak
tanimlayabilmek icin cesitli anketler veya degerlendirme Olgekleri kullanilmaktadir.
Ancak bu anketler ve fonksiyonel degerlendirme yaklagimlar1 zaman alict oldugu igin,
kullanimlar1 daha ¢ok bilimsel ¢alismalarla sinirli kalmakta ve rutin hasta izleminde yer
almamaktadirlar.

Son yillarda kas iskelet sistemi hastaliklarinin pek ¢ok alaninda, kasin cesitli
ozelliklerini degerlendirme amagli noninvaziv bazi dijital oOlglim cihazlan
gelistirilmistir. Bu tarz 6l¢iim metodlarinin hasta izleminde daha pratik, kullanilabilir ve
objektif veriler saglayabilecegi distliniilmektedir. Myotonometri kasin biyomekanik
Ozelliklerinden olan tonus, sertlik ve elastisiteyi objektif olarak Olgebilen, son
zamanlarda gelistirilmis, tasmabilir, invazif olmayan, elektronik bir cihazdir.®
Myotonometri, kas spastisitesinin  objektif olarak degerlendirilmesinde de
kullanilabilmektedir. Bulgularin farkli hasta gruplarinda dogrulanmasi ve fiziksel tipta
cithazin potansiyel uygulamalarinin degerlendirilmesi icin daha fazla ¢alisma yapilmasi
gerekmektedir.

Kesitsel olarak planlanan bu calismada DMD’li ¢ocuklarda noninvaziv, zaman
tasarrufu saglayan ve pratik bir 6l¢lim metodunun kullanilabilirligi ve giivenirliligi

arastirilacaktir.



DMD’li ¢ocuklarda myotonometrik Ol¢timlerin giivenilir oldugunun saptanmasi
halinde ilerleyici kas hastaliklarinda tedavi yanitlarinin veya hastalik progresyonunun
rutin klinik ortamlarindaki izleminde zamandan tasarruf saglayan, basit ve noninvaziv

bir yontem belirlenebilecektir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Duchenne Muskiiler Distrofi
2.1.1. Genetik ve Patofizyoloji

Distrofi terimi anormal biiylime demektir. Bir muskiiler distrofi dort zorunlu
kriterle diger néromuskiiler hastaliklardan ayirt edilir; primer bir miyopatidir, genetik
bir temeli olup, seyir ilerleyicidir; hastaligin ilerleyici evresinde kas liflerinin
dejenerasyonu ve bir noktada 6liimii vardir.”

Muskiiler distrofiler her biri farkli bir genetik yolla aktarilarak, bir grup iliskisiz
hastalik olup her birinin klinik seyri ve goriiniimii farklidir. Bazilar1 dogumda erken
oliime yol agan ciddi hastaliklardir; digerleri on yillar boyunca ¢ok yavas ilerleyen bir
seyir izleyip, normal yasamla uyumlu olabilir ve ge¢ yetiskin yasamina kadar
semptomatik bile olmayabilirler.”

DMD tiim wklar1 ve etnik gruplar etkileyen en yaygin kalitsal noromuskiiler
hastaliktir. Karakteristik klinik 6zellikleri ilerleyici gii¢siizliik, entelektiiel bozukluk,
baldirlarda hipertrofi ve kaslardaki bag dokusunda artigtir. Canli dogan erkek
bebeklerde sikligi 1:3600°diir.”

Genel popiilasyonda 1,7 - 4,2/100.000°dir.* Bu hastalik X’e bagl resesif yolla
aktarilir. Anormal genin biiylik genlerden biri olup, Xp 21 lokusunda yer alir. Olgularin
yaklasik % 30’unda yeni mutasyonlar vardir ve anne tastyici degildir. Distrofin protein

analizi biyopsi sonucu klasik DMD’de normalin % 3’den diisiik diizeyde bulunur.”’

2.1.2. Klinik Bulgular

Erkek bebekler dogumda veya erken bebeklikte nadiren semptomatiktirler, ancak
bazilar1 hafif hipotoniktir. Yuvarlanma, oturma ve ayaga kalkma gibi erken kaba motor
beceriler genellikle uygun yaslarda kazanilir veya hafif gecikmis olabilir.”

Yiiriime genellikle normal zamaninda, 12 aylikken gerceklesir, ancak kalga kusagi
gligsiizliigli hafif formda 2 yas kadar erken goriilebilir. Oyun ¢ocuklar1 ayakta dururken
gluteal kaslardaki gii¢siizliigli telafi etmek icin lordotik bir postiir alabilir. Erken
Gowers Bulgusu genellikle 3 yasinda belirgindir ve 5 veya 6 yasinda tam olarak ortaya

cikar. Trendelenburg yiiriiyiisii veya kalca sallama bu dénemde belirir.’



Oyun ¢ocuklari en sik yiirlimede gecikme, diisme, parmak ucunda yiiriime, kogsma
veya merdiven c¢ikmada zorluk, gelisme geriligi ile basvururlar. Hastalarin ¢ogu
ortopedik miidahale olmadan 10 yasina kadar giderek artan bir zorlukla yiiriimeye
devam ederler. Ortotik destekler, fizyoterapi ve bazen minor cerrahi (6rn, asil tendon
uzatma) ile ¢ogu hasta 12 yasina kadar yiiriiyebilir. Ayakta olmak (giinde bir saat bile
olsa) onemlidir; tekerlekli sandalyeye baglandiktan sonra skolyoz genellikle hizli
ilerler."

Gligslizliigiin ilerleyisi 2. dekatta da siirer. Distal kaslarin islevi genellikle yeme
aletlerini, bir kalemi veya bilgisayar klavyesini kullanabilecek kadar korunmus olabilir.
Solunum kasi1 tutulumu zayif ve etkin olmayan Okstiriik, sik akciger enfeksiyonlar1 ve
azalan solunum rezervi ile ifade edilir. Faringeal giigsiizliikk aspirasyon ataklarina,
stvilarin burundan geri gelmesine, nazal ses kalitesine neden olabilir.”

Kontraktiirler en sik ayak bilekleri, dizler, kalgalar ve dirsekleri tutar. Skolyoz
siktir. Toraksin sekil bozuklugu akciger kapasitesini daha da azaltir ve kalbi sikistirir.
Skolyoz genellikle g¢ocuk yiiriyemez hale gelince daha hizli ilerler. Baldirlarin
bliylimesi (psddohipertrofi) ve uyluk kaslarinda zayiflama klasik o6zelliklerdir.
Baldirlardaki biiylimeye bazi kas liflerindeki hipertrofi, kasin yag ile infiltrasyonu ve
kollajen artisi neden olur."’

Ayak bilegi kontraktiirleri ciddi olmadik¢a, ayak bilegi derin tendon refleksleri
son evrelere kadar iyi korunmus kalir. Diz derin tendon refleksleri yaklasik 6 yasina
kadar bulunabilir. Persistan tasikardi ve miyokardiyal yetersizligi kapsayan
kardiyomiyopati, hastalarin % 50-80’inde goriiliir. Kalp tutulumunun ciddiyeti iskelet
kas1 giigsiizliigiiniin derecesi ile orantili olmak zorunda degildir.""

Zihinsel kusur tiim hastalarda olusursa da sadece % 20-30’unun IQ’su 70’in
altindadir. Cogu hasta normal siniflarda egitim gorebilir. Distrofin ¢izgili ve kalp
kasinda oldugu gibi beyin ve retinada da ifade edilse de beyindeki diizeyi kasdaki
miktarindan daha diisiiktiir. Bu dagilim bazi merkezi sinir sistemi belirtilerini
aciklayabilir. "

Kasin dejeneratif degisiklikleri ve fibrozisi agrisiz bir siire¢ olusturur. Miyalji ve
kas spazmlar1 olusmaz. Kasta kalsinozis nadirdir. Oliim genellikle yaklasik 18-20
yaslarinda uykuda solunum yetersizligi, direngli kalp yetersizligi, pndmoni veya bazi

olgularda aspirasyon ve hava yolu tikanmasi nedenleri ile olur.'”



2.1.3. Laboratuvar Bulgular: ve Tam

Serum kreatin kinaz (CK) diizeyleri DMD’de dogum dahil presemptomatik
evrelerde bile tutarli olarak belirgin artmistir. Hastalarda olagan serum konsantrasyonu
15.000-35.000 IU/L’dir. Ekokardiyografi, elektrokardiyografi ve akciger filmi ile
kardiyak  degerlendirme  gereklidir ve periyodik olarak tekrarlanmalidir.
Elektromiyografi karakteristik miyopatik ozellikler gosterir fakat DMD icin spesifik
degildir. Motor ve duyusal sinir iletim hizlar1 normaldir.’

Klinik 6zellikler ve serum CK diizeyi tani ile tutarl ise, distrofin gen mutasyonu
icin polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) temel testtir. Kas biyopsisi tanisaldir ve
karakteristik degisiklikler gosterir. Vastus lateralis (kuadriseps femoris) ve

. , 7
gastroknemius en sik 6rnek alinan kaslardir.

2.1.4. Tedavi

DMD tedavisinin amaglari:

- kas giiclinii ve ambulasyonu miimkiin oldugunca korumak,

- kontraktiir gelisimini ve komplikasyonlarini 6nlemek,

- diisme riskini ve nedenlerini azaltmak,

- solunum fonksiyonlarini korumak,

- kardiyomyopati gelisimini 6nlemek ve tedavi etmek,

- skolyoz gelisimini 6nlemek

- okul ¢evresine uyum,

- aile destegi,

- steroid tedavisinden kaynaklanabilecek obezite, osteoporoz, katarakt, biiylimenin
gecikmesi gibi komplikasyonlarin 6nlenmesi olarak 6zetlenebilir.'

DMD’de medikal tedavi farmakolojik ve molekiiler tedavilerden olusur. Tedavi
ile ilgili siiregiden caligmalarda, immiinomodiilasyon, ekzon atlama, gen tedavisi ve
hiicre tedavileri ile ilgili calimalar siirmektedir."

Steroid tedavisi DMD’li ¢ocuklarin kas kuvvetinde iyilesme saglar. Uzun donem
tedavi ile yiirlime yeteneginin kaybedilmesi 2-5 yil kadar geciktirilir. Ayn1 zamanda
omurga cerrahisi ihtiyact azalir, kardiyopulmoner fonksiyon iyilesir, ventilasyon

ihtiyac1 daha ileriye aktarilir ve genel olarak yasam kalitesi ve beklentisini iyilestirir."*



Steroidler tedavi almayanlara gore hastalarin daha uzun yillar ayakta kalmalarina
yardime olabilir."!”

Motor becerilerdeki platodan (4-6 yas) oOnce tedavinin baslanmasi siddetle
oOnerilir, ancak 2 yasindan once tedavi endike degildir. Ambulasyonun kaybindan sonra
baslanan tedavi, st ekstremite kuvvetini korumaya, skolyozun progresyonunu
yavaslatmaya yardimer olur."

Baslangigta kas giicii genellikle diizelir, ancak kronik steroid tedavisinin belirgin
kilo alim1 ve osteoporozis gibi uzun dénem komplikasyonlar1 bu avantaji dengeleyebilir
veya hastaligin dogal seyrinde olusabilecek olandan daha fazla giigsiizliige bile neden
olabilir. Ancak, erken steroid tedavisi verilen DMD’li baz1 hastalarda kisa donemde

oldugu kadar uzun dénemde de prognozda iyilesme goriiliir.">"”
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Kilo alma, biliylimenin gecikmesi, osteoporoz, depresyon, katarakt, akne, kirik,
hipertansiyon gibi steroid kullaniminin yan etkileri yakindan takip edilmeli, D vitamini
destegi uygulanmahdir. Genellikle ambulasyonun sona ermesi ile tedavi kesilir.'

