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1. OZET

PEDIATRIK NOROMUSKULER HASTALARDA UST EKSTREMITE
FONKSIYONLARI iLE SOLUNUM FONKSIYONLARI ARASINDAKI
ILiSKi

Relationship between upper extremity functions and respiratory functions in

patients with neuromuscular disease

Bu c¢alismada, pediatrik néromuskiiler hastalarda iist ekstremite fonksiyonlarin ve
solunum fonksiyonlarini degerlendirmek ve bu fonksiyonlar arasindaki iliskiyi temel
alarak rehabilitasyon programini sekillendirmek amaglanmistir. Arastirma, kas hastasi
tanis1 konmus ve ambulasyonu devam eden, iletisim kurabilecek yeterli bilissel
fonksiyonlart bulunan 6-18 yas arasinda, 30 cocuk hasta iizerinde yapilmistir.
Katilimcilarin - demografik bilgileri kaydedilmistir. Hastalarin st ekstremite
fonksiyonel diizeyleri "Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Skalasi" ile ve ambulasyon
diizeyleri "Vignos Skalas1" ile degerlendirilmistir. EI becerisi, iist ekstremite manuel
kas giicii, el kavrama kuvveti ve solunum fonksiyonlari sirasiyla dokuz delikli peg
testi, manuel kas testi, Jamar dinamometresi ve solunum fonksiyon testleri ile
degerlendirilmistir. Ust ekstremite fonksiyonel evresi ile solunum fonksiyonlari
arasinda anlamli iligki bulunmamastir (p>0,05). Ambulasyon diizeyi ile PEF degerleri
arasinda pozitif kuvvetli korelasyon bulunmustur (p<0,05). El becerisi ile FEV1 ve
PEF degerleri arasinda iliski kaydedilmistir (p<0,05). Ust ekstremite kas giicleri ile
biitiin spirometrik degerler arasinda anlamli iligki bulunmustur (p<0,05). El kavrama
giicii ile biitiin spirometrik degerler arasinda korelasyon bulunmustur (p<0,05).
Noromuskiiler hastaligi olan ¢ocuklarda iist ekstremite kas giicii ve fonksiyonel seviye
ile solunum fonksiyonlar1 arasinda kaydedilen iligkinin bu ¢ocuklarda erken déonemde

solunum fizyoterapisine baslamak i¢in yol gosterici olabilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar Sozciikler: Noromuskiiler hastaliklar, Pediatrik, Solunum Fonksiyonu, Ust

Ekstremite Fonksiyonu

2. SUMMARY



Relationship between upper extremity functions and respiratory functions in

patients with neuromuscular disease

Aim of this study was to build a rehabilitation program which based upon evaluation
between upper extremity functions and respiratory functions in patients with
neuromuscular diseases. Thirthy pediatric patients between 6 and 18 years old with
diagnose of muscular disease who maintains ambulatory status and has sufficient
cognitive functions to communicate were included in the study. Demographic data’s
of participants were recorded. Functional status of patients was evaluated with "Brooke
Upper Extremity Functional Scale", and ambulatory status with "Vignos Scale". Nine
hole peg test, manual muscle test, Jamar dynamometer and respiratory function tests
were used for evaluation of hand skills, upper extremity muscle strength, hand grip
force and respiratory functions, respectively. There were no significant correlation
between upper extremity functional level and respiratory functions (p>0,05). Positive
correlation was found between ambulatory status and PEF value (p<0,05). There was
a significant correlation of hand skills to FEV1 and PEF (p<0,05). Significant
correlation was found among upper extremity strength and all spirometric values
(p<0,05). Hand grip force and all spirometric values were found to be correlated
(p<0,05). Since upper extremity muscle strength, functional status and respiratory
functions are found to be correlated, cardiopulmonary rehabilitation in these patients
should include upper extremity exercises and be initiated on the early stages of the

disease.

Key Words: Neuromuscular Diseases, Pediatrics, Respiratory Function, Upper

Extremity Function



3. GIRIS ve AMAC

Noromuskiiler hastaliklar; kaslarin, sinirlerin  ve ndéromuskiiler kavsagin
etkilenimlerinden dolay1 goriilen bir grup hastaliklara verilen isimdir. Noromuskiiler
hastaliklar ~ fonksiyonel birimler olan motor {nitlerin hastaliklart olarak
tanimlanmaktadir. Bir motor iinite, hem spinal kordun 6n boynuzunda bulunan motor
noronlardan hem de beyin sapinda bulunan ¢ok sayida motor niikleuslardan olusabilir.
Aksonlarin periferal sinir boyunca belirli bir kasa dogru seyredebilmesi i¢in bircok kas
hiicresi noromuskiiler kavsak araciligiyla baglanti kurar. Bu baglantilardaki
problemlerin yan1 sira distrofin gibi kas sarkolemmasindaki glikoprotein stabilitesini
saglayan proteininin eksikligi ve buna bagli olarak kas fibrillerinin siirekli
dejenerasyonu, iskelet kaslari, solunum ve kalp kaslar1 kuvvetinde ve fonksiyonel

becerilerde ilerleyici kayiplara neden olmaktadir (1-3).

Noromuskiiler hastaliklarda mortalite ve morbiditeye yol agan en biiylik sikinti
solunum kaslarindaki zayifliklara bagl olarak gelisen disfonksiyonlardir (Sekil 4.1).
Solunum kas giicti k aybi etkisiz oksiiriik ve hipoventilasyona neden olur. Bu durum
baslangigta uykuda olmakla beraber daha sonralari uyaniklik seyrinde de olabilen
atelektazi, pndmoni ve solunum yetmezligine zemin hazirlar. Bu hastalarin solunum
fonksiyonlar1 agisindan ne siklikta degerlendirilmesi gerektigi net olarak ortaya
konulamamistir. NoOromuskiiler hastaligi olan bireylerin mutlaka solunum
fonksiyonlarmin degerlendirilmesi ve rehabilitasyon programini belirlerken solunum
fonksiyonlarmi gelistirmeye yonelik uygulamalarin da programlara dahil edilmesi

gerektigi onerilmistir (4-6).

Gegmis yillarda yapilan ¢ogu calismada noromuskiiler hastalifi olan cocuklarin
ambulasyon problemleri ve bunlara yonelik uygulamalar iizerinde durulmustur. Ust

ekstremiteye yonelik kayiplar ve bu kayiplar sonucunda giinlik yasam



aktivitelerindeki yetersizlik ve bagimlilik ihmal edilmis durumdadir. Fonksiyonel
yetersizlikler daha ge¢ donemde ciddiye alinmakta ve rehabilitasyon agisindan
genellikle ge¢ kalmmaktadir. Ust ekstremite fonksiyonlarindaki kayiplar ¢ocukluk
yaslarinda baslayip, sonralar1 ciddilesmekte ve ileri donemde kendine bakim,
beslenme gibi yasam kalitesini etkileyen durumlarda kisitlanmalara yol agmaktadir.

Gliniimiizde néromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarin {ist ekstremite ve solunum
problemlemlerinin birlikte degerlendirildigi ve bu sekilde biitiinciil olarak belirlenen

rehabilitasyon programlarina ¢ok sik rastlanmamaktadir.

Bu ¢alisma ile noromuskiiler hastalarin yasam siirelerini ve kalitelerini direkt olarak
etkileyen solunum fonksiyonlar1 ve iist ekstremite fonksiyonlar1 arasindaki iliski

degerlendirilmistir.

Calismanin amaci;

» Noromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarin yasam siirelerini dogrudan etkileyen

solunum fonksiyonlarini degerlendirmek,

> Ust ekstremite kas zayifliklarin1 ve disfonksiyonlarim degerlendirmek,

» Solunum ve {ist ekstremite sorunlarinin birbirleriyle olan iliskisini
degerlendirmek ve bu iliskiden yola ¢ikarak ¢ocuklarin yasam siirelerini ve
kalitelerini olumlu yonde etkileyecek tedavi programinin ¢izilmesine katkida

bulunmaktir.



4. GENEL BIiLGILER

4.1 Noromuskiiler Hastaliklar

4.1.1 Noromuskiiler Hastaliklarin Tanimi ve Genel Siniflandirmasi

Noromuskiiler hastaliklar (NMH) spinal anterior boynuz hiicrelerinin, periferal
sinirlerin, ndromuskiiler kavsagin ve kaslarin edinilmis ya da herediter hastaliklaridir
(7). Noromuskiiler hastaliklar, motor {inite olarak adlandirilan bir dizi fonksiyonel
birimin hastaligi olarak tanimlanir. Bir motor {inite, hem spinal kordun 6n boynuzunda
bulunan motor noéronlardan hem de beyin sapinda bulunan c¢ok sayida motor
niikleuslardan olusabilir. Aksonlarin periferal sinir boyunca belirli bir kasa dogru
seyredebilmesi icin birgok kas hiicresi néromuskiiler kavsak araciligiyla baglanti
kurar. Motor tinitedeki lezyonun yerine goére ndromuskiiler hastaliklara ¢esitli isimler

verilmektedir (3,7).

Motor noéronlarin hastaligi spinal muskiiler atrofi (SMA) olarak adlandirilir.
Aksonlarin hastaligi periferal noropatiler olarak belirtilmistir. Kaslarda etkilenim
oldugunda bunlar primer miyopati olarak isimlendirilir (1,8). En bilinen miyopatiler
muskiiler distrofi olarak gruplandirilanlardir. Genetik baglangi¢li olan ndromuskiiler
hastaliklar yiiksek insidansa sahiptir ve ciddi pediatrik problem teskil etmektedir (8).
Pediatrik néromuskiiler hasta grubunda birgok muskuloskelatal problemin yanisira kas
harabiyeti goriilebilmekte ve bunlarla iligkili olarak solunum disfonksiyonu
gelisebilmektedir. Solunumsal fonksiyonlar1 etkileyen miyopatiler asagida

siralanmustir (2).
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4.1.2 Noromuskiiler Hastahklarm Genel Ozellikleri ve Klinik Bulgular

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD) X kromozomuna bagl gegis gosteren, 3500 canli
erkek dogumda 1 goriilme riski olan, proksimal kas gii¢siizliigii ve ilerleyici kas
zayiflig1 ile karakterize bir hastaliktir. DMD, Xp21’e lokalize olmus distrofin
proteinini kodlayan genin mutasyonlari sonucu meydana gelmektedir. Distrofin,
sarkolemmanin sitoplazmik bolgesinde lokalize c¢ubuk sekilli bir proteindir.
Distrofinin, subsarkolemmal sitoskeletalaktin ve ekstraselliiller matriks ile kas
fibrilindeki intermediate filamentler arasinda dolayli olarak bir baglant1 saglayarak,
sarkolemmay1 tekrarlayan kontraksiyonlarin stresinden korumak ile goérevli oldugu

varsayllmaktadir (2,3,9).

Distrofinin varsayilan diger fonksiyonlari ise, ndronal nitrik oksit gibi sinyal
molekiillerinin kontroliinii ve intrasitoplazmik kalsiyum homeostazini (dengesini)
saglamaktir. Distrofin genindeki DMD’ye yol acan mutasyonlar, protein {iretimi i¢in
gerekli ekzon okuma cercevesinin (reading frame) bozulmasina, sonugta iskelet
kaslarindaki ve kalp kasindaki distrofinin siddetli azalmasina ya da yok olmasina yol
agmaktadir. Bu durum, kas fibril hasar1 ve dejenerasyonu ile devam eden
intrasitoplazmik kalsiyum igeriginin artmasina neden olmaktadir (3,9,10). Distrofin
eksikligi, kas sarkolemmasinin glikoprotein yapisinin daha az stabil hale gelmesine
yol agmakta ve membran instabilitesi, ilerleyen donemde nekroz ve fibrozise neden
olan inflamatuar bir dizi olayin baglamasi ile beraber kas hasari meydana getirmektedir
(11). Beyinde de birgok distrofin izoformu bulunmaktadir ve eksikligi vakalarin {igte

birinde goriilen mental retardasyona neden olmaktadir (3).

DMD baslangic yas1 genel olarak 3-5 yas arasinda olmakla beraber bazen daha erken
yaslarda da goriilebilmektedir. Cocuklar yasitlarina gore kosma, merdiven inip ¢ikma
gibi aktivitelerde zorlanma gosterir ve sik diisme sikayetleri vardir. 18-24 aya kadar

geciken yiiriime Oykiisii olabilir. Ayrica erken donemde basi tutmada gecikme,



emeklemede zorlanma, ylirimede gecikme, parmak ucunda yiiriime gibi durumlar da
gozlenebilir. DMD’de kollarda ve bacaklarda simetrik proksimal giigsiizliik distal
giisiizliige gore daha fazladir. Infantlarda yaygin olarak hipotoni goriiliir ve buna
"floppy" adi verilir. Siklikla gastro-soleus kas grubunda psodohipertrofi, kas
fibrozitleri, alt ekstremitelerde kontraktiir ve skolyoz goriilebilmektedir. DMD’li
cocuklarin kliniginde erken donemlerde kalga eckstansor ve Kkuadriseps kas
etkilenimine ilaveten gocugun yerden kalkarken iizerine tirmanir sekilde kalkma
paternini iceren Gower’s belirtisi gbzlenir. Gower’s belirtisi genellikle karakteristik
olarak 6-9 yas arasinda pozitiftir. Postiiral adaptasyonlar sonucunda mekanik olarak
dizi kilitlemek i¢in parmak ucunda yiiriiyen ¢ocuk, kalca ekstansoriindeki zayifligi da
kompanse etmek i¢in lumbal lordozunu arttirir. Plantar fleksor kaslarda kisalik ve gec
donemde de kontraktiir goriiliir. Yiiriirken destek ylizeyini arttirmak i¢in ordekvari
yiiriiyiis denilen "Trandelenburg yiiriiyiisiinii” sergiler. Kollar, dengeyi saglamak igin
govdenin gerisine alinmistir. Bu hastalarda st ekstremitelerin etkilenimi daha sonra

gortiliir. El ve 6n kol kaslar1 uzun bir siire fonksiyoneldir (1,2).

Becker Muskiiler Distrofi (BMD), DMD’ye oranla ge¢ baslangich, daha hafif
belirtilerle seyreden bir distrofinapatidir. Hastalarda ilerleyen yaslarda yiiriime
giicliikkleri bas gosterebilmektedir. BMD hastalarinda gastroknemius kasinda agri,
kramp ve miyalji goriilebilir. BMD’li hastalarda proksimal tutulum distal tutulumdan
fazla olup ozellikle hamstring ve kuadriseps kaslarinda etkilenim olmaktadir.Bazi
olgularda herhangi bir bulguya rastlanmayabilir. Genellikle hastaligin seviyesi ve
baslangi¢ yasi ile distrofin diizeyi arasinda bir korelasyon bulunur. DMD’ye benzer
olarak BMD’li olgularda da gastroknemiusta hipertrofi ve alt ekstremitelerde

kontaktiirlerle karsilagilabilmektedir (1).

Limb-Girdle Muskiiler Distrofi (LGMD), ilerleyici kas zayifliklart ve distrofik kas
patolojileriyle karakterize otozomal dominant veya resesif genlerin mutasyonuyla
olusan bir grup genetik bozukluktur (11). LGMD’de ilk etkilenen kaslar, pelvik veya
pektoral kusaktaki kaslardir. Cocukluk yasinda baslayan LGMD otozomal resesif



gecislidir ve bu hastalik ileri addlesan veya yetiskin ¢cagda baslayan LGMD’ye gore
daha hizli ilerleme gosterir. Simdiye kadar 8 tane otozomal dominant, 23 tane de

otozomal resesif LGMD tipi tanimlanmustir (12).

LGMD’ye yaklasik olarak iki cinsiyette de esit oranda rastlanilabilmektedir. Ortalama
olarak olgularin %50’sinde kas zayiflig1 pelvik kusaktan baslayip pektoral kusaga
yayilim gostermekteyken (Leyden ve Mobius tip), diger %50’°sinde ise etkilenim
pektoral kusaktan baglayip pelvik kusaga yayilmaktadir (Erb tip). Yiiz kaslari,
hastalarin  ekstremitelerinde ciddi bir bozukluk olmadigi siirece etkilenmez.
Gastroknemiusta psodohipertrofi goriilmesi sira dist bir durumdur. Kas tendon
refleksleri hastaligin erken dénemlerinde korunur, fakat hastaligin seyriyle beraber

kaybolabilmektedir (1).