Molekiiler tedaviler hiicre degistirme tedavisi, gen degistirme tedavisi, mutasyon
baskilama tedavisi, ek son atlama tedavisi ve utrofin diizenleme tedavisi olarak

ozetlenebilir.'®



Bu hastalik i¢in yapilabilecek en onemli seyler komplikasyonlarin tedavisi ve
etkilenen ¢ocuklarin yasam kalitesini iyilestirmektir.19

Rehabilitasyona 3-5 yas civarinda taninin konulmasiyla baslanir. Egzersiz
programi saglikli kaslarin ¢ogunlukta oldugu, hastalifin erken doneminden itibaren
uygulanmalidir. DMD’de kas gii¢lendirici egzersizlerden sonra kas giiciinde azalma
olabilecegi icin, kuvvetlendirme egzersizleri yogunluk ve siire bakimindan submaksimal
diizeyde olmalidir.*’

Hastalara submaksimal gii¢le, aerobik, ¢ok tekrarli egzersizler uygulanmalidir.
Baslangicta abdominal, kalga ekstansor ve abdiiktorleri ile diz ekstansorlerini
giiclendirmek yararlidir. Bisiklete binme, yiizme tavsiye edilen sporlardir."

8-15 yas civar1 yliriime belirgin sekilde bozulur. Hastalara Onerilen germe
egzersizleri ve gece breysleri ile kontraktiir gelisimi engellenmeye ¢alisilir. DMD’de
ylrimenin miimkiin oldugunca devam ettirilmesi gereklidir. Ciinkii ¢ocuk
ylriiyememeye basladiktan sonra tekrar ambule edilmesi oldukga glictiir. Bunun igin de
kontraktiirlerin erken tedavi edilmesi Onemlidir. Skolyoz ve kifoz gelisimini
geciktirebilmek igin yiiriimenin 1-2 yil bile uzatilmasi elzem neme sahiptir.'*'*

Transfer i¢in omuz depresor kaslari ve triseps gilicli 6nemliyken, kendi kendine
beslenme ve hijyen i¢in omuz fleksér ve abdiiktor ve dirsek fleksor gilicti gelistirilir.
Giinde 2-3 saatten fazla yiirlime veya ayakta durma kontraktiirleri 6nlemede yararhdir.
Destekli veya desteksiz ayakta dik durmak, viicudun sag ve sol yarisi arasinda viicut
agirhigmin esit dagilimini saglar. Viicut agirligi; kalga, diz fleksorleri ve ayak bilegi
plantar fleksorleri i¢cin Onemli bir germe kuvveti saglar. Yine erken donemde
kontraktiirleri 6nlemek icin gastrokinemius-soleus, hamstringler, tensor fasia lata
kaslarina yonelik germe gerekir. Germeler sabah aksam 5 ile 10 tekrarli ve en fazla 10
saniye siireyle, agrisiz ve yavas uygulanir. Kisa bacak ortezi (AFO) veya gece splintleri
ayak bilegindeki kontraktiirlerin ilerlemesini yavaslatir.”'*

Alt ekstremite kontraktiirlerine yonelik ¢esitli yaklagimlar vardir. Ambulatuar
yaklagim (erken alt ekstremite cerrahisi): hasta hala ambulatuarken kontraktiirlerin
diizeltilmesi amaglanir. DMD hastalar1 yiirime yeteneklerini kaybedip tekerlekli
sandalye seviyesine diistiikleri zaman kalgca ve diz kontraktiirleri gelisir. Beraberinde
gelisen skolyoz acisi, hastanin biiylimesi durduktan sonra bile ilerlemeye devam eder.

Erken donemde kalga, diz ve ayak bilegi eklemlerinin fizyolojik hiperekstansiyon



acikliklar1 kaybolur, beraberinde kalga ekleminde bacak addiiksiyonu kisitlanir. Bacak
addiiksiyonunun kisitlanmas1 tensor fasia latadaki miyopatik degisiklikler ve
intermuskiiler septumun kapanmasina baghdir. Bu degisiklerle ¢cocuk govdesini dik
tutabilmek i¢in bacaklar ayrik ve ayaklar disa doniik sekilde (spraddle- legged gait) bir
yiirliylis paterni kazanir. Bu sekilde yiiriime instabildir ve hastanin diisme egilimi artar.
Olgularin % 80’inde 4-6 yas civarinda mobilitede bu degisiklikler meydana gelmistir.
Distrofik siire¢ kotiilesmeye devam edecegi i¢in bu evrede profilaktik cerrahi
yapilabilir. Eklem mobilitesinde bu erken degisiklikleri gelismis ve total kas kuvveti %
70’in lizerinde (quadriseps kas kuvveti en az 3) olan, 5 sn’den kisa siirede supin
pozisyondan ayaga kalkabilen cocuklar erken cerrahi aday1 olarak kabul edilebilirler.”

Erken cerrahide daha az invaziv teknikler kullanildigi i¢in hastanin durumu kisa
siire i¢ginde iyiye gider. Yiizeyel kalca fleksorlerine bilateral tenotomi, iliotibial bant
aponeurektomisi ve diz ve ayak i¢in subkutan tenotomi uygulanabilir.**

Bagimsiz yiiriime yetenegini kaybeden ¢ocuklarda uzun bacak yiirlime ortezleri
ile birkag yil daha ambulasyon korunabilir. Ortez kullanilmadan oOnce asil tendon
gevsetmesi veya beraberinde ylizeysel kalca ve diz fleksorlerine gevsetme
uygulanabilir. Ayakkabi1 giyilmesinde sorun yaratan kontraktiirler ve tekerlekli
sandalyede uygun pozisyonlama ile ilgili girisimlerdir. Cocuk yiiriimek i¢in ¢ok giicsiiz
olsa bile ayakta dik konumlandirma/yiiriime cihazi ile ayakta durusu korunmaya
calisiimalidir.

Erken cerrahi tedavi ayak bilegi kontraktiirlerinde etkin olmayabilir. Yiiriimenin
zor oldugu déonemde baslangigta yiiriiteg, koltuk degnegi, baston ve KAFO kullanilarak
ambulasyon saglanir. Ama yiirlimenin olanaksiz oldugu dénemde ambulasyon ancak
tekerlekli sandalye ile saglanir. Baglangicta ev disindaki ambulasyonlarda scooter tarzi
elektrikli araglar kullanilabilir. Ancak bas ve govde kontroliiniin olmadigr ileri
donemlerde akiilii motorlu tekerlekli sandalyeler kullanilmalidir. Bas ve gévde kontrolii
zay1f ise; bas destegi ve emniyet kemeri, ilave robotik kollar, ¢evre kontrol sistemleri
yararli olur."

Hasta oblik postiirii 6nleyecek sekilde dik oturtturulur. Bazi olgularda spinal
destek saglamak gerekir. Hatali oturma skolyozu arttirir. Solunum destegi gerektiginde;
portatif ventilator yerlestirilir. Tekerlekli sandalye elle kumanda edilemediginde, bas

boyun kontrollii sandalyelere gecilebilir. Evde tekerlekli sandalye kullanimina uygun



degisiklikleri yapilir. Yine bu donemde siirekli tekerlekli sandalyede oturmak miimkiin
olmadig1 i¢in, okuma ve seyretmeye uygun havali yataklar tercih edilmelidir. Havali
yatak kullanimi geceleri pozisyon degistirme oranini azaltacagi i¢in ailelere yardimci
olur."

Vital kapasite ve zorunlu ekspirasyon akim hizinda hafif azalma goriildigi igin,
soguk alginligi ve pulmoner infeksiyon dénemlerini rahat gecirmek i¢in balon sisirme,
siseye lifleme gibi ev solunum egzersiz programi verilir. Diisiik frekansh elektrik
akimiyla kaslari uyarmak yararl: olur."

Solunum rehabilitasyonu postiiral drenaj, solunum egzersizleri, yardimli dksiirme
teknikleri, solunum yolu enfeksiyonlarina karsi pnomokok, influenza gibi asi
uygulamasini icerecek sekilde planlanmalidir. DMD’li hastalarda glossofarengeal
solunum da yararhdir. Bu solunum sekli derin nefes alma, bagirma ve Okslirme gibi
fonksiyonlarin etkisini artirmak i¢in kullanilir ancak saglam orofarengeal kaslar gerekir.
Zorlu vital kapasite degerinin % 30 azalmasi, kan gazlar1 Glglimiinde parsiyel CO,
basincinin  80-95 mmHg olmasi, noktiirnal hipoventilasyon belirtileri ventilasyon
destegini gerektirir. Tedaviye invaziv olmayan negatif ve pozitif basingli ventilatorler
kullanilarak baslanir.?

Skolyozun ilerlemesini azaltmak i¢in; spinal egzersizler, manipiilasyon, paraspinal
kaslara elektrik stimulasyonu ve spinal ortezler DMD’li hastalarda etkisizdir. Spinal
fiizyon ameliyatlar1 veya segmental spinal instrumentasyon uygulamalar tek tedavi
secenegi gibi durmaktadir. Ameliyatin etkinligi konusunda randomize kontrollii
caligmalar yoktur. Vital kapasite (VK)’nin 1500 ml altina diismesi veya 1500-1800
araliginda olmasi, ama egriligin 20-40 dereceden ¢ok olmasi ameliyat endikasyonudur.
VK’s1 % 30’un altina diisen olgularda ameliyat gerekebilir.”**’

Tekerlekli sandalyeye bagimli erkek ¢ocuklarda osteoporozu en aza indirmek igin
yeterli kalsiyum alimi 6nemlidir. Hareketsiz ¢ocuklar aktif ¢ocuklardan daha az kalori
yaktigindan ve depresyon ek bir faktér oldugundan, bu cocuklar asir1 yeme ve kilo
almaya meyillidirler. Denetim ile diyet kisitlamalar1 gerekebilir. Fizyoterapi kas
giiclendirmesine az katkida bulunur ¢iinkii hastalar tiim kapasitelerini genellikle glinliik
fonksiyonlar i¢in kullanirlar ve egzersiz etkilenen kaslar1 daha fazla giiglendiremez.

- oo Y 15 10,19,22,26-28
Hatta asir1 egzersiz kas lif dejenerasyon siirecini hizlandirabilir. ™



2.2. DMD’de Fonksiyonel Degerlendirmeler

Gli¢ icin manuel kas testi gibi bazi temel Ol¢iimler, eklem hareket agikligi
Olctimleri, zamanli fonksiyon testleri, solunum fonksiyonu ve secilmis kardiyak

Sl¢iimler rutin olarak yilda bir kez veya klinik olarak endike ise daha sik uygulanir.”