Fasio-Skapula-Humeral Muskiiler Distrofi (FSHD); yiiz, skapula, proksimal omuz
kusagi ve alt ekstremitede peroneal dagilimli olmak {izere birgok kas grubunun
tutuldugu, yavas seyir gosteren bir muskiiler distrofi tipidir. Hastalik otozomal
dominant gecislidir ve baslangici ileri cocukluk veya addlesan donemde olmaktadir.
FSHD’li hastalarda skapula kanatlagmasi kalic1 bir 6zelliktir ve pozisyonel degildir.
Pektoral kaslarin gelisimi agirdir ve hastalarda pektus ekskavatum goriiliir. Hastalar,
supraspinatus, infraspinatus veya deltoid kaslarinda herhangi bir sorun olmasa dahi
skapula zayifligindan dolayr kollarini omuz seviyesinde kaldiramazlar. Hastalarda
skapulahumeral sendromun sonucu olarak alt ekstremitelerde distal kas zayifliklari

goriiliir, fakat el fonksiyonlari korunmaktadir (1,13,14).

Miyotonik Distrofi (MD), baslangi¢ yas1 degiskenlik gosteren, proksimal ve distal kas
gruplarini ve organ sistemlerini de etkileyen yavas seyirli otozomal dominant bir kas
hastaligidir. Kas zayifliklar1 genellikle ellerde ve ayak bileginde goriilmeye baslar.
Yiiz kaslarindaki zayifliktan dolay: belirgin bir biiziik agiz goriilmekte ve eksternal

okiiler kas zayifligi nedeni ile gdzleri kapatmada giigliige rastlanilabilmektedir. Ilk



birka¢ yilda gii¢siizliik hafiftir. Distal kaslardaki progresif erime giderek daha
belirginlesir, Ozelliklede ellerin interensik kaslari tutulur. Tenar ve hipotenar
yiikseltiler diizlesir ve atrofik dorsal interossei kaslar1 sebebiyle parmaklar arasinda
derin oyuklar olusur. Miyotonik distrofili hastalarda yiiz, dil, farenks kaslarin

tutulmasina bagli olarak konugmanin artikiilasyonu genellikle sarhosvaridir (1,13).

4.1.3. Noromuskiiler Hastaliklar ve Ekstremite Problemleri

Noromuskiiler hastaliklar ilerleyici kas zayifliklariyla karakterize genellikle
heterojenez hastalik gruplaridir. ilerleyici kas zayifligi, deformite ve kontraktiirlere
bagl olarak hastalarda fonksiyonel yetersizlikler goriilmektedir. Ust ekstremite ve alt
ekstremite iglevlerini etkileyen bu fonksiyonel yetersizlikler hastaligin baslangi¢
yasina ve hastaligin siiresine gore her hastada farkli sekilde goriilmektedir. Hastaligin
baslangic yas1 azaldikg¢a ve hastaligin siiresi uzadik¢a goriilen fonksiyonel
yetersizlikler artmaktadir. Motor becerilerde ve yiirimede goriilen bozukluklar sik
rastlanilan sikayetlerdendir (1,11,15).

Noromuskiiler hastaliklarin bir¢ogunda alt ekstremite tutulumlart {ist ekstremite
tutulumlarina oranla daha fazladir. Alt ekstremitelerde goriilen bu tutulum birgok
hastanin ambulasyon diizeyini etkilemekte ve giinlik yasam aktivitelerini
kisitlamaktadir. Hasta yakinlari ve terapistler genellikle c¢ocuklarin yiirliytisiini;
eglenceli, abartili iist ekstremite salinimlarinin oldugu, sakarca, 6rdekvari, bir taraftan
diger tarafa sallanarak ve paytak paytak yiiriime gibi ¢esitli tariflerle tanimlamaktadir
(15).

DMD ve LGMD gibi bazi hastalik gruplarinda iist ekstremite etkilenim orani daha
yiiksektir. Ust ekstremite tutulumlara bagli olarak hastalarin kisisel bakim, beslenme
ve giyinme gibi aktivitelerdeki bagimsizlik diizeyleri azalmaktadir. Proksimal kas

tutulumu olan hastalarda kaba motor fonksiyonlarin kullanildig1 aktivitelerde
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yetersizlik goriilmekteyken, distal kas tutulumu olan hastalarda ince motor becerilerin

kullanildig1 aktivitelerde etkilenimler goriillmektedir (11,12).

4.1.4 Noromuskiiler Hastaliklar ve Solunum

4.1.4.1 Solunum Patofizyolojisi

Sekil 4.1’de néromuskiiler hastalarda solunum yetmezligine gotiiren mekanizmanin
patofizyolojisi 6zetlenmistir. Etiyolojisi multifaktoriyel olsa da temel olarak, gogiis
duvarinin ve akciger fonksiyonlarinin bozulmasma bagli obstriiktif ve restriktif

akciger hastaliklar1 olugmasi olarak tanimlanabilir (16,17).

Pediatrik néromuskiiler hastalarda solunum yetmezligi iki farkli formda goriilmektedir
ve bunlarin tedavi yaklagimlari farklilik gostermektedir. Akciger yetmezligi primer
olarak, 6lii bosluk ventilasyonuna bagli olarak gelisen hiperkarbinin eslik ettigi veya
etmedigi intrapulmoner manevranin sonucuyla olusan hipoksemiyle ortaya
cikmaktadir. Hiperkapnik (solunum pompasi) yetmezlik; primer olarak hiperkarbiye
bagli olarak gelisen ventilatuar yetmezliktir. Solunum pompasi, akciger ve gogiis
duvarinin elastik ve direngli kuvvetlerine ragmen havay1 akcigerlere pompalamak
zorundadir. Pompa yetmezligi solunum kas zayifligina ve/veya yorgunluga bagh

olarak gelisebilmektedir (17).

Solunumda etkilenim gériilen tiim ndromuskiiler hastaliklar, inspirasyon voliimiinde,
dolayisiyla total akciger kapasitesinde (TAK) azalmaya neden olduklari i¢in restriktif

hastaliklar arasinda yer alirlar (18).
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Goglis duvart kompliyansi kronik kas hastaligi olan bireylerde yaklasik olarak %30
oraninda azalma gostermektedir. GOglis kompliyansinin yanisira, maksimum
inspirasyon ve ekspirasyon basinglar1 ve yine aymi sekilde ¢ogu akciger hacim ve

kapasiteleri de azalmistir (19).

Fonksiyonel rezidiiel kapasite (FRK) degismemis, azalmig ya da hafifce artmis
olabilir. Kronik kas hastaligi olan kisilerde, vital kapasite (VK) ve TAK’de orta
derecede azalma, FRK’de orta derecede azalma ve normal rezidiiel voliim (RV) ile
iligkilidir. VK’de azalma sadece solunum kas zayifligina bagh olarak degil, ayni

zamanda akciger ve gogiis duvart kompliyansindan dolay1 da gelisebilmektedir (20).

Diizenli olarak derin veya mekanik yardimli nefes alma ger¢eklesmez ise maksimum
nefes alma kapasitesi (MNAK) diiser, akciger kompliyansi azalir ve hastada kronik
mikroatelektaziler bas gosterir. Goglis duvart ve akcigerin azalmis elastisitesini
gidermek igin, solunumun artmis elastik isi mecburi hale gelir. Ileri dondemde
mikroatelektaziler, akciger ve gogiis duvari elastikiyetini bozar ve sonug olarak gogiis

kafesi hareketi siirekli olarak kaybolur (21).

4.1.4.2 Noromuskiiler Hastaliklarda Solunum Problemleri

Noromuskiiler hastalar ozellikle fiziksel aktivite ve uyku sirasinda solunumsal
problemlerle karsilasmaktadir. Nefes darligi ilk olarak sadece eforlu aktivitelerde
ortaya ¢iksa da hastaligin ilerleyisine bagli olarak giinlik yasam aktivitelerini
gerceklestirirken de goriilmeye baslar (9,14). Hastalar aktivite sirasinda nefes darligin
ve yorgunlugu azaltmak icin bilingsiz olarak kompansasyon mekanizmasi
gelistirebilir. Bu ylizden erken donemde hastalikla ilgili belirtilere yonelik daha detayl
sorular sorulmahdir (14). Solunumu etkileyen tiim noromuskiiler hastaliklar,
inspirasyon voliimiinde, dolayisiyla total akciger kapasitesinde (TAK) azalmaya neden

olduklari igin restriktif akciger hastaliklari arasinda yer alir (18).
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DMD’de restriktif akciger hastaligina bagli kronik respiratuar yetmezlik hemen hemen
tim hastalarda goriilmektedir. Respiratuar bozukluk hastaligin ileri evrelerinde,
genellikle ileri ¢ocukluk evresinde biiyiik bir klinik sorun haline gelir. Bu hastalarda

solunum yetmezligi en sik rastlanilan 6lim nedenidir (22).