2.2.1. Kuvvet Ol¢iimleri
2.2.1.1. Manuel Kas Testi

DMD’de klinik progresyonun ve herhangi bir miidahalenin etkinliginin
degerlendirilmesi i¢in dogru kuvvet dl¢iimii 6nemlidir. Genel olarak kuvvet “Medical
Research Council”in 6nerdigi manuel kas testi (MMT) ile degerlendirilir.”’ Bu testte kas
derecelendirmesi skalas1 kullanilir. Hafif etkilenmesi olan kaslarda giivenilir bir
degerlendirme degildir. Tam bir degerlendirme 18 kas grubundan olusurken omuz
abduksiyonu, dirsek fleksiyonu, dirsek ekstansiyonu ve diz ekstansiyonundan olusan 4

kasin fonksiyonun da kullanilabilir.'*

2.2.1.2. Dinamometre

Kantitatif giic 6l¢itimleri biraz daha emek sarf edilerek yapilsa da sonucglar daha
hassastir ve Ol¢ltimler tekrarlanabilir. Bu Ol¢timler statik (izometrik) ve dinamik
(izokinetik) Ol¢timleri icerir. Genellikle secilmis bazi kas gruplarinda uygulanir. Bu kas
gruplar bilateral diz, dirsek, omuz ve boyun fleksor ve ekstansorleridir. Statik ¢imdik
kuvveti ve el kavrama kuvveti de dlgiilebilir. Bu dl¢timler klinik ziyaretlerde seri olarak
takip edilmelidir. Genellikle 3 deneme sonrasi en yiiksek puan kaydedilir. Klinikte
kullanilan el dinamometresi, kantitatif gii¢ elde etmenin belki de en pratik ve giivenilir
yoludur. MMT’ye iyi bir alternatif olup DMD’de daha zayif kas gruplar ig¢in
giivenilirdir.** Ancak kantitatif kas l¢iimleri distal kas fonksiyonunu degerlendirmede

veya ¢ok giicsiiz hastalarda, giivenirliligini yitirmektedir.*’

2.3. Eklem Hareket Acikhig1 Degerlendirilmesi

Pasif eklem hareket acikligi (ROM) olgiimleri standart bir gonyometre ile
yapilmalidir. Gonyometrik Ol¢limlerde kontraktiirler i¢in degerlendirilecek eklemler;

dirsek ve el bilegi ekstansiyonu, iliotibial bant gerginligi i¢in kal¢a adduksiyonu, kalga,
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diz ekstansiyonu ve diz dorsifleksiyonudur.’’ iki eklemli kaslarin degerlendirilmesinde
fonksiyonel pozisyonda olunmasina dikkat edilmelidir. Ornegin, ayak bilegi ROM’u diz
tamamen ekstansiyonda iken Olciiliir. Aktif ROM’da hareket agikligi boyunca, biitiin
planlarda hasta tarafindan aktif olarak hareket ettirilir. Pasif ROM’da, her eklem her

planda hareket agiklig1 boyunca hareket ettirilerek agiklik derecesi kaydedilir.”!

2.4. Zamanh Motor Performans Degerlendirmeleri

Supin pozisyondan ayaga kalkma, 4 basamak tirmanma, 10 metre yiirlime veya
kosma gibi zamanli motor performans degerlendirmeleri yaygin olarak
kullanilmaktadir. Ancak ambulasyonu kaybetmis olan hastalarda maksimum zaman

degerlendirmesi yapilamamaktadir.'

2.4.1. Yerden Kalkma Siiresi (Sirtiistii Pozisyondan)

Yerden supin pozisyonundan kalkma siiresi tiim ambule olabilen katilimcilarda

uygulanabilir. Hastalara eylemi yerine getirmeleri i¢in 30 ila 60 saniye verilir.”'

2.4.2. 4 Basamak Merdiven Cikma Siiresi

4 standart merdivene tirmanma zamani, 2 yas ve ustii cocuklarda gergeklestirilir.

Hastalara eylemi yerine getirmeleri icin 30 ila 60 saniye verilir.”’

2.4.3. 10 Metre Yiiriime/Kosma Siiresi

10 m i¢in hazirlanan protokoller 2 yas ve istii cocuklarda gerceklestirilir. Siireli
fonksiyonun hizi, mesafenin bitis siiresine boliinerek hesaplanir. 10 metrelik
yiirlime/kogma testi i¢in hiz, mesafenin (10 m) test bitis zamanina boliinmesi ile elde
edilir. Hastalara gorevi tamamlamak igin 30 ila 60 saniye verilir.”’ 10 MYT sonucunun
>12 sn olmasit gelecek 12 ay igerisinde ambulasyonun kaybolacagi yoniinde bir tahmin

saglarken; sonucun <6 sn olmas yiiriime yeteneginin korunacagim gosterir.'*

2.4.4. 6 Dakika Yiiriime Testi

6 Dakika Yiirime Testi (6DYT) noromiiskiiler hastaliklarda fiziksel fonksiyonel

kapasite ve endurans degerlendirmesinde yaygin olarak kullanilan kabul gérmiis bir
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degerlendirme yontemidir. Son yillarda ¢ocuklarda da rahatlikla kullanilmaktadir. 6
dakika boyunca sert bir ylizeyde hastalarin yiirlime mesafesini 6lgen submaksimal bir
yiirliylis testidir. Hig bir alete teknolojik olarak gerek duymadan kolayca uygulanabilen,
¢ocugun kendi yiiriiyiis temposunda yapilan basit bir degerlendirmedir.*’

Sonucun <350 m olmasi daha biiyiik fonksiyonel bozulma ile iligkili bulunmustur,
<325 m oldugunda bir sonraki yilda ambulatuar fonksiyonun daha ciddi olarak
kaybedilecegi hesaplanmustir. >

DMD’de kas fonksiyonlarindaki kayip, ¢cocugun normal biiyiime siireci boyunca
gelisir. Yedi yasindan kiigiik DMD’li ¢ocuklarda progresif kas gligsiizliigline ragmen
6DYT sonuglarinda birer yillik donemlerde artis olabilir. Daha biiyiik DMD’li ¢ocuklar
6DYT’de farkli hizlarda diisiis gosterirler. Bu yiizden klinik ¢aligmalarda yas dikkate

almmalidir. >

2.4.5. 9 Delikli Peg Testi

9 delikli peg testi (9-HPT) piyasada satilan, kolay ve hizli bir sekilde yonetilebilen
taginabilir bir testtir. Ust ekstremite fonksiyonunu ve el becerisini 6lgmek igin kullanilir.
Test boyunca bir kaptan 9 tahta ¢ivinin alinmasi ve bunlarin deliklere yerlestirilip
ardindan tekrar alindigi alana birakilmasi siire kaydedilir. Test tiim yas gruplarinda
uygulanabilir ve rahatlikla tekrar edilebilir. Cocuk ve erigskine 6zel formlari mevcuttur.
9-HPT’nin uygulanmas i¢in toplam siire 10 dakika ya da daha az olup, ¢ikan sonug

saniye cinsinden kaydedilir.”’

2.4.6. Diger Zamanh Fonksiyon Testleri

Bu testler sandalyeden ayaga kalkma testi, tekerlekli sandalyeyi 10-30 metre itme
zamani, tigort giyme siiresi ve giivenli bir makasla bir kagit pargasindan Onceden
isaretlenmis bir kare (3 x 3 in¢)’yi kesme zamam gibi testlerdir.”’

Motor fonksiyon o6lciimii: Noromuskiiler hastaliklar i¢in gelistirilmis 32
maddelik bir 6l¢limdiir. Ambulan olsun ya da olmasin ¢esitli evrelerdeki hastalara
uygulanabilir. Birbirinden bagimsiz 3 boyutu vardir. Ayakta durma ve transferler,
aksiyel ve proksimal motor fonksiyon, distal motor fonksiyon degerlendirilir. Burada da
skor yas ile iligkilidir.** Bu skalanin en énemli problemi zaman alic1 olmast, ¢ok gii¢siiz

hastalarda ve dikkat eksikligi olanlarda kullanimimin zor olmasidir.*
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2.4.7. North Star Ambulasyon Degerlendirmesi

NSAA, DMD’li ambulant erkeklerde gecerliligi onaylanmis tek boyutlu bir
islevsel 6lgektir. DMD’li hastalar ilerleyici kas zayifligina bagl aktivite sirasinda farkli
yontem ve adaptasyonlar kullanarak hareketi tamamlamaya calisirlar. NSAA,
fonksiyonel olarak ambulasyonu devam ettirmek icin gerekli olan ayakta durma ile
baslayip, on metre yiirlime, sandalyeden ayaga kalkma, basimi kaldirma, topuklar
tizerinde durma, kosma ve ziplama gibi becerileri degerlendirir. Bu uygulamalar
sirasinda ¢ocugun giinliik hayatinda kullandig1 korse veya ortezler kullanilmamaktadir.
17 maddeden olusan orijinal formun kullanildigi ¢alismalarda genellikle 5 yas ve iizeri
cocuklar almmustir. Erken ndrogelisimsel ve motor fonksiyonlarin degerlendirilmesi
giictiir. Yakin bir zamanda 3 yas ve lizerinde kullanilabilecek 8 maddeden olusan yeni

bir diizenlemesi yaymlanmustir.>>>’

2.5. Ust Ekstremite Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Ust ekstremite giigsiizliigii erkek ¢ocuklar hala yiiriir durumdayken gelismeye
baslar. Once proksimal kaslar, daha sonra distal kaslar tutulur. Kontraktiirlerin de
gelismesi ile birlikte kompansatuar stratejiler gelistirilir ve en sonunda fonksiyon kaybi
ortaya cikar. Kas kuvveti ve fonksiyonu arasindaki iliski dogrusal degildir. Cilinkii yas,
yasam stili, motivasyon gibi kisisel ve cevresel faktdrlerden etkilenir.**

Yakin zamanda yemek yemek, kendine bakim, ev ve ¢evre, bos zaman ve iletigim
gibi aktiviteleri degerlendiren 32 maddelik bir dlgek gelis,tirilmistir.38 Kol ve omuz
fonksiyonlarmni degerlendiren “Brooke Skoru” DMD icin 6zel olarak gelistirilmistir.'
Benzer sekilde list ekstremite performans modiilii (performance of the upper limb

module, PUL) hastaligin daha ileri evrelerinde gelisen iist ekstremite gligsiizliigiind,

proksimalden distale dogru degisim boyutunda degerlendirir.**

2.6. Ambule Olamayan Hastalardaki Olgiimler

Egen Klasifikasyon Skalas1 ambule olmayan néromiiskiiler hastalarda énemli bir
fonksiyonel degerlendirme skalasidir. Ozellikle DMD ve Spinal Muskiiler Atrofide

kullanilmaktadir. Temel giinlik yasam aktivitelerindeki yeterliligi degerlendiren 17
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maddeden olusur. 2014 yilinda Tiirk¢ce validasyonu yapilmistir ve giivenirligi
mitkemmeldir. Degerlendirme yaklasik 15 dk’da yapilabilmektedir.***

Cimdik, kavrama, el bilek fleksiyon ve ekstansiyon kuvvetini kantitatif olarak
degerlendiren cihazlar gelistirilmistir. Ambule olamayan hastalarda tekerlekli
sandalyenin kullanimi, yazi yazma, bilgisayar veya telefon kullanimi gibi aktiviteleri

yansitma agisindan, bu 6l¢iimler klinik olarak anlaml bulunmusgtur.*’

2.7. Kaslarin Biyomekanik Ozellikleri

Kaslara uygulanan kuvvetler kaslarda gerilmeler iiretir. Stres; viicuda, bir
segmente ya da kasa uygulanan kuvvet veya yiiktiir. Bu kuvvet gerilme, sikistirma,
blikme, kesme ya da bunlarin kombinasyonu seklinde olabilir. Kaslar ve bag dokusu bu
strese benzer sekilde direnir. Dayanamayacaklar1 bir stres durumunda yaralanmalar
meydana gelir. Kas ve c¢evresindeki bag doku, strese diren¢ saglayan mekanik ve

fiziksel dzelliklere sahiptir.*' Bu 6zellikler:

2.7.1. Tonus

Kas1 olusturan yapilardan olan intrafusal lifler, diizenleyici girdiler sayesinde
kasin hazir durumda olmasini saglar. Bu durumda kas harekete gegmemesine ragmen,
dinlenme durumunda gerektiginde harekete gegmeye hazir durumda bulunur. Iste bu
hazirlik durumuna, istirahat gerginligi ile karakterize edilen “kas tonusu” denir. Tonus
kas1 kontrol eden motor noron sayisi, kasin kendine 6zgii sertligi ve pek ¢ok farkl
refleksin sensitivitesi tarafindan belirlenir. Kas giiclinlin kas tonusuna olan katkisi, kas
tonusunu olusturan bilesenlerden sadece biridir. Istirahat halindeki normal kaslarda da
palpasyonda belirli bir sertlik bulunur. Bununla birlikte kasilmayi saglayan motor
sinirin saglam olmadig1 veya kasin atrofik olmas1 durumunda sertlik bozulur. Boylece;
saglam noromiiskuler sistemi olan kisilerde kas tonusu; esneklik, viskosite, plastisite ve
dokunun dogustan olan sertligi temel fiziksel oOzelliklerin bir sonucu gibi

goriinmektedir.*!