Pulmoner fonksiyonlar ortalama 9-11 yaslarinda kayba ugramaya baslar. Zorlu vital
kapasite (FVC) yilda ortalama %5-10 arasinda diismeye baslar, oksiirme kuvveti
yetersizdir ve zayif Okslirlige bagli havayollarinda sekresyon birikimi ilerleyen
donemde sik goriilen bulgular arasindadir (23,24). Zorlu vital kapasitedeki progresif
diisiis, gece hiperkapnisinin giindiizleri de goriilmesi seklinde ilerleyerek ciddi
solunum yetmezliginin gelismesine zemin hazirlar (25). Bu hastalarda genglik
dénemlerinin orta kismi ile son kismi arasinda geceleri ventilasyon yardimcilarina
ihtiya¢ duyulmaktadir. Gelismis pulmoner bakim ve akciger enfeksiyonlarinin agresif

tedavisi ile yasam siiresi uzatilabilmektedir (26,27).

BMD’li hastalarda restriktif akciger problemleri bir komplikasyon olarak goriilse de
pulmoner bozukluklar DMD’deki kadar ciddi seviyelere ulagsmaz. Restriktif akciger
problemlerinden dolayr hastalara non-invazif ventilasyon gerekebilir. Distrofik
miyopatinin yavas ilerleyen yapisindan dolayr hastalarin fonksiyonel mobilite ve
yasam siireleri uzundur, bu da hastalar1 kardiyak yetmezlik durumlarinda kalp
transplantasyonlar1 i¢in uygun bir aday haline getirir. Olgudan olguya degiskenlik
gostermekle birlikte hastalar genellikle dordiinci veya besinci dekatlarinda

yasamlarini yitirirler (1,24).

Miyotonik distrofili hastalarda yiiz kaslarinin tutulumundan dolayr bazen yutmada
giicliikler olusabilir. Siddetli etkilenimi olan ¢ocuklarda aspirasyon pnémonisi riski

vardir. Kardiyak aritmiler ve pndmoni bu hastalarda en 6nemli 6liim nedenleridir (13).
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LGMD’de hastaligin seyrinde aksiyal zayiflik ve skolyoza bagli olarak solunum
yetmezlikleri goriilebilir. Gen mutasyonuna gore solunumsal bozukluklar hastaligin
cesitli evrelerinde bas gosterebilir. LGMD’li olgularda DMD gibi distrofinopatilere
oranla solunum fonksiyonlar1 daha az etkilense de konjestif kardiyak yetmezlik ve

kardiyak aritmiler de goriilebilmektedir (1).

4.1.4.3. Noromuskiiler Hastaliklarda Solunum Kas Zayifliklar1

Solunum sisteminin t¢ farkli muskiiler bileseni vardir. Bu kas gruplar1 ve temel

islevleri asagidaki gibidir (4).

1. Inspiratuar kaslar: Ventilasyon
2. Ekspiratuar kaslar: Oksiirme

3. Bulbar kaslar: Hava yollarinin korunmast

Hizl yiizeyel solunum —>Hipoventilasyon —» NpACO?
Inspiratuar kas zayiflig1

Mikroatelektazi —> Ventilasyon/perfiizyon
uyum sorunu

Ekspiratuar kas zayifligi Okstirme ve trakeal
—> sekresyonunun :
. . Atelektazi
temizlenmesinde PAO
bozukluk v 2
Bulbar kas zayifligi - Yutma problemi ve o /
aspirasyon —>  Pnomoni

Sekil 4.1 Noromuskiiler Hastaliklarda Kas Zayifliklarina Bagli Goriilen Solunum

Problemleri
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Noromuskiiler hastaliklarda goriilen yetersiz ventilasyonun esas nedeni inspiratuar kas
zayifligidir. Inspiratuar kaslarin zayiflig1 tidal voliimiin (TV) azalmasina neden olur.
Inspiratuar kas zayifligindan dolay1 akcigerler yeteri kadar sisemez, alveolar iinitlerin
tekrar  gliclenmesiyle mikroatelektaziler olusur ve ventilasyon/perfiizyon
uyumsuzluguna bagli olarak hipoksemi gelisir. Hipoksemi bir¢ok nedene bagl
olabilmekle birlikte yetersiz ventilasyon da tek basina hipoksemiye neden olabilir.
Inspiratuar kas zayiflif1 olan hastalarin solunumu yiizeyeldir ve bu hastalar
inspirasyonu etkin yapamaz. Bu nedenle atelektazi gelisir, bu da solunum sistemi
kompliyansinin azalmasina, solunum isinin artmasina ve solunum kas yorgunluguna
yol acar. Inspiratuar kaslarm zayiflig1 restriktif solunum paternine neden olur.
Inspiratuar kas zayiflign olan hastalar yardimci solunum kaslarini kullanir ve
diyafragmatik harekete yardimci olabilmek i¢in yer ¢ekiminden yararlanir. Bunlarin
sonucunda ortopne, yardimci solunum kasi kullanimi ve abdominal paradoksal hareket

gelisir (4,14).

Noromuskiiler hastaliklarda solunum kas zayifligi sik karsilagilan bir problemdir.
Ancak hareket kayb1 nedeniyle genellikle geri planda kalir. Bu hastalarda solunum kas
zay1fligi, yetersiz ventilasyon, noktiirnal hipoventilasyon veya yetersiz oksiiriik nedeni
olabilir. Ciddi solunum kas zayiflig1 gelisen néromuskiiler hastaligi olan kisilerde
yorgunluk, nefes darligi, sekresyonlarin bozulmus kontrolii, tekrarlayan alt solunum
yolu enfeksiyonu, solunum yetersizligi, pulmoner hipertansiyon ve akut veya kronik
korpulmonale gelisebilir. Kronik néromuskiiler hastalik sebebiyle ciddi solunum kas
zayiflig1 olan hastalarin fiziksel aktiviteleri kisithh oldugu i¢in nadiren solunum

sistemlerine yiik bindirirler ve bu nedenle de ¢ogu nefes darligindan sikayet etmez
(1,4,28).

Ekspiratuar kas zayifligi, kas hastaligi olan kisilerde yaygin olup etkisiz oksiiriige ve
sekresyon atiliminin bozulmasina sebep olur. Bu durum bazi hastalarda tekrarlayan alt
solunum yolu infeksiyonlarina yol acabilir. Saglikli kisilerde, ekspiratuar kaslarin

kuvvetli kasilmasi ile plevral basingta olusturulan degisikliklerle merkezi intratorasik
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havayollarmin dinamik kompresyonu, sekresyonlarin proksimale dogru hareket
etmelerinde rol oynar. Ekspiratuar kas zayiflig1 arttik¢a, oksiirme eforu sirasinda

olusturulan plevral basinglar azalir ve havayolu temizlenmesi bozulur (19,21).

Noromuskiiler hastaligin tipi ve genel kas zayifliginin dagilimi solunum kas
bozuklugu ile iligkilidir. Solunum kas zayiflig1 olan hastalarda bulunan hizli, yiizeyel
solunum paterni solunum kas kuvvetindeki azalma nedeniyle olabilecegi gibi, akciger
ve gogiis duvari elastik rekoilindeki degisiklikler nedeniyle de olabilir. Inspiratuar kas
tonusunda azalma, akciger voliimiinii azaltan ve gogiis duvar1t tonusu Ve
uzayabilirliginde kronik degisiklikler yaratan akciger elastik rekoiline karsi
koyamamaya yol acabilir. Inspiratuar kas giiciiniin %30’u kayboldugunda, gaz

degisiminde anormallikler ortaya ¢ikabilir (4,18).

4.1.4.4 Noromuskiiler Hastaliklarda Solunumun Degerlendirilmesi

Noromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarda ilerleyici interkostal ve diyafram kaslar
zayifligindan dolayr solunum problemlerinin goriilmesi kaginilmazdir. Akciger
fonksiyonlarinin korunmasi, gogiis infeksiyonlarinin tedavisi ve 6nlenmesi ve ileri
safhalarda ventilator destegi néromuskiiler gocuk hastalar i¢in 6nemli diizenlemelerdir
(4). Hastalarin ventilator destegini ve uygun Oksiiriik destek tekniklerini belirleme
adina spirometre, kapnografi, pulseoksimetre, zirve Oksiirik akimi ve maksimal
inspiratuar basing 6l¢iimleri yapilmaktadir. Fonksiyonel olarak néromuskiiler hastaligi
olan hastalarda vital kapasitede ve total akciger kapasitesinde azalma sonucu klinik
belirtiler ortaya ¢ikar. Bununla birlikte solunum kas giiciinde ciddi bozukluk olmasina
ragmen Vital kapasite normal limitlerin istiinde olabileceginden solunum kas giiciinii
degerlendirmek i¢in duyarl bir parametre yoktur. Bu durumda kas giicii bozuklugu
maksimal statik solunum basinci ile saptanabilir. Yalniz kas zayiflig1 6nemli derecede
oldugunda (kas giiciiniin beklenilenin %50’sinden fazla azalmasi durumunda) vital
kapasitede azalma gozlenebilir. Bununla birlikte vital kapasiteyi azaltacak kadar
solunum kas giicsiizliigli olan kritik hastalarin degerlendirilmesinde kullanisli bir

yontemdir. Vital kapasitenin beklenen araliginin %40-50’sinin altina diismesi

16



durumunda hastalar asemptomatik olsalar bile uyaniklik doneminde kan gazlarinin
degerlendirilmesi diigiiniilmelidir. Literatiirde komplikasyonlar ve 6liim riskini arttiran

bozulmus solunum fonksiyonlari ile iliskili birgok degisik deger bildirilmistir
(4,28,29).

Zirve okstrik akimi "peak flow metre" ile Glgiilebilir. Zirve oksiiriik akimi, solunum
siteminin sekresyonlar1 temizleyebilme kapasitesi ile dogrudan iliskilidir. 160
litre/dakikanin altindaki degerler trakeabronsial agacin temizligi ile iliskilidir. Bununla
birlikte enfeksiyonlar seyrinde kas giiclinde kétiilesmeye egilim oldugundan, zirve
Oksiiriik akimi 60 litre/dakikanin tizerinde olmasina ragmen, buna yakin degerler hava
yolunun yeterli korumaya sahip oldugunu garanti etmemektedir. Bundan dolay1 270
litre/dakika zirve oksiiriik akim hacmi, okstiriik destekleyici tekniklerden hastalarin
gorebilmeleri i¢in "cut-off" sinir deger olarak 19 kullanilmaktadir (30). Maksimal
ekspiratuar basing degerinin 60 cm. su veya iistiinde olmasi, oksiiriik sirasinda yeterli
hava akimi olusturma Kkapasitesi ile iliskilidir. Bununla birlikte 45 cm. su veya
altindaki Ol¢timler, yetersiz Oksiiriik olduguna isaret etmektedir. Pulse oksimetre,
atelektazi ve pndmoniler gibi durumlar1 tanimlamaya yardimci olmaktadir. Bu gibi
durumlarda sekresyonlarin temizlenme Onlemlerinin O0nemi artmaktadir. Kan
karbondioksit diizeyi 6l¢iimii de néromuskiiler hastaliklarda ¢aligiimaktadir. Bu amagla
"kapnografi" ideal 6l¢tim teknigidir. Hastalar ayrica obstriktif uyku apnesi, aspirasyon,
gastrodsefageal reflii ve astim gibi diger solunum ve iligkili hastaliklar agisindan da

degerlendirilmelidir (30,31).
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5. GEREC VE YONTEM

5.1. Gereg

Calismamiz, Bezm-i Alem Vakif Universitesi Hastanesi Pediatrik Néroloji
Klinigi'nde kas hastasi tanisi ile takip edilen ve calisma kapsaminda degerledirme i¢in

aile onay1 alinmis 6-18 yas araliginda 30 gocuk ile gergeklestirilmistir.

Calismaya dahil edilme kriterleri

e Progresif muskiiler distrofi tanis1 almis olmak

e (Calismaya katilmak i¢in ailenin rizas1 olmak

e 6-18 yas araliginda olmak

e Vignos skalasina gore Evre 5 ve altinda olmak (yardimsiz yiiriir)

e Brooke skalasina gore Evre 1-4 arasinda olmak

Calismadan diglanma Kriterleri

e Kavramay1 engelleyecek kontraktiire veya deformiteye sahip olmak
e Brooke skalasina gore Evre 4'lin lizerinde olmak

e Vignos skalasia gore Evre 6 ve lizerinde olmak (non ambulatuar)
e Kooperasyon sorunu olmak

e Ciddi sistemik hastalig1 olmak

Bu tez ¢alismas1 Medipol Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu'nun 12/12/2014 tarihli, 10840098 sayili toplantisinda, 316 dosya numarasiyla
onay almis ve Helsinki deklerasyonuna uygun olarak yiiriitilmistiir. Calismaya
katilmay1 kabul eden néromuskiiler hastaligi bulunan ¢ocuklarin ailelerine ¢alismanin

amac1 ve yapilacak degerlendirmeler hakkinda bilgi verilmis ve Istanbul Medipol
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Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan
belirlenen ve standartlara uygun "Bilgilendirme Formu™ okutulup imzalar1 alinmak

suretiyle onaylar1 alinmistir.

5.2. Yontem

Calismamiza dahil edilen ¢ocuklarin iist ekstremite fonksiyonel seviyeleri, Brooke ve
ark. tarafindan 1981 yilinda néromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarin {ist ekstremite
fonksiyonlarmi siiflandirmak igin gelistirilmis, Brooke iist ekstremite fonksiyonel
skalas1 (BUEFS) kullanilarak belirlenmistir (Tablo 5.1) (32).

Tablo 5.1 Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Evrelemesi

Devre Fonksiyonel tammmlama
Ust ekstremite icin Brooke skalasi
Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin {izerinde tam
! olarak birlestirebilir.
Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarini baginin lizerine
: getirebilir veya yardimci kaslarini kullanir.
Ellerini baginin tizerine kaldiramaz, fakat bardagi agzina goétiirebilir
3 (Gerekirse iki elini birden kullanir).
Ellerini agzina kadar kaldirabilir, fakat bir bardak suyu agzina
‘ goturemez.
Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak i¢in veya
° masadan bozuk para almak i¢in ellerini kullanabilir.
6 Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel kullanamaz.

Brooke skalasina gore tist ekstremite motor fonksiyonel evrelemesi yapildiktan sonra

cocuklar 2 gruba ayrilmistir:

1.grup: Evre 1 ve Evre 2
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2.grup: Evre 3 ve Evre 4

Gruplandirma sonras1 degerlendirme yontemlerini gerceklestirmeye engeli olmayan
cocuklara calisma kapsaminda yapilmasi planlanan ol¢iim ve degerlendirmeler

yapilmustir.

5.2.1. Degerlendirme

Calismamizda pediatrik hastalarin {ist ekstremite ve solunum fonksiyonlarini

degerlendirmek i¢in asagidaki degerlendirmeler yapilmistir.

Katilime1 Degerlendirme Formu

El kavrama kuvveti degerlendirmesi
Solunum fonksiyon testleri

El becerisi degerlendirmesi

Manuel kas kuvveti degerlendirmesi

2 e o

Ambulasyon degerlendirmesi

1. Katihmc1 Degerlendirme Formu: Katilimeilarin kisisel ve degerlendirme
bilgileri tarafimizca hazirlanan degerlendirme formu ile toplanmistir. Katilimci

degerlendirme formu asagidaki parametrelerden olusturulmustur:

e Ad- Soyad
o Yas

o Cinsiyet

e Boy, Kilo

e Viicut Kitle indeksi (VKI)

e Egitim durumu
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e Meslek

e Tam

e Hastaligin tan1 zamani
e Hastaligin siiresi

e Kronik hastaliklar
e Ailede kas hastaligi
e Akraba evliligi

o Gower's belirtisi

e Semptomlar

e Tedavi gegmisi

e Ilac kullanimi

e Cerrahi ge¢misi

2- El kavrama kuvveti degerlendirmesi

El kavrama kuvvetini degerlendirmek igin "Jamar el dinamometresi" kullanilmistir.
Cocuklar oturma pozisyonunda, omuz adduksiyonda ve nétral rotasyonda, dirsek 90°
fleksiyonda ve 6n kol midrotasyondayken 6l¢tim yapilmistir. Cocuklardan maksimal
istemli kavrama yapmalari istenmistir. Toplamda 3 6l¢iim yapilmis ve her 6lgiimden
sonra 1 dakika dinlenme arasi verilmistir. Yapilan Ol¢iimlerin ortalama degerleri

kaydedilmistir. Her iki el i¢in ayr1 dl¢timler yapilmistir (Resim 5.1) (33).
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Resim 5.1 Jamar Dinamometresiyle E1 Kavrama Giicii Ol¢iimii

3- Solunum Degerlendirmesi

Solunum fonksiyon testi (SFT), spirometre aleti aracilig: ile akcigerlerin havayi ne
kadar iyi aldigin1 ya da verdigini ve oksijen gibi gazlarin viicut i¢erisindeki hareketinin
derecesini dlgmeye yarayan testtir. Spirometre hangi miktarda havay1 ne kadar hizda
iceri alip disar1 verdigimizi Olgerek bircok akciger hastaligini degerlendirmede

kullanilabilmektedir (34).