2.7.2. Elastisite

Kasin kuvvete kars1 uzamasi ve kuvvet ortadan kalktiktan sonra tekrar eski haline
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donebilme kabiliyetidir. Gerildiginde doku tarafindan depolanan potansiyel enerji, ayni
zamanda stres ortadan kalktiktan sonra dokunun normal uzunluguna donmesini
saglayan enerjidir. Viskozite ise kalict bir deformasyona neden olan kuvvete kars
direnctir. Genellikle sivilar i¢in kullanilan bir terimdir. Kas ve bag dokusu hem

3

viskozite hem de elastisite Ozelliklerine beraber sahip olduklarindan “viskoelastik”
dokular olarak adlandirilir. Cok rijit yapilar daha ¢ok viskoz daha az elastik iken;

yumusak yapilar daha ¢ok elastik daha az viskozdiir."!

2.7.3. Sertlik

Mekanik baglamda uzunluktaki degisiklige karsi uygulanan direng, sertlik
anlamma gelir. Gerilme-kisalma dongiisii aktiviteleriyle iligkilidir. Insanlarda doku
sertliginin yiiksek olmasi, strain yaralanmalarinda oldugu gibi tekrarlayan stres
yaralanmalartyla iligkilidir. Sporcularin yaralanma olmadan en uygun performansi
gostermeleri istendiginden hekimler, fizyoterapistler ve kondiisyon calistiricilart igin

sertlik 6nemli bir belirleyicidir.*
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3. GEREC ve YONTEM

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk N&roloji Anabilim Dali Kas
Hastaliklar1 Poliklinigi’nde Eyliil 2017- Mart 2018 tarihleri arasinda DMD tanisiyla
takipte olan ve Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dalinda rehabilitasyon
izlemleri siirdiiriilen hastalar ¢calismaya alindi.

Cocuk Noroloji Anabilim Dali Kas Hastaliklar1 Poliklinigi takip kayitlarinda
mevcut 66 DMD hastasindan ¢alismaya dahil edilme ve dislanma kriterlerini karsilayan
30 hasta vaka grubu olarak belirlendi. Bu hastalarin yasi ile eslestirilmis 30 saglikli

cocuk kontrol grubu olarak arastirmaya alindu.

Calismaya dahil edilme Kkriterleri:
- DMD tanis1 almis mobilize olabilen erkek ¢ocuklar

- 5-18 yas arasinda olmak

Calismadan dislanma Kriterleri:

- Mobilize olamayanlar

- Uygulanacak anketleri anlamakta giicliik ¢ekecek derecede zihinsel problemi
olanlar

- Ek metabolik hastalig1 olanlar

- Alt ekstremitelere veya vertebraya yonelik gegirilmis cerrahi girisim Oykiisii

olanlar

3.1. Calisma Protokolii

Tiim olgular ayn1 hekim tarafindan degerlendirildi. Bilgilendirilmis onam alinan
hastalarin demografik o6zellikleri, steroid kullanim durumlart ve dozu, kullandiklar
diger ilaglar ve Vitamin D destegi alip almadiklar1 sorgulandi ve standart formlara
kaydedildi (Ek 6).

Hastalarin genel olarak eklem limitasyonu varligi agisindan muayeneleri yapildi
ve ayak bilegi pasif eklem hareket agikliklar1 6l¢iildii.

Hastalarin dominant taraf alt ekstremite kaslarini temsilen 3 kas grubu;

- gastrokinemius medialis,
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- tibialis anterior ve

- vastus medialis kaslar1 secildi.

Bu 3 kas grubunda manuel kas testi, MicroFET3 el dinamometresi ile pik
izometrik kuvvet ve myotonometrik 6l¢timler yapildu.

Daha sonra hastalara North Star Ambulatuvar Degerlendirme (NSAA) skalasi
uygulandi. Ardindan 10 metre yiirlime testi ile yliriime hizlar1 hesapland1 ve 6 dakika
yiirlime testi uygulandi.

Calisma 6ncesi Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Yerel Etik Kurulu’ndan onay
alindi. Caligmaya alinan tiim c¢ocuklara ve ebeveynlerine c¢alismanin amaci, siiresi,

yapilacak Ol¢limler ve uygulanacak anketler anlatilarak bilgilendirilmis onam formlari
(Ek 1) alind1.

3.1.1. Ayak Bilegi Eklem Hareket Acikhg Ol¢iimii

Ayak bilegi eklem hareket acikliginin pasif 6l¢iimleri, standart bir gonyometre ile
hastanin dizi ekstansiyondayken yapildi.* Gonyometrenin aksi lateral malleolun
yaklasik 1 cm kadar inferiyoruna yerlestirildi. Sabit kolu fibulanin longitudinal aksina
paralel olacak sekilde fibula bagina dogru yonlendirildi. Hareketli kolu 5’inci metatarsin
longitudinal aksina paralel tutuldu. Olgiimler nétral pozisyon 0° kabul edilerek
degerlendirildi. Dorsifleksiyon i¢in normal EHA 0-20 derece arasi, plantar fleksiyon

i¢in 20-45 derece arasi olarak kabul edildi.”’

3.1.2. Manuel Kas Testi

Manuel kas giicii (MRC) o6l¢limii rutinde bir¢ok kas iskelet sistemi ve nodrolojik

sorunda kullanilan MRC Skalas kullamlarak yapildi. MRC skalasi tabloda verilmistir.”

Tablo 1. Manuel kas giicii testi skoru

MRC Skoru Aciklama

0 Hareket yok

1 Kasta gozle goriilebilen veya hissedilebilen kontraksiyon

> Yercgekimi elimine edildiginde eklem hareket agiklig
boyunca hareketin tamamlanmasi

3 Yergekimine kars1 hareketin yapilabilmesi

4 Hafif dirence kars1 hareketin yapilabilmesi

5 Normal kas giicii
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3.1.3. Manuel Dinamometre Ile Kas Giicii Olciimii

Manuel dinamometre ile kas giicli Ol¢imii Micro FET 3 (Hoggan Health
Industries) cihazi ile yapildi. Bu dinamometre ile kas giicli 6l¢limii, her kasin libre
cinsinden (1 1b= 0.45 kg) kas giiciine yonelik niceliksel, objektif ve giivenilir veri
vermektedir. Bu cihaz ile 6l¢tim kas giiciine kars1 direnildigi kirilma testine (break test)
dayanir. Hastada ilgili kasin giiciiniin yenildigi andan itibaren test edici daha fazla gii¢
vermez. Bu noktada cihazin gosterdigi deger, pik izometrik kas giicii olarak kabul edilir.
Eger hastanin giicii test ediciden daha yiiksekse kirilma ani elde edilemez, bu durumda

cihaz o pozisyonda 5-7 sn kadar tutulup elde edilen deger yazilir.

Sekil 2. Micro FET 3 el dinamometresi

3.1.4. Myotonometrik Olciimler

Myotonometrik dl¢iimler istirahat ve izometrik kasilma sirasinda olmak iizere iki
durumda yapildi.

Incelenen kaslarin;

- tonus,

- sertlik ve

- elastisitesine bakildi.

Olgiimler MyotonPro™ (Myoton AS, Estonia) cihazi ile yapildi. MyotonPro™
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elde tasimabilen, kablosuz bir cihazdir. invivo ve noninvaziv &l¢iim yapmaya olanak
saglayan Myotonometre ile 2 cm derinlikteki kaslardan 6l¢iim yapilabilir (Sekil 3).
Cihazin probu cilde 3 mm bastirilir. Cihaz 6l¢iim pozisyonunda sabit olarak
tutuldugunda otomatik olarak kontrol edilen 0,18 N’luk kuvvet (preload) uygular.
Temas ylizeyine otomatik olarak 15 ms siire ile 0,4 N’luk 6nceden belirlenmis mekanik
impuls (quick release-hizli serbestlesme) yollar. Sonrasinda cihaza entegre
akselerometre ile dogal osilasyonun azalmasi seklindeki kas cevabini kaydeder ve
sonugta 3 parametre elde edilir;®

- Kas tonusu, gerginlik (Hz)

- Sertlik (N/m)

- Elastisite

S OTOMN
X

_.

b

Sekil 3. a) MyotonPro, b) Myoto Pro ile 6l¢iim teknigi

Kas tonusu (Frequency): Istirahat halindeki/gevsemis kastaki mekanik gerilimi
ifade eder. Kasin gevsemis durumda osilasyon frekans: genellikle 11-16 Hz arasinda
degisirken, kasilma aninda 18-40 Hz arasindaki bir degerde olabilir. Zayif kasta kasin
tonusu azalirken; agr1, asir1 yiikklenme ve diger bazi1 faktorler kasin tonusunu artirabilir.

Asin yliksek kas tonusu yliksek intramiiskiiler basinca neden olarak, daha hizli kas
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yorulmasina ve azalmis kan akisina neden olur.

Sertlik (Stiffness): Deforme edici bir giice kars1 kasin direncini gosterir. Kasin
biyomekanik 6zelliklerinden olup, uygulanan giice kars1 sekil degistirebilme giiciidiir.
Kasta genellikle istirahat halinde 150-300 N/m arasinda bir deger olarak saptanirken,
kasilma sirasinda 1000 N/m’i asabilir.

Elastisite (Logarithmic decrement): Deformasyon olusturan giic, sekil
degisikligi sonrasi ya da uzaklastirildiktan sonra dokunun tekrar eski haline donebilme
kabiliyetidir. Kasin biyomekanik 6zelliklerinden olup, siklikla 1,0 ile 1,2 arasinda bir
degerde bulunur. Kasin eski haline donebilme kabiliyeti azaldikca, esnekligi de azalir.
Bir kasin dogal osilasyonunun logaritmik olarak azalmasi (decrement) dokunun
elastisitesini belirler. Elastisite ile ters orantili olan decrement, elastisite artisi ile azalir.
Elastisite azaldigi durumunda kasin ¢abuk yoruldugu ve hareket hizinin azaldigi
gozlenir.**"

Myotonometrik dl¢iim yéntemi: Olciim yapilmadan once calisma grubundaki
hastalar 10 dk pron pozisyonunda dinlendirildikten sonra diiz bir zeminde yatarak
isaretlenen kaslardan istirahat halinde ve kasil1 halde ayr1 ayr1 dlciimler yapildi. Olgiilen
kasin en belirgin ve bombe kismu isaretlendi. Yukarida bahsedilen ii¢ parametre elde

edilerek hazirlanan formlara kaydedildi (Ek 6).

&

Sekil 4. Gastrokinemius kasi ol¢iimde kullanilan noktalar
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North Star Ambulasyon Degerlendirmesi: DMD’li hastalarda ambulasyon
diizeyini belirlemek i¢in yapilmaktadir. Ayakta durma, yerden kalkma gibi fonksiyonel
etkinlikleri degerlendirir. Sonuglar puan olarak kaydedilir. Test 15 dakikada
tamamlanabilen 17 madde icermektedir. Hasta eger her komutu tam yerine getirirse, her
asamadan 2 puan alarak toplamda 34 puan almis olur. Puanlandirma 2-1-0 seklinde
yapilir.”’