SFT 6l¢timleri hastalar oturur pozisyondayken, burun delikleri rahatsizlik vermeyecek
yumusak basli bir mandal yardimiyla kapali olarak yapilmistir. Agza yerlestirilen ve
hava kagagi olmadigindan emin olunan spirometre aletine bagl bir baslik yardimiyla
hastalardan inspirasyon ve ardindan ekspirasyon yapmasi istenmistir. Olciimler
American Thoracic Society (ATS) ve European Respiratory Society (ERS)’nin ortak

olarak  belirlemis  olduklar1  standardizasyon  Kriterlerine  uygun  olarak
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gerceklestirilmistir (35). Cosmed Pony FX marka solunum fonksiyon testi cihazi

kullanilmistir.

Calisma kapsaminda hastalarin birinci saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi (FEV1),
Zorlu vital kapasite (FVC), FEVJ/FVC ve Tepe akim hizi (PEF) degerlerine
bakilmustir.

Zorlu vital kapasite (FVC); maksimal inspirasyon sonrasi yapilabilecek en yiiksek

eforla gerceklestirilen ekspirasyondaki eksale olan maksimal hava miktaridir.

Birinci saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi (FEV1); maksimal inspirasyon sonrasinda

yapilan maksimal ekspirasyonun ilk saniyedeki degeridir.

Tepe akim hiz1 (PEF); Genellikle FVC ile es zamanli olarak olgiilen maksimum

ekspirasyon hizinin degeridir (34,36,37).

[

Resim 5.2 Solunum Fonksiyon Testi

23



4- Ust ekstremite degerlendirmesi

Hastalarin iist ekstremite becerilerini degerlendirmek igin "Nine hole peg testi (9
delikli peg testi)" kullanilmistir (Resim 5.3).

9 delikli peg testi: Hastalardan 9 tahta ¢iviyi hizli bir sekilde saklama kutusundan alip,
rastgele deliklere yerlestirmesi, sonra deliklerden toplayarak tekrar muhafaza
boliimiine koymasi istenmistir. Gegen siire, kronometre ile saniye olarak 6l¢tilmiis ve

20 saniye iizeri "beceri kayb1" olarak degerlendirilmistir (38).

Resim 5.3 Dokuz Delikli Peg Testi
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5- Ust Ekstremite Kas Kuvveti Degerlendirmesi

Hastalarin st ekstremite kas kuvveti Dr.Lovett’in manuel kas testi yontemiyle
Ol¢iilmiistiir. Bu yonteme gore kas kuvveti 0 (higbir kontraksiyon yok) ile 5 (normal
kas kuvveti) arasinda degerler verilerek degerlendirilmistir (Tablo 5.2) (39). Deltoid,

biceps ve triceps kas kuvvetlerinin dlgtimleri yapilmistir.

Tablo 5.2 Manuel Kas Testi Derecelendirme Tablosu

5 5
4+ 45
4 4

4- 3,66
3+ 3,33
3 3

3- 2,66
2+ 2,33
2 2

P 1,5
1 1

0 0

6- Ambulasyonun Degerlendirilmesi

Hastalarin ambulasyon diizeyleri, Vignos skalasiyla degerlendirilmistir. Vignos
skalas1; noromuskiiler hastalarda alt ekstremite fonksiyonlar1 degerlendirmek igin

kullanilan bir 6lgektir (Tablo 5.3) (40).
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Tablo 5.3 Vignos skalasi

1  Yardim almadan yiiriir ve basamaklari ¢ikar.

2  Yirlr ve tirabzanlara tutunarak basamaklari ¢ikar (12 sn.’den az siirede).

3  Tirabzanlara tutunarak yavasca basamaklari ¢ikar (12 sn.’den uzun siirede).

4  Yardimsiz yiiriir ve sandalyeden kalkar, fakat basamaklar1 ¢ikamaz.

5  Yardimsiz yiiriir, fakat sandalyeden kalkamaz veya basamaklar1 ¢ikamaz.

6 Sadece yardimla yiiriiyebilir veya uzun yiiriime cihazi ile bagimsiz yiirtir.

7 Uzun yiiriime cihazi ile yiiriir, fakat denge i¢in yardima ihtiya¢ duyar.

8  Uzun yiiriime cihazi ile ayakta durur, fakat yardimla bile yiiriiyemez.

9  Tekerlekli sandalyededir.

10 Yataga bagimlidir.

5.3. istatistiksel Analiz

[statistiksel analizler SPSS 20.0 istatistik programi kullanilarak yapildi. Degiskenlerin
normal dagilima uygunlugunu arastirmak i¢in One sample Kolmogorov-Smirnov testi
kullanildi. Normal dagilim gosteren degiskenler ortalama ve standart sapma (Ort£Ss)
ile verildi. Veri analizinde dikotom degiskenlerin analizinde kikare testi, korelasyon

analizlerinde Spearman ve Pearson analiz yontemlerinden yararlanildi.

Tiim analizlerde istatiksel anlamlilik p<0,05 olarak kabul edildi.

6. BULGULAR
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Tez galismamiz kapsaminda 42 ¢ocuk degerlendirmeye alinmistir. Dahil edilme

kriterlerimize gére 12 hasta ¢alisma disi1 birakilmistir. Sonug olarak 6-18 yas arasi

(ortalama yas 11,5+£3,79 yil) 30 kas hastast ¢ocuk bu caligmada yer almistir.

Cocuklarin demografik 6zellikleri Tablo 6.1°de ve genel ozellikleri Tablo 6.2.°de

gosterilmistir.

Tablo 6.1 Kas Hastas1 Cocuklar Demografik Ozellikleri

Ozellik ort+ss
Yas (y1l) 11,5+3,78
Boy (cm) 133,9+33,06
VKI (kg/m?) 19,08+4,48

VKI: Viicut Kiitle Indeksi
ort: ortalama, ss: standart sapma

Tablo 6.2 Cocuklar Genel Ozellikleri

N %

Pozitif Aile Kas hastaligi var 15 50

OyKkiisii Kas hastalig1 yok 15 50
L Kadin 14 46,7
Cinsiyet Erkek 16 53,3
Egitim diizeyleri ill-djgretim 19 63,33
Lise 11 36,67

) Sag 30 100

Dominant Taraf Sol ) ]

Cocuklarin Vignos skalasina gore ambulasyon diizeyleri ve Brooke iist ekstremite

fonksiyonel seviyelerinin dagilimlar

incelendiginde

Vignos

skalasina gore

ambulasyon diizeylerinin en sik 2. Diizeyde oldugu; Brooke iist ekstremite fonksiyonel
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skalasina gore en sik rastlanilan seviyelerin ise Evre 1 ve Evre 3 oldugu goriilmiistiir.

Sonuglar grafikler tizerinde gosterilmistir (Sekil 6.1 ve 6.2).

Vignos skalas1 ambulasyon diizeyleri

® | Diizey m2.Diizey ®3.Diizey m4.Diizey #®5.Diizey

Sekil 6.1 Cocuklarin Ambulasyon Diizeylerinin Dagilim1
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Brooke Skalasi Ust Ekstremite Evreleri
Evre 4 | n=3;(10%
Evre 3 =10; 33,33%
Evre 2 n=7;23,33%
Evre 1 =10; 33,33%
0 2 4 6 8 10 12

Sekil 6.2 Ust Ekstremite Fonksiyonel Diizeylerinin Dagilimi

Cocuklarin kavrama giiglerinin (p= 0,000) ve DDPT siirelerinin (p= 0,002) sag tarafta
belirgin derecede iyi oldugu bulunmusgtur (Tablo 6.3).

Tablo 6.3 Kavrama giicli ve DDPT Sonuglarinin Taraflara Gére Dagilimi

Sag Sol p
(ortxss) (orttss)
Kavrama giicii (kg) 7,74+4,46 6,60+4,30 0,00
DDPT (sn) 30,99+2,33 32,84+14 0,002

DDPT: Dokuz delikli peg testi,

ort: ortalama, ss: standart sapma
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Cocuklarin sag ve sol taraf manuel kas giiclerine bakildiginda 6zellikle deltoid kasi
basta olmak tizere triceps ve biceps brachii kas giicliniin sagda anlamli derecede

yiiksek oldugu gbzlenmistir (Tablo 6.4).

Tablo 6.4 Kas Gtiglerinin Sag ve Sol Tarafa Gore Dagilimlari

Sag Sol p
(ortsss) (ortss)
Deltoid On Parca 3,87+0,87 3,47+0,84 0,00
Deltoid Orta Parca 3,72+0,91 3,42+0,79 0,00
Deltoid Arka Parca 3,79+0,94 3,37+0,82 0,00
Triceps 3,64+0,79 3,55+0,74 0,03
Biceps Brachii 3,76+0,84 3,62+0,78 0,02

ort: ortalama, ss:standart sapma

Cocuklarin solunum fonksiyon testi sonuglarina bakildiginda litre bazinda en yiiksek
degerin PEF sonuglarinda oldugu (ortalama PEF 2,58+1,25 litre) ancak 6n goriilen
degerler baz alindiginda en diisiik yiizdelerin (ortalama PEF yilizde 64,53+20,57) de
yine PEF yiizdeleri oldugu tespit edilmistir (Tablo 6.5).
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Tablo 6.5 Kas Hastas1 Cocuklarin Solunum Fonksiyon Testi Sonuglari

Litre %
(orttss) (orttss)
FEV1 1,54+0,67 73+17,71
FvC 1,74+0,77 76,30+17,90
FEVi/FVC - 91,19+14,69
PEF 2,58+1,25 64,53+20,57

FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii
FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)
PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

ort: ortalama, ss: standart sapma

Kas hastalig1 olan ¢ocuklarin Vignos skalasina gore ambulasyon diizeyleri ile sag ve

sol taraf DDPT sonuglar1 arasinda pozitif iliski oldugu gozlenmistir (Tablo 6.6).

Ambulasyon diizeyleri ile sag ve sol taraf kavrama giicii arasinda negatif iliski oldugu

goriilmiistiir (Tablo 6.6).
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Tablo.6.6 Vignos Ambulasyon Skoru ile Kavrama Giicii ve DDPT Arasindaki liski

Sag El Sol El
Vignos kavrama kavrama Sag DDPT Sol DDPT
giicii giici
. Is= '0,39 Is= '0,35 Is= 0,58 Is= 0,58
AD
Vignos p= 004  p=006  p=000  p= 0,00
i;\g/rama re=-0,39 AD = 098  r=-061 r= -0,59
T p= 0,04 p= 000  p= 000 p= 0,00
giicii
Sol _ _ _ _
Kavrama rs= -0,35 rs= 0,98 AD rs= -0,56 rs=-0,56
= 0,06 = 0,00 = 0,00 = 0,00
giicil p p p p
} = 058  r= -06L = -0,56 r= 0,04
Sag DDPT 100 p= 000  p= 000 AD p= 0,00
= 058  r= -050 r=-056  r= 094
AD
SOIDDPT 000 p= 000 p=000  p= 000

*Spearman korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
DDPT: Dokuz delikli peg testi
rs: Spearman korelasyon katsayisi

AD: Anlamli degil

Cocuklarin ambulasyon diizeyi ile PEF (litre) ve PEF (%) degerleri arasinda negatif
iligki bulunmustur, diger solunum fonksiyon parametreleri ile ambulasyon diizeyi

arasinda anlamli iligki bulunmamustir (Tablo 6.7).
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Tablo 6.7 Kas Hastas1 Cocuklarin Ambulasyon Diizeyi Ile Solunum Fonksiyonlar:

arasindaki Iliski
FEVi FEVi FVC  FVC PEF PEF
(It) (%) (It) (%) (It) (%)
r=-0,36 rs=-0,48
VS AD AD AD AD AD
p=0,05 p=0,01
FEV: r=0,37 rs=0,93 re= 0,88
AD AD AD AD
(It) p=0,05 p=0,00 p=0,00
FEV: r= 0,37 r=0,78 r= 0,78
AD AD AD AD
(%) p=0,05 p=0,00 p=0,05
FVC r= 0,93 re= 0,86
AD AD AD AD AD
(It) p=0,00 p=0,00
FVC r= 0,53
AD AD AD AD AD
(%) p=0,00
rs= -
PEF re= 0,88 re= 0,86 re= 0,55
(It) 0,30 =0,00 AD =0,00 AD AD =0,00
=005 | =5 =5
rs= -
PEF r= 0,78 r=053 r=0,55
(%) 047 AD 0,05 AD 0,00 0,00
(0]} = s =0, =0,
0= 0,01 p p p

*Spearman korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
VS: Vignos skalast,

FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii

FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)
PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

rs: Spearman korelasyon katsayisi

AD: Anlamli degil

Cocuklarin sag ve sol taraf kavrama giicleri ile solunum fonksiyonlari arasinda pozitif

yonde iliski belirlenmistir (Tablo 6.8).
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Tablo 6.8 Kavrama Giicii ile Solunum Fonksiyonlar1 Arasindaki iliski

Sag El Kavrama Giicii Sol El Kavrama Giicii
(kg) (kg)
rp= 0,58 rp= 0,59
FEV: (It) 0= 0,00 0= 0,00
FEV1 (%) AD AD
FVC (It = 0,43 ro= 0,47
p=0,02 p=0,01
FVC (%) AD AD
PEF (It rp=0,74 rp=0,77
t
p=0,00 p=0,00
rp= 0,39 rp= 0,42
PEF (%) p=0,03 p=0,02

*Pearson korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii
FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)
PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

I'p: Pearson Korelasyon Katsayisi

AD: anlamli degil

Solunum fonksiyonlar1 ile DDPT sonuglar1 arasinda negatif yonde iliski oldugu
belirlenmistir. Analizlerde 6zellikle PEF (litre) ve PEF (yilizde) degerleriyle olan ileri
derece negatif iliski géze carpmustir. Sonuglar Tablo 6.9°da gosterilmistir.
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Tablo 6.9 Dokuz Delikli Peg Testi ile Solunum Fonksiyonlar1 Arasidaki Iliski

Sag El DDPT Sol EI DDPT

FEV1 (It) AD AD

Mp= '0,42 Mp= '0,41
FEV1(%0) _ _

p=0,02 p=0,02
FVC (It) AD AD
FVC (%) AD AD
PEF (It rp=-0,56 rp=-0,53

t

p=0,00 p=0,00

rp=-0,76 rp=-0,73
PEF (%) p=0,00 p=0,00

*Pearson korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
DDPT: Dokuz delikli peg testi

FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii

FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)
PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

ro: Pearson Korelasyon Katsayisi

AD: anlaml1 degil

Calismaya katilan ¢cocuklarda dominant taraf olan sag taraf M.Deltoideus kasinin tiim
lifleriyle PEF degerleri arasinda pozitif yonde anlaml iliski kaydedilirken sol taraf
degerlendirmelerinde iliski bulunamamuistir. Cocuklarin sag ve sol M.Deltoideus kas1

ile solunum fonksiyonlar1 arasindaki iligki Tablo 6.10°da gosterilmistir.
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Tablo 6.10 Deltoid Kas Giicii ile Solunum Fonksiyonlar1 Arasindaki Iliski

FEV1 FEV1 FvC FvC PEF PEF
It % Lt % It %
: rs= 0,45
Sag- Deltoid 6n AD AD AD AD AD
p=0,01
_ rs= 0,45
Sag- Deltoid orta AD AD AD AD AD
p=0,01
Sag- Deltoid rs=0,43 rs=0,43
AD AD AD AD
arka p=0,02 p=0,02
Sol- Deltoid 6n AD AD AD AD AD AD
rs= 0,36
Sol- Deltoid orta AD AD AD AD AD
p= 0,05
. rs=0,38 rs=0,36
Sol- Deltoid arka AD AD AD AD
p=0,04 p=0,05

*Spearman korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii

FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)
PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

rs: Spearman Korelasyon Katsayisi

AD: anlaml1 degil

Cocuklarin M.Triceps ve M.Biceps Brachii kas giicii ile solunum fonksiyonlar
arasindaki iligki Tablo 6.11°de gosterilmistir. Her iki kasin kas giicii ile PEF (litre) ve
PEF (ylizde) degerleri arasinda pozitif yondeki iligski bulunmustur.
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Tablo 6.11 Triceps ve Biceps Brachii Kas Giicii ile Solunum Fonksiyonlar1 Arasindaki

Miski
FEV1 FEV1 FvC FvC PEF PEF
Lt % Lt % It %
. Is= 0,57 Is= 0,43
Sag- Triceps AD AD AD AD
p=0,00 p=0,02
_ rs=0,54 rs=0,45
Sol- Triceps AD AD AD AD
p=0,00 p=0,01
. .. Is= 0,43 Is= 0,43
Sag- Biceps Brachii AD AD AD AD
p=0,02 p=0,02
. . Is= 0,44
Sol- Biceps Brachii AD AD AD AD 0.02 AD
p=0,

*Spearman korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.