2 —normal aktivitelerle yardim almadan hedefe ulagti.

1 — modifiye bir yontemle fiziksel yardim almadan bagimsiz olarak hedefe ulast.

0 — bagimsiz olarak tamamlayamadi (Ek 4)

Sekil 5. Basamak c¢ikma testi (NSAA)
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Tablo 2. North Star Ambulatuvar degerlendirmede puanlandirma

North Star Ambulatuvar Degerlendirme Skor

Ayakta durma

10 m yiiriime

Sandalyeden ayaga kalkma

Sag ayak tizerinde durma

Sol ayak iizerinde durma

Sag ayakla basamak ¢ikma

Sol ayakla basamak ¢ikma

Sag ayakla basamak inme

O| 0| | N[ n| B[N —

Sol ayakla basamak inme

Supin pozisyondan oturma

—_ —
= <

Yerden kalkma

—
N

Basin1 kaldirma

—_
(O8)

Topuklar {izerinde durma

=
N

Ziplama

—_
(V)]

Sag ayak tizerinde hoplama

=
(o)}

Sol ayak iizerinde hoplama

—_
3

Kosma

ToplamPvan .. /34

Puanlama:

2=Normal yardimsiz yapar

1=Modifiye (Baskasindan yardim almadan ama modifiye ederek yapar)
0=Bagimsiz olarak yapamaz

Ambulasyon Degerlendirmesi: North Star Ambulatory Assessment (NSAA)
(North Star Ambulasyon Degerlendirmesi), ambulasyonu devam eden DMD’li
cocuklarin ambulasyon seviyelerini belirlemek i¢in gelistirilmis, gecerli ve giivenilir bir
fonksiyonel skaladir. Calismamizdaki DMD’li olgularin ambulasyon seviyelerini
belirlemek i¢in kullanilan NSAA, Hammer Smith Motor Beceri Skalasi (HMBS) adapte
edilerek gelistirilmistir.”* HMBS’ye ek olarak NSAA, 10 metre yiiriime/kosma ve ayaga
kalkma gibi siireli aktiviteleri de degerlendirmektedir. Bu aktivitelerde zamanla
meydana gelen degisme, DMD’li olgularin ambulasyon kaybinin yaklagik olarak hangi

yasta gerceklesebilecegini tahmin etmede kullanilmaktadir.

On Metre Yiiriime Testi

Hastalarin yiirime hizi On Metre Yiriime Testi (10MYT) ile 6l¢iildii. Bu testte,
14 metre uzunlugunda diiz bir koridorun zemini birbirine 10 metre mesafe uzaklikta iki
kalin ¢izgi ile isaretlenir. Yiirlimenin hizlanma ve yavaslama evreleri i¢in baslangic ve

bitis noktalarindan ikiser metre mesafe birakilir. Hastanin 10 metreyi yiiriime siiresi,
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saniye cinsinden kaydedilir ve m/sn cinsinden yliriime hizi hesaplanir. Yiiriime hizi
formiilii su sekildedir: Yiirime Hizi (m/sn)=10/(10 metre yiirlime siiresi) Bu test

NSAA’da degerlendirilen maddelerden birini olusturur.**

Alt1 Dakika Yiiriime Testi

Hastalar 25 metrelik mesafede, diiz ve sert zeminde bir koridor boyunca doktor
esliginde yiiriitiildii. Doniis bolgeleri turuncu renkte trafik konisi ile belirtildi. Baslangi¢
ve bitis i¢in koridor zemini ¢izgi ile isaretlendi. Toplamda yliriime etab1 gidis ve doniis
olarak 50 metre olarak hesaplandi. Hastalar1 cesaretlendirmek, diisme durumunda
yardime1 olmak ve hizli yiirtimelerini saglamak igin test sirasinda yiirtirken eslik edildi.
Diiz bir zeminde alti dakika boyunca yliriidiigii mesafe Ol¢iildii ve metre olarak
kaydedildi. Hastalara asir1 yorulduklarinda dinlenebilecekleri sdylendi. Hastalarin
testten Onceki iki saatte agir bedensel aktivite yapmamalarina, a¢ ya da yeni yemek
yememis olmalarina dikkat edildi. Uygun giysi ve ayakkabi giymis olmalari istendi.*!

Test i¢in gereksinimler:

- 25 m koridor

- Diiz ve sert zemin

- Engelsiz ve kalabaliktan uzak mekan

- Baslangi¢ ve bitisi isaretleri

- Kronometre




. Sekil 6. Alt1 dakika yiiriime testi

3.2. Istatistiksel Degerlendirme

Degisenlerin  dagilimi normalite testleri ile degerlendirilmistir. Siirekli
degiskenlerin analizinde bagimsiz gruplarda t testi veya Mann Whitney-U testi
kullanilmigtir. Kategorik degiskenlerin analizinde ki-kare testi kullanilmistir. Siirekli
degiskenler arasindaki iliski Pearson veya Spearman Rank testi ile analiz edilmistir.
Korelasyonlarin degerlendirilmesinde kullanilan korelasyon katsayist (r) 0- 0,24
arasinda ise iligskinin olmadig1 veya ¢ok zayif iliski oldugu, 0,25-0,49 arasinda ise zayif-
orta derecede, 0,50-0,74 arasinda ise iyi derecede, 0,75-1,00 arasinda ise cok iyi
derecede iliski oldugu seklinde yorumlanmistir. Kullanilan 6l¢iim yodntemlerinin tani
degerini saptamak amaci ile ROC egrileri cizilerek EAKA (Egri Altinda Kalan Alan)
hesaplanarak ROC analizi yapilmistir.

Veriler ortalama, standart sapma, medyan, AD (Alt Deger) ve UD (Ust Deger), n
ve yiizde olarak 6zetlenmistir. P degerinin <0,05 oldugu durumlar istatistiksel olarak

anlamli kabul edilmistir. Verilerin analizi SPSS-22 paket programiyla yapilmistir.
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4. BULGULAR

Kontrol ve hasta grubunun yas, viicut agirhgi, boy ve VKI dagilimlar1 Tablo 3’de
gosterilmistir. Yas, boy ve VKI agisindan kontrol grubu ile hasta grubu arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark gézlenmemistir. Viicut agirlik ortalamasi hasta grubunda
(27,6£12,3) saglam gruba (34,7+15,6) gore anlamli derecede daha diisiik bulunmustur
(p=0,014).

Tablo 3. Calisma gruplarinin demografik verileri

DMD Saglam
n=30 ) n=30 } degeri
Ort SS Medyan AD UD Ort SS Medyan AD UD

Yas 8,7 32 8,0 5,0 18,0 8,7 3.2 8,0 5.0 18,0 0958
Boy (m) 1,26 0,17 1,24 1,06 1,70 1,36 0,23 1,30 1,05 1,95 0,109
Viicut 276 123 223 168 650 | 347 15,6 28,0 180 81,0 0,014
agirh@ (kg)
VKI 16,6 3,7 15,9 10,3 26,0 17,9 2,5 16,6 14,0 233 0,076

DMD tanis1 almis 30 erkek hastanin klinik 6zellikleri Tablo 4’de gdsterilmistir.

Tablo 4. Hasta grubunun klinik verileri

DMD
n %
Vitamin D destegi alma Elzitr 282 Zz :;
Steroid kullanim EI\;;Er 246 ?g:;
Ayak bileginde eklem limitasyonu Xi{( i; ig:;

Kontrol ve hasta grubunun 6 DYT mesafesi ve 10 MYT siiresi dagilimlar ile
hasta grubunun NSAA skorlar1 Tablo 5’de gosterilmistir. Gruplar arasinda anlamli fark

saptanmistir. Gruplar arasinda 6DYT ve 10MYT arasinda anlamli fark saptanmustir.

Tablo 5. Gruplarin 6 dk yiiriime mesafesi ve 10 metre yiiriime siiresi ve NSAA dagilim

DMD Saglam p
Ort SS Medyan  AD UD Ort SS Medyan AD UD degeri
6 dalcila yurime 3324 1234 338,0 52,0  546,0 | 5542 392 550,0 4850 6670  0,0001
mesafesi (m)
st g 10,1 3.1 94 6 18 55 0,9 52 4 72 0,0001
siiresi (sn)
NSAA 25,6 49 27 16 34

NSAA: North Star Ambulatuvar Degerlendirme skoru

Calismamiz sonuglarina goére 6 DYT’de saglam ve DMD’li c¢ocuklarin ayirt
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edildigi mesafe 481,5 metre idi. DMD’li ¢ocuklardan bu mesafenin altinda yiiriiyenlerin
yas ortalamasi 8,7 (5-18), bu mesafeden uzun yiiriiyebilenlerin yas ortalamasi1 9,5 (8-11)
idi.

6DYT mesafesi <350 metre olan 17 (% 56,7) ¢cocugun yas ortalamast 9,4 (5- 18)
idi, < 325 metre olan 12 ¢ocugun (% 40) yas ortalamasi 10,2 (5-18) idi.
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Sekil 7. Calisma gruplarmin 6 dakika yiiriime mesafesi
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Sekil 8. Calisma gruplarimin 10 metre yiiriime siiresi

Myotonometrik olciimler: Gastrokinemius kasinda yapilan myotonometrik
dl¢iim sonuglari iki grupta degerlendirildi. Istirahat tonus ve istirahat sertlik ortalamalar
DMD grupta kontrol grubuna gore anlamli olarak daha yiiksek bulunurken (p=0,024 ve
p=0,028), istirahat elastisite = ortalamalar1 gruplar arasinda anlamli fark
gostermemektedir. Kontraksiyon tonus, elastisite ve sertlik ortalamalar1 ise iki grup
arasinda farklihk godstermemektedir. izometrik kuvvet ortalamasmin DMD grupta
(3,2+1,4) kontrol grubuna (7,1+3,8) gore c¢ok diisiikk (p=0,001) oldugu saptanmistir
(Tablo 6 ve Sekil 9).
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Tablo 6. Gastrokinemius kasinin myotonometrik 6l¢iimlerinin gruplara gore dagilimi

Gastrokinemius DMD Saglam
" Ort:SS Med __ AD UD Ort:SS Med __ AD UD P
Tonus 15,2+1,7 14,9 12,3 19,8 14,3+1,5 13,9 11,9 18,6 0,024
Istirahat Elastisite 1,0+0,2 1,0 0,7 1,3 1,0+0,2 1,0 0,7 1,6 0,539
Sertlik 246,1+39,5 2445 187,0 364,0 227,4+36,6 2240 174,0 333,0 0,028
Tonus 17,9+43,4 16,8 13,8 25,0 16,9+2,5 16,1 13,8 23,1 0,318
Kontraksiyon  Elastisite 0,9+0,2 0,9 0,5 1,2 0,9+0,1 0,8 0,5 1,2 0,302
Sertlik 339,4+113,5 2940 209,0 570,0 316,2+101,7 2720 199.,0 568,0 0,348
Izometrik Kuvvet 32+14 3,1 0,6 6,7 7,1+1,0 7,1 3,8 9,2 0,001
Gastrecnemius Gastrecnemius
Tone R Elastiste R
Tone K ° Elastiste K
24 e
125
204 o o
o
[+]
18 [+]
1,007
16
14+ 0.757 -
124
0,50 o
104
oHD Sojsam e 3
Grup Grup
Gastrecnemius
Sedlik R
6001 Senlik K
5001
400
[+]
]
° °
300
2001] T
100
oo Sadjam

Grup

Sekil 9. Gastrokinemius kasinda istirahat ve kontraksiyon sirasinda yapilan myotonometrik
olciimlerin gruplara gore dagilimi

Tibialis anterior kasinda yapilan myotonometrik 6l¢iim sonuglar1 Tablo 7°de ve

Sekil 10’da sunulmustur. Hem istirahat ve hem de kontraksiyon durumunda 6lgiilen

tonus, elastisite ve sertlik ortalamalar1 iki grup arasinda farklilik gostermemektedir.

[zometrik kuvvet ortalamas1 ise DMD grupta (3,5+1,9) kontrol grubuna (7,4+1,4) gore
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cok distktiir (p=0,001).

Tablo 7. Tibialis anterior kasinin myotonometrik dl¢iimlerinin gruplara gére dagilim

Tibialis Anterior DMD Saglam
Ort+SS Med AD UD Ort+SS Med AD UD P
Tonus 20,4423 19,9 17,3 26,7 19,7+3,1 19,7 12,5 25,5 0,455
Istirahat Elastisite 0,8+0,1 0,8 0,6 1,0 0,8+0,1 0,8 0,6 1,1 0,549
Sertlik 433,5+88,8 414,5 318,0 636,0 426,8+98,0 410,0 273,0 631,0 0,620
Tonus 23,3+3,4 22,7 17,2 31,6 23,0+3.4 23,0 16,4 28,5 0,912
Kontraksiyon  Elastisite 0,8+0,2 0,8 0,5 1,2 0,8+0,1 0,8 0,6 1,2 0,398
Sertlik 598,2+141,9 595,0 392,0 921,0 631,1+164,3 628,5 355,0 877,0 0,457
Izometrik Kuvvet 3,5+1,9 2,8 0,7 8,4 7,4+1,4 7,6 4,1 10,8 0,001
Tibialis Anterior Tibialis Anterior
ne E ite R
Biome 1+ Gt k
[+]
o
304 1.2
o
25 ili 10
5 I o
[+]
154 061
vo- 04
= poe ohD Sagjam
Grup Grup
Tibialis Anterior
Senlik R
1,000 Sentlik K
8001
6007
4007
20071
ouo Safam

Grup

Sekil 10. Tibialis Anterior kasinda istirahat ve kontraksiyon sirasinda yapilan myotonometrik
olciimlerinin gruplara gore dagihim

Vastus medialis kasinda yapilan myotonometrik dl¢iim sonuglar1 Tablo 8’de ve

Sekil 11°de sunulmustur. Sadece istirahat durumunda Ol¢iilen sertlik ortalamast DMD

grupta kontrol grubuna gore anlamli olarak daha yiiksek bulunurken (p=0,024) diger
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Olctimlerin hicbiri gruplar arasinda anlamli fark gostermemektedir. Vastus medialis

izometrik kuvvet ortalamasmin ise iki grup arasinda anlamli olarak farkli oldugu

gbzlenmektedir; DMD grupta (3,3+1,7) kontrol grubuna (7,3+1,3) gore ¢ok diisiik

oldugu saptanmistir (p=0,001).

Tablo 8. Vastus medialis kasinin myotonometrik dl¢iimlerinin gruplara gore dagilim

Vastus medialis DMD Saflam
us mediatt OrtSs Med AD UD Ort+SS Med AD UD P
Tonus 13,5+1,2 13,3 11,4 15,7 13,1+1,6 12,6 11,3 19,5 0,056
Istirahat Elastisite 0,9+0,3 0,9 0,6 1,7 0,8+0,2 0,4 1,4 0,061
Sertlik 224,7+79,9 219,5 134,0 471,0 192,0+75,9 167,5 109,0 484,0 0,024
Tonus 15,6+2,7 14,7 11,7 21,9 14,842,5 14,0 12,4 23,2 0,116
Kontraksiyon  Elastisite 1,0+0,3 1,0 0,5 1,4 0,9+0,2 0,5 1,3 0,261
Sertlik 314,4+138,9 297,0 117,0 663,0 2774+134,5 2325 141,0 673,0 0,187
Izometrik Kuvvet 3,3+1,7 3,1 0,9 7,6 7,3+1,3 4,0 11,8 0,001
Vastus Medialis Vastus Medialis
Tons R Elastisite R
Tone K 4 75 Elastisite K
2254
o
o 9 1,50
20,01
1,26
1754
1,00
a1 B
0,751
12549
0,50
10,04
oND Saglom ono Sodtom
Grup Grup
Vastus Medialis
Senlik R
001 . Sertlik K
o :
600+
5001 T - o
(OJ o
4001
[+]
- I
200
100 .
oo Sofam

Grup

Sekil 11. Vastus medialis kasinda istirahat ve kontraksiyon sirasinda yapilan myotonometrik

olciimlerinin gruplara gore dagilimi
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Izometrik kuvvet &l¢iimii her 3 kas grubunda da DMD grubunda saglikl

kontrollere gore belirgin olarak anlamli farklilik géstermektedir (Sekil 12).

izometrik Kuvvet

Bl Gastrocnemius
124 * [ Tibialis Anterior
[Jvastus Medialis
o
10+
o o
*
8-
2 o
(o]
[e) o
6 O 9
= (o]
& - ¥
- H
1 1
DMD Sadlam

Grup

Sekil 12. Gastrokinemius, Tibialis Anterior ve Vastus medialis kas grubunda izometrik kuvvet
olciimiiniin DMD ve saghkh kontrollere gore dagilim

Myotonometrik Ol¢timlerle klinik degerlendirmede kullanilan 6l¢timler izometrik
kuvvet ve NSAA arasinda korelasyon olup olmadigi degerlendirildi. Gastrokinemius,
tibialis anterior ve vastus medialis Sl¢ilimleri ile manuel kast testi ve izometrik kuvvet
Olctimii arasindaki korelasyon sonuglart Tablo 9, Tablo 10 ve Tablo 11°de verilmistir.
Sadece gastrokinemius istirahat tonus 6l¢iimii ile izometrik kuvvet 6l¢iimii ve manuel
kas testi arasinda negatif yonlii zayif korelasyon saptanmis, diger dl¢iimlerin hi¢birinde
korelasyon saptanamamustir. NSAA ile MRC - izometrik kuvvet arasinda iyi korelasyon

mevcut.
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Tablo 9. Gastrokinemius 6l¢iimleri ile klinik degerlendirme dl¢iimleri arasindaki korelasyon

Manuel

Izometrik Tonus . . Sertlik Tonus . . .

tle(:tsi Kuvvet R) Elastisite(R) ®) K) Elastisite(K) Sertlik (K)
NSAA 9107 846"  -336" 0,094  -317 -0,100 -0,120 -0,065
Manuel kas _testi 1,000 ,829" -,255" 0,084  -0254 -0,077 -0,147 -0,049
Izometrik kuvvet 1,000 -387" 0,125  -0243 -0,092 -0,045 -0,006
Tonus(R ) 1,000 -3347 8547 ,6197 -0,009 428"
Elastisite(R ) 1,000 0,117 0,114 480" -0,077
Sertlik (R ) 1,000 L5557 0,203 L5017
Tonus(K ) 1,000 -0,027 818"
Elastisite(K ) 1,000 0,061

*p<0,01, **p<0,001, R= Rest, K= Kontraksiyon

Tablo 10. Tibialis Anterior ol¢iimleri ile klinik degerlendirme dl¢iimleri arasindaki korelasyon

Manuel izometrik Tonus Elastisite Sertlik Tonus Elastisite Sertlik

Kas testi Kuvvet ®R) ®R) [®R) (K) (K) (K)
NSAA 927" 7317 -0,101 -0,130 -0,136 -0,023 0,093 0,090
Manuel kas_testi 1,000 765" 0,072 -0,069 -0,062 -0,010 0,108 0,091
Izometrik kuvvet 1,000 0,118 -0,134 0,061 0,134 0,041 0,197
Tonus (R) 1,000 0,173 796" ,836" -4227 L6357
Elastisite (R) 1,000 0,130 -296 L5227 0,228
Sertlik (R) 1,000 ,633" -0,164 ,587"
Tonus (K) 1,000 5157 8517
Elastisite (K) 1,000 -,289"

*p<0,01, **p<0,001, R= Rest, K= Kontraksiyon

Tablo 11. Vastus Medialis 6l¢iimleri ile klinik degerlendirme dl¢iimleri arasindaki korelasyon

Manuel izometrik Tonus (R) Elastisite Sertlik Tonus Elastisite Sertlik

Kas testi kuvvet ®R) R) (K) (K) K)
NSAA 927" 782" -0,157 -0,195 -0,224 -0,147 0,163 -0,135
Manuel kas testi 1,000 7907 0,231 -0,191 =257 -0,181 0,113 -0,134
Izometrik kuvvet 1,000 -0,053 -0,047 -0,141 -0,042 -0,034 0,033
Tonus (R) 1,000 ,5207 837" L6917 4647 5357
Elastisite (R) 1,000 792" L6737 772" 759"
Sertlik (R) 1,000 7817 ,629" 7187
Tonus (K) 1,000 ,553" ,887"
Elastisite (K) 1,000 750"

*p<0,01, **p<0,001, R= Rest, K= Kontraksiyon

Kullanilan 6l¢glim yOntemlerinin tani degerini saptamak amact ile ROC egrileri

cizilerek ROC analizi yapilmistir. 6 dk yilirime mesafesi ve 10 metre yliriime siiresi i¢in

elde edilen ol¢timlerin DMD ve saglikli kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve

hesaplanan EAKA (Egri Altinda Kalan Alan) Sekil 5’te goriilmektedir. Her iki test de

hasta ve kontrol grubunu ayirmada yiiksek tani performansi gostermektedir; EAKA

sirast ile 0,97 ve 0,98 olarak hesaplanmistir. Sensitivite ve spesifisite saglamaktadir. 6

dk yiirime mesafesi i¢in kesim degeri (cut off) 481 m olarak alindiginda testin

sensitivitesi % 93, spesifisitesi ise % 100 olarak elde edilmistir. 10 metre ylirlime siiresi

icin kesim degeri (cut off) 6,6 sn olarak alindiginda testin sensitivitesi % 96,

spesifisitesi ise % 97 olarak elde edilmistir.
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1 - Spesifisite

Sekil 13. 6 dk yiiriime mesafesi ve 10 metre yiiriime siiresi icin elde edilen dl¢iimlerin DMD ve
saghkl kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve hesaplanan Egri Altinda Kalan Alan

Izometrik kuvvet test yontemi ile gastrokinemius, tibialis anterior ve vastus
medialis kas grubunda elde edilen Slgiimlerin DMD ve saglikli kontrolleri ayirmada
elde edilen ROC egrisi ve hesaplanan EAKA Sekil 13’te goriilmektedir. Kas kuvvetinin
degerlendirilmesinde standart olarak degerlendirilebilecek olan izometrik dinamometre
yontemi hasta ve kontrol grubunu ayirmada yiiksek sensitivite ve spesifisite
saglamaktadir. Her 3 kas grubunda da EAKA c¢ok yiiksek saptanmigtir. Gastrokinemius
icin EAKA=0,97, tibialis anterior i¢in EAKA=0,92, vastus medialis igin ise
EAKA=0,94 olarak saptanmistir (Sekil 14).