FEV:: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii;

FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity)

PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow);

rs:Spearman Korelasyon Katsayist;
AD: anlaml1 degil

Kas hastas1 ¢ocuklarm Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Skala sonuglari ile

solunum fonksiyon testlerinden PEF (litre) ile PEF ve FEV1 (yiizde) degerleri arasinda

pozitif yonde iligki tespit edilmistir (Tablo 6.12).
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Tablo 6.12 Ust Ekstremite Fonksiyonel Evresi ile Solunum Fonksiyonlar1 Arasindaki
Miski

FEV1 FEV1 FvC FVC FEV4/ PEF PEF
It % Lt % FVvC It %
Brooke Evresi rs=-0,43 r=-0,44 rs=-0,60
AD AD AD AD
p=0,02 p=0,01 p=0,00

*Spearman korelasyon analizi ile degerlendirilmistir.
FEV1: 1.saniyedeki zorlu ekspiryum voliimii,

PEF: Tepe akim hiz1 (Peak Expiratory Flow)

FVC: Zorlu Vital Kapasite (Forced Vital Capasity),
rs: Spearman Korelasyon Katsayisi;

AD: Anlaml degil
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TARTISMA

Noromuskiiler hastaliklarda zamanla solunum fonksiyonlar1 da progresif olarak
etkilenmektedir ve bu etkilenim sonucunda hastalarin yasam kaliteleri kisitlanmakta,
mortalite ve morbiditeler gelisebilmektedir (3). Hastalarda goriilen solunum
problemlerinin en 6nemli nedenlerinden biri solunum kas zayifliklaridir. Ayrica
ambulasyonun kisitlanmasina bagli gelisen skolyoz gibi eslik eden diger problemler
de solunum patolojilerine yol agabilmektedir. Solunum kas zayifliklar1 ilerleyici
patolojilerden sadece biridir, tist ekstremite kaslarinda da etkilenimler goriilebilmekte
ve bu zayifliklar birbirlerine etki edebilmektedir. Calismamizda noéromuskiiler
hastaligi olan g¢ocuklarin iist ekstremite fonksiyonlar1 ile solunum fonksiyonlari

arasindaki iliskiyi incelemek amaglanmistir.

American Thoracic Society (ATS) ve European Respiratory Society (ERS)’nin
solunum fonksiyon testleri i¢in ortak olarak belirlemis oldugu standardizasyon
kriterlerine gore solunum fonksiyon testinin yapilabilmesi i¢in, bireyler 5 yas ve tizeri
olmal1 ve katilimeilari VKI 6l¢iimleri kg.m seklinde yapilmalidir. Calismamizda, bu
kriterleri goz Oniinde bulundurarak solunum fonksiyon testlerinin dogrulugu ve
standardizasyonunu saglayabilmek i¢in VKI 6lgiimleri yapilmis ve yas aralig1 6-18 yas

olarak belirlenmistir (35).

Seferian ve ark. (6) DMD’li hastalarin ambulasyon seviyelerini kaybettikleri zamani
ortalama 1214+21,9 ay olarak ortaya koymustur. Bu sebepten dolay1 hastalarin
ambulasyon diizeylerini kaybetmeden, erken donemde rehabilitasyonun yapilabilmesi
i¢in calismamizda degerlendirmeye alinan hastalarin 6 yas ve tlizerinde olmasina 6nem

verilmistir.
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Literatiirde kas hastalarinin sadece iist ekstremite fonksiyonlariin degerlendirildigi
caligmalarda, segilen hastalar c¢ogunlukla non-ambule hastalardir (41-43).
Noromuskiiler hastalarin  tist ekstremite fonksiyonlarinin yaninda solunum
fonksiyonlarininin da degerlendirildigi calismalarda ise hastalarin ambulasyonunun
devam ediyor olmasina 6nem verilmistir. Alemdaroglu ve ark. (10) DMD’li hastalarda
solunum fonksiyonlarint degerlendirirken, ambulasyonu devam eden hastalar
izerinden calismay1 yirtitmistir. Aslan ve ark. (5) da yavas progresyon gosteren
noromuskiiler hastalarda solunum kas egitiminin solunum fonksiyonlar1 iizerine
etkisini degerlendirmis ve ambule olan hastalar1 ¢alismaya dahil etmistir.
Calismamizda, ambulasyon diizeyininin solunum fonksiyonlarini ve dolayisiyla test
sonuglarini etkileyebilecegi diistiniilerek, néromuskiiler hastaligi olan ¢ocuklarla ilgili
degerlendirmeler i¢in ¢aligmada yer alacak hastalarin ambule olmasi kriter alinmistir.
Calismamiza dahil olan hastalarin Vignos ambulasyon diizeyleri 1 ile 5. diizey
arasindadir. 6. diizey ve ilizerinde bagimsiz ambulasyon devam etmedigi i¢in bu diizey
sinir olarak belirlenmigtir. Hastalarimiza yapilan ambulasyon degerlendirmelerine
gbre —trabzanlardan tutarak yavasca basamaklari ¢gikar- anlamina gelen 3. diizey, 11
birey ile en sik rastlanilan diizey olarak dikkat ¢ekmistir. Bagimsiz yiirlimenin en 1yi

seviyesi olan 1. diizey ise, 3 bireyle en az karsilastigimiz diizey olarak géze ¢arpmustir.

Literatiirde ambulasyon diizeyinin kavrama giicii ve dokuz delikli peg testi ile
iligkisinin degerlendirildigi herhangi bir calismaya rastlanmamistir. Calismamiz
yaptig1 bu degerlendirmeler agisindan farklilik ortaya koymaktadir. Calismamizda
yapilan degerlendirmeler sonucunda dominant taraf kavrama giicii ile ambulasyon
diizeyi arasinda negatif bir iligki tespit edilmistir. Hastalarin ambulasyon diizeyleri
kotiilestikge kavrama giiglerinin diistiigli ortaya konmustur. Ambulasyon diizeyi ile
dokuz delikli peg testi arasinda dominant taraf ve dominant olmayan tarafta ileri

derecede pozitif iligki bulunmustur.

Ust ekstremite fonksiyonel diizeyini belirleme ve degerlendirmede farkli yontemler

kullanilmaktadir. Mercuri ve ark. (44) st ekstremitenin degerlendirilmesinde Brooke
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skalasi, Motor Fonksiyon Olcegi ve Ust Ekstremite Modiilii gibi &lgeklerin
kullanilabilirliginden bahsetmis, fonksiyonel derecelendirme agisindan Brooke iist
ekstremite fonksiyonel skalasinin daha gegerli oldugunu bildirmistir. Brooke
skalasinin avantaji olarak; kolay yapilabilmesi ve herhangi bir malzeme
gerektirmemesi  vurgulanmigtir. Brooke skalasinin  dezavantaji  olarak; el
fonksiyonlarini igermemesi ve boliimlerinin az olmasi gosterilmistir. Craig McDonald
da (45) ist ekstremite fonksiyonlarini degerlendirmek igin kullanilan testler olarak;
Brooke skalasi, manuel ve niceliksel kas testi, kavrama giiciiniin oldugunu bildirmistir.
Bir derlemede Mazzone ve ark. da (46) noromuskiiler hastalarin st ekstremite
fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde Brooke skalasi, Motor fonksiyon 6lgegi (MFM)
ve st ekstremite fonksiyonel beceri testlerinin yaygin olarak kullanildigindan
bahsetmistir. Alemdaroglu ve ark. da (10) DMD’li hastalarda iist ekstremite
fonksiyonlarmi degerlendirdigi caligmada fonksiyonel evreleme olarak Brooke
skalasini kullanmistir. Calismaya Evre 1 ve Evre 2’de olan hastalar dahil edilmis ve
hastalarin biiyiik ¢ogunlugu 20 hasta ile Evre 1°de ¢ikmistir. Seferian ve ark. (6), 1
yillik takip ile non-ambule, 53 DMD’li hastada iist ekstremite kas giicii ve
fonksiyonlarmin degisimlerini gézlemledikleri ¢alismada, tist ekstremite evrelemesi
olarak Brooke skalasini kullanmistir. Hastalarin Brooke {ist ekstremite fonksiyonel

evreleri ortalama 4,6 ¢cikmustir.

Literatiirde iist ekstremite