Bununla birlikte alternatif yontem olarak test edilen myotonometrik Slgiimlerin
hasta ve kontrolleri ayirmada anlamli ayirt edicilik saglamadigi elde edilen ROC egrileri
ve EAKA (tiim parametrelerde EAKA 0,70 ve altinda olarak hesaplanmustir). Her 3 kas
grubunda hem istirahat hem de kontraksiyon 6l¢timlerinin ROC egrileri Sekil 15, 16 ve
17°de gosterilmistir (Sekil 15 gastrokinemius, Sekil 16 tibialis anterior ve Sekil 17

vastus medialis).
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Sekil 14. izometrik kuvvet test yontemi ile Gastrokinemius, Tibialis Anterior ve Vastus medialis kas
grubunda elde edilen dl¢iimlerin DMD ve saghkh kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve
hesaplanan Egri Altinda Kalan Alan

10 - Gastrecnemius

—Tone R (0,71)
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1 - Spesifisite

Sekil 15. MyotonPro yontemi ile Gastrokinemius kas grubunda istirahat ve kontraksiyon sirasinda
elde edilen 6lciimlerin DMD ve saghkl kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve hesaplanan
Egri Altinda Kalan Alan
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Sekil 16. MyotonPro yontemi ile Tibialis Anterior kas grubunda istirahat ve kontraksiyon sirasinda
elde edilen 6lciimlerin DMD ve saghklh kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve hesaplanan
Egri Altinda Kalan Alan

10 Vastus Medialis
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1 - Spesifisite

Sekil 17. MyotonPro yontemi ile Vastus Medialis kas grubunda istirahat ve kontraksiyon sirasinda
elde edilen 6l¢iimlerin DMD ve saghkl kontrolleri ayirmada elde edilen ROC egrisi ve hesaplanan
Egri Altinda Kalan Alan
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5. TARTISMA

DMD, X’e bagh resesif gecis gosteren herediter bir hastaliktir. Distrofinopatiler
arasinda en sik ve en siddetli seyir gosteren tiptir. Hastalik seyrinde karakteristik
ozellikleri ilerleyici proksimal kas gii¢siizliigii, zihinsel bozukluk, baldirlarda hipertrofi

>7 Hastahikla iligkili tedavi yaklagimlarinin

ve kastaki bag dokusunda artistir.
gelistirilmesinde hasta degerlendirmeleri 6nemli bir yer tutmaktadir. Standart kabul
gérmiis zamanli fonksiyon testlerinin yam1 sira kas degerlendirilmesinde
kullanilabilecek bazi noninvaziv 6l¢iim metodlar1 gelistirilmektedir.

Bu calismada DMD hastalarinda MyotonPro cihazi ile kas degerlendirmesi
yapilarak sonuglarin saglam kastan ayirt ediciligi ve hastalik siddeti ile iligkisi
arastirildi. DMD tanili, 5-18 yas arasi, halen ambulatuvar olan ¢ocuklarin, yas ve VKI
benzer saglikli erkek ¢ocuk gruplari arasinda, dominant taraf alt ekstremite kaslarini
temsilen gastrokinemius medialis, tibialis anterior ve vastus medialis kaslarinda; tonus,
sertlik ve elastisite degerlerine bakildi. Ayrica ayni kaslarin pik izometrik kuvvetleri el
dinamometresi ile degerlendirildi ve hastalara ayrintili fonksiyonel degerlendirmeler
yapild.

Calismamiza 5 yas ve tlizeri cocuklarin dahil edilmesinin sebebi kullanilan
fonksiyonel 6l¢limlere daha iyi uyum saglayabileceklerinin diisiiniilmesi nedeniyledir.
NSAA degerlendirmesinde yapilmasi istenen aktiviteler bu yas grubundaki saglam
cocuklarca kolaylikla yapilabilecek hareketlerden olustugu ic¢in, saglikli ¢ocuklarin
hepsi 34 tam puan alacaktir. Bu goriisle NSAA sadece hasta grubunda uygulanmustir.

6DYT, DMD hastalarinda onerildigi lizere 25 metrelik koridorda uygulanmis ve
hastalar1 cesaretlendirmek, diisme durumunda yardimci olmak ve hizli yiiriimelerini
provoke etmek icin yiriirken eslik edilmistir.** Bu yaklasim Amerikan Toraks
Derneginin eriskinlerdeki oOnerilerinden farklidir ancak burada c¢ocuk hasta grubu
alindig1 i¢in bu yontem 6nerilmektedir.

Diger DMD calismalarina benzer sekilde hastalarimizin %73’i vitamin D destegi
almakta ve %87’si steroid tedavisi altindadir. Viicut agirliklar1 hasta grubunda saglam
gruba goére anlamli olarak daha diisiik bulunmus olsa da VKi’leri arasinda fark
saptanmamistir. Noromuskiiler hastalarda yetersiz veya asir1 beslenme her iki sekilde

istenmeyen bir neticedir. Ciinkii yetersiz beslenme ve obezite bu hastalarin respiratuar
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fonksiyonlarni ve yasam Kkalitelerini dogrudan etkilemektedir.*” DMD’li hastalarin
yagsiz kas kiitlesinin yerine yag kiitlesinin gegmesi hastalar1 ilerleyici kas zayifligina
gétiirebilmektedir.*®

Calismamiz sonuclarina gére 6DYT’de saglam ve DMD’li ¢ocuklarin ayirt
edildigi mesafe 481,5 metre idi. 6DYT mesafesi < 325 metre olan 12 ¢ocugun yas
ortalamas1 10,2 olarak hesaplandi. Saglam kontrollerin hepsinin 6DYT sonucu 350
metrenin iizerinde idi. Bu sonu¢ da bize DMD’nin yas ile birlikte siiregelen progresif
seyrinin beklendigi lizere yiirlime mesafesini belirgin sekilde azalttigin1 gdstermektedir
ve 6DYT hastalar ile sagliklilar1 belirgin sekilde ayirt edebilmektedir.

Calismamizda 6 dk yiiriime mesafesi ve 10 metre yiiriime siiresi i¢in elde edilen
Olciimlerin DMD ve saglikli kontrolleri ayirmada yiliksek tani performansi
gostermektedir. Izometrik kuvvet ortalamasinin DMD grupta (3,2+1,4) kontrol grubuna
(7,1£3,8) gore c¢ok diisiik oldugu saptanmistir. izometrik kuvvet test yontemi ile
gastrokinemius medialis, tibialis anterior ve vastus medialis kas grubunda sonucu elde
edilen kas kuvvetinin degerlendirilmesinde standart olarak degerlendirilebilecek olan
izometrik dinamometre yontemi hasta ve kontrol grubunu ayirmada yiiksek sensitivite
ve spesifisite saglamaktadir.

Bununla birlikte alternatif yontem olarak test edilen myotonometrik ol¢iimlerin
hasta ve kontrolleri ayirmada anlamli ayirt edicilik saglamadigi elde edilmistir.
Myotonometrik oOlglimleri sensitivite ve spesitivitesi diger testlere nazaran diisiik
bunmustur.

Gastrokinemius kasinda yapilan myotonometrik Ol¢limlerde istirahat tonus ve
istirahat sertlik ortalamalart DMD grupta kontrol grubuna gore anlamli olarak yiiksek
bulunmus, vastus medialis kasinda ise istirahat durumunda olgiilen sertlik ortalamasi
yiiksek saptanmistir. Ancak yapilan ROC analizlerinin hi¢birinde myotonometrik
Olctimler ayirt edici bulunmamustir. Ayni analizde standart degerlendirmelerde
kullanilan izometrik kuvvet Ol¢iimii, 6DYT ve 10 metre yiirlime siliresi hasta ve
saglamlar arasinda belirgin olarak ayirt edici bulunmustur.

MyotonPro, tonus, elastisite ve sertligi 6lgmek i¢in non-invaziv bir yaklasimdir.
Cihaz, ylizey anatomisine kiigiik bir probla kisa mekanik bir sikigtirma iiretir. Prob,
baslangicta alttaki dokuyu sikistirir ve daha sonra sontimlii dogal salinimlara neden olan

ek bir impuls saglar. Kasin osilasyonu, kasin mekanik sertligini hesaplamak i¢in prob
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tarafindan kaydedilir. Saglikli bireylerde MyotonPro kullanimimnin miikemmel
giivenilirlige sahip oldugu bildirilmistir, ancak yag ve iistte yatan yumusak doku
olgiimleri etkileyebilir. Ilk arastirmalar MyotonPro’nun klinik kullanimi icin bazi
vaatlerde bulunmus olsa da, 6l¢iim 6zelliklerini arastiran saglam arastirmalar ve klinik
faydasi eksiktir.*

Giintiimiizde ¢esitli hastaliklarda gelisen kas tonusu ve sertligini azaltmak i¢in pek
cok farmakolojik ve non-farmakolojik tedavi yontemi denenmektedir ve myotonometrik
Ol¢iimler bu tedavilerin etkinligini degerlendirmek amaciyla kullanilabilir. Ancak
literatiirde bu MyotonPro kullanim ile ilgili ¢eligkili sonuglar mevcuttur. 30 saglam
eriskin bireyde yapilan Olgiimlerde MyotonPro ve ultrasonla yapilan shear wave
elastography (SWE) Olclimlerinin karsilagtirllmasinda MyotonPro gastroknemius
kasinda en belirgin olmak iizere daha giivenilir bulunmustur. Daha ucuz, tasmabilir
olmast ve kullanmu kolay olmasi ek avantajlar olarak bildirilmistir.”® Cok yakin
zamandaki bir c¢alismada bes DMD’li cocuk ile 5 kontrol c¢ocugun kaslarini
degerlendirmede kullanilan MRI ve SWE o0l¢limlerinde, SWE’nin erken degisiklikleri
gostermede daha duyarli oldugu bulunmustur.’’ DMD hastalarimin  kas MRI
taramalarinda yaygin fibro-yag degisikliklerini bildirmis ve alt ekstremitede belirgin bir
tutulum paterni de tanimlanmustir.

Ultrason ve bilgisayarli tomografi ile karsilastirildiginda MRI operatore bagl
degildir ve iyonlastiric1 radyasyon kullanmaz. DMD’de kas tutulumunu degerlendirmek
icin diger invazif olmayan gorlintileme yontemleri, son yillarda, shear wave
elastography (SWE) dahil olmak iizere onerilmistir. SWE, doku sertliginin kantitatif
degerlendirilmesine izin veren, harici bir kuvvet uygulandiginda bir dokunun
deformasyonunu ve sikistirilabilirligini degerlendiren, invaziv olmayan, ultrason tabanl
bir goriintiileme teknigidir.'

Yine MRI ile yapilan bir ¢alismada 50 DMD’li ¢ocukta MRI’da fibroz-yagh
degisiklikler ve kas i¢i 6dem saptanmis, bazi kas gruplarinda bu degisikliklerin hastalik
siiresiyle iliskili oldugu ortaya konmustur.”

Wang ve ark.’nin yaptig1 bir caligmada fleksibl pes planusu olan hastalarda alt
ekstremite kas tonusunun arttig1 saptanmis olup kinezyolojik bantlama oncesi ve sonrasi
oldukg¢a giivenilir olan MyotonPro cihaz1 ile gastroknemius, tibialis anterior, rectus

yukarida bahsedilen kaslarin tonus ve sertliginin azaldigi goriilmistiir. Geng ve yash
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grupta rektus femoristen yapilan dlgiimlerde biseps brakiye gore tonus ve sertligin daha
fazla, elastisitenin ise daha az oldugu bulunmustur. Yasa gore yapilan degerlendirmede
ise sertligin yasli grupta daha fazla, elastisitenin ise genclerde daha fazla oldugu
bulunmustur.”™

Calismamizda MyotonPro cihazinin DMD’li ¢ocuklarda sensitivite ve spesifitesi
saptanmadi. NSAA, 6DYT, 10MYT ve izometrik kuvvet 6l¢iimleri hastaligin ilerleyisi
ile uygun olarak belirgin ayirt edicilige sahipti.

Ilerleyen donemlerde noninvaziv ve kolay tasinabilir, nispeten ucuz bir cihaz olan
MyotonPro’nun 6zellikleri gelistirilebilirse rutin klinik muayenelerde veya uygulanan
tedavi etkinliginin takibinde kullanilabilir. Calismamizda elde ettigimiz verilere gore
cihaz istirahat halinde GKM’de tonus ve sertligi, VM’te sertligi sagliklilara gore
belirgin olarak yiiksek saptamistir.

Daha ileri ¢aligmalarda DMD’de pseudohipertrofisi en belirgin olarak goziiken
kas olan gastroknemius kasinda istirahat halinde notral ve gergin pozisyonda yapilacak
Olciimler daha net bir sonug verebilir.

Calismamizin sonuglarina gére NSAA, 6DYT, I0MYT ve izometrik kuvvet
Olclimleri fizyoterapi ve hasta yonlendirilmesi agisindan objektif ve gilivenilir veri

saglamaktadir.
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6. SONUC ve ONERILER

Calismamizda DMD tanili halen ambule olan hastalar ile, yas ve VKI’si benzer

saglikli erkek cocuk gruplari arasinda, dominant taraf alt ekstremite kaslarini temsilen

gastrokinemius medialis, tibialis anterior ve vastus medialis kaslarinda; tonus, sertlik ve

elastisite farkina bakildi. Hasta gruplarinin MyotonPro cihazi ile yapilan Olgiimleri

degerlendirilerek kontrol grubu ile karsilastirildi. Her iki grup da NSAA, 6DYT,

10MYT ve izometrik kuvvet dl¢iimleri degerlendirildi. Verilerin analizi SPSS-22 paket

programiyla yapildi. Olgiim yontemlerinin tan1 degerini saptamak amaci ile ROC

egrileri ¢izilerek EAKA (Egri Altinda Kalan Alan) hesaplanarak ROC analizi

yapilmistir. Calismamizin sonuglaria gore;

1.

Kontrol ve hasta grup arasinda yas, boy ve VKI agisindan anlamli farklilik
yoktu. Ancak viicut agirlik ortalamasi hasta grubunda saglam gruba gore
anlamli derecede daha diisiik bulundu

6DYT’de saglam ve DMD’li ¢ocuklarin ayirt edildigi mesafe 481,5 metre idi.
6DYT mesafesi < 325 metre olan 12 ¢ocugun yas ortalamasi 10,2 olarak
hesaplandi. Saglam kontrollerin hepsinin 6DYT sonucu 350 metrenin
iizerinde elde edildi.

6DYT i¢in kesim degeri (cut off) 481 m olarak alindiginda testin sensitivitesi
% 93, spesifisitesi ise % 100 olarak elde edildi. 10 metre yiiriime siiresi i¢in
kesim degeri (cut off) 6,6 sn olarak alindiginda testin sensitivitesi % 96,
spesifisitesi ise % 97 olarak elde edildi

Myotonometrik dl¢iimlerde istirahat halinde GKM’de tonus ve sertlik, VM’te
sertligi sagliklilara gore belirgin olarak yiiksek saptadi. Kas gruplar1 arasinda
istirahat ve kontraksiyon sirasinda elastisite agisindan gruplar arasinda
anlamli farklilik saptanmadi.

Myotonometrik oOl¢iimlerde gastrokinemius istirahat tonus Ol¢liimii ile
izometrik kuvvet Ol¢climii ve manuel kas testi arasinda negatif zayif
korelasyon saptandi.

NSAA, 6DYT, 10MYT ve izometrik kuvvet l¢timleri hastaligin ilerleyisi ile
uygun olarak belirgin ayirt edici saptandi.

Myotonometrik Olgiimler hasta ve kontrol grubu ayirmada anlamli ayirt
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edicilige sahip degildir.

Bulgularimiz miyotonometrik degerlendirilmelerin DMD hastalarinda
kolaylikla yapilabildigini ve GKM kasinin istirahat durumunda tonusunun
belirgin sekilde arttigim1 gostermektedir. Belki ileriki yillarda MyotonPro
cihazi; oOzellikleri gelistirilebilirse noninvaziv, nispeten ucuz ve kolay
tagiabilir olmasi1 gibi avantajlar sagladigindan rutin klinik muayenelerde

veya uygulanan tedavi etkinliginin takibinde kolaylik sunabilir.
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8. EKLER

8.1. Ek 1. Tez Etik Kurul Onay1

T.C. CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI GiRISIMSEL OLMAYAN
KLINIK ARASTIRMALAR ETiK KURULU
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8.2. Ek 2. Hasta Bilgilendirilmis Olur Formu

CUTF FiZIKSEL TIP VE REHABILITASYON ANABILIM DALI

Duchenne Muskuler Distrofili Hastalarda Kas Tonusu, Sertlik ve Elastisitenin
Degerlendirilmesi

BILGILENDIRILMiS OLUR FORMU

DuchennemuskiilerdistrofisiiDMD) genetik gegisli ve erkek ¢ocuklarini
etkileyen bir kas hastaligidir ve ilerleyici hareket kaybi goriiliir. Bu kayiplar1 sayisal
sekilde tanimlayabilmek icin c¢esitli anketler veya degerlendirme Olgekleri
kullanilmaktadir. Son yillarda kasin ¢esitli Ozelliklerini degerlendirme amacli bazi
bilgisayarli 6l¢tim aletleri gelistirilmistir.

Bu c¢aligmaya DMD tanis1 ile Pediyatrik Noroloji ve Fiziksel Tip ve
Rehabilitasyon poliklinikleri tarafindan takip edilen, 5-18 yas arasi, yiirliyebilen
¢ocuklar dahil edilecektir. Calismamizda DMD’li ¢ocuklarin kaslarindaki tonus, sertlik
ve esneklik cocugun canini acitmayacak, disaridan cildine temas eden bir elektronik alet
ile degerlendirilecektir. Arastirma c¢ercevesinde yapilacak olan inceleme ¢ocugunuzun
rutin takip ve tedavisinin bir pargast olmayip, bilimsel ¢alisma igin yapilmaktadir.
Incelemeler gercevesinde cocugunuzun hastaligi ile ilgili bir sorun saptanmas1 halinde
size ve takip eden doktorunuza bilgi verilecektir.

Caligmay1 izleyen kisiler ve ilgili saglik otoriteleri mevcut tibbi kayitlariniza
ulasabilecek ancak bilgileriniz gizli kalacaktir. Arastirma sonuglarinin yayinlanmasi
durumunda da kimliginiz gizli kalacaktir. Arastirmamiza katilim tamamen istege bagl
olup katilimin herhangi bir maddi getirisi bulunmamaktadir.

Yukarida konusu ve amaci belirtilen arastirma ile ilgili yazili ve sozli
aciklamalar tarafima yapilmistir. Arastirmaya goniillii olarak katildigimi, istedigim
zaman gerekceli veya gerekgesiz olarak arastirmadan ayrilabilece§imi ve bu
aragtirmayla ilgili sahsima yiiklenmis bir sorumlulugumun olmadigimi biliyorum. S6z
konusu aragtirmaya, yukarida belirtilen kosullar ¢ergcevesinde hicbir baski ve zorlama

olmaksizin kendi rizamla katilmay1 kabul ediyorum.
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Arastirmamiza katilmayi kabul ediyorsamiz, liitfen asagidaki boliime adinizi-

soyadimiz1 yazip tarih ve imza atiniz. Tesekkiir ederiz.

Tarih: .../.../ 2017
Hastanin Ad1 Soyadi:

Anne Ad1 Soyadi: Baba Adi Soyadi:
Tel : Tel:
Imza : Imzast:

Agiklamalar1 yapan doktor
Ad1 Soyadi: Amir Farzad Nehzati Maleki

Imza:

Telefon: 0.322.3386060/3140
Cep tlf: 0.546.8855880
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8.3. Ek 3. Saghkh Cocuk Bilgilendirilmis Olur Formu

CUTF FiZIKSEL TIP VE REHABILITASYON ANABILIM DALI

Duchenne Muskuler Distrofili Hastalarda Kas Tonusu, Sertlik ve Elastisitenin

Degerlendirilmesi

SAGLIKLI COCUK BIiLGILENDiRiLMiS OLUR FORMU

Kas hastalig1 olan ¢ocuklarda yiirtitiilmekte olan bu arastirmada, benzer yasta
saglam saglikli cocuklarla kiyaslama yapilacaktir. Bu amagla ¢cocugunuzun kas sertligi,
esnekligi ve kuvveti herhangi bir tetkik veya ila¢ uygulamadan, cilt iizerine distan temas

ederek kas hakkinda digital bilgiler sunan taginabilir bir el cihazi ile dlgiilecektir.

Incelemeler cercevesinde ¢ocugunuzda herhangi bir problem saptanmasi halinde
size bilgi verilecektir. Calismay1 izleyen kisiler ve ilgili saglik otoriteleri ¢alisma ile
ilgili kayitlariniza wulasabilecek ancak bilgileriniz gizli kalacaktir. Arastirma
sonuglarinin yaymlanmasit durumunda da kimliginiz gizli kalacaktir. Arastirmamiza
katillm tamamen istege bagli olup katilimin herhangi bir maddi getirisi

bulunmamaktadir

Arastirmamiza katilmayi kabul ediyorsamiz, liitfen asagidaki boliime adinizi-

soyadinizi yazip tarih ve imza atimiz. Tesekkiir ederiz.

SOZ KONUSU ARASTIRMAYA, YUKARIDA BELIRTILEN KOSULLAR
CERCEVESINDE HICBIR BASKI VE ZORLAMA OLMAKSIZIN KENDI
RIZAMLA KATILMAYI KABUL EDIYORUM.
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Katilhmel Anne-Baba Katilimei ile goriisen hekim
Adi, soyadi: Adi, soyadi:  Adi, soyadi: Dr. Amir Farzad Nehzati Maleki

Imza Imza Imza

Telefon: 0.322.3386060/3140
Cep tlf: 0.546.8855880
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8.4. Ek 4. 6 Dakika Yiiriime Testi

6 dakika yiiriime testi

Mesafe | Zaman Mesafe Zaman Diisme veya istirahat
Dakika: sn Dakika:sn

25 275 Zaman (dak:sn)

50 300 1

75 325 2

100 350 3

125 375 Oneriler:

150 400

175 425

200 450

225 475

250 YURUNEN MESAFE:
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8.5. Ek 5. Veri Toplama Formu

Adi-soyadi: Dosya no :
Tarih : TIf:
Yas : Boy: Kilo:
Steroiddozu : Diger ilaglar:
Eklem limitasyonu ( ) var / () yok
Ayak dorsi fleksiyon agisi1 (pasif) :
Ol¢iimler dominant ekstremite
_ Pik izometrik | Manuel kas
istirahat Kasilma Kuvve (Ib) st
Tone | Elasticity | Stiffness | Tome | Elasticity | Stiffness s tizerinden
F (Hz) D S(N/m) | F(Hz) D S (N/m)

Gastrokinemiu
smedialis

tibialisanterior

Vastus
medialis

10 metre yiiriime (sn):

North Star Ambulatuvar Degerlendirme:

6 dakika yiiriime mesafesi (m):
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Adi Soyadi
Dogum Tarihi ve Yeri
Medeni Durumu

Adres

Telefon

Faks

E-mail

Mezun Oldugu Tip Fakiiltesi
Mezuniyet Derecesi

Gorev Yerleri

Dernek Uyelikleri
Yabanci Dil(ler)

9. 0ZGECMIS

: Amir Farzad NEHZATI MALEKI

: 09.02.1982 TABRIZ-IRAN

:Bekar

: Cukurova tiniversitesi -3 no’lu konuk evi- NO:109
Saricam/ Adana

: 0 546 885 58 80

: emirnehzati@gmail.com

: 19 Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi

: Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve
Rehabilitasyon Anabilim Dali
: Tiirkiye Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Dernegi

: Ingilizce, Farsca
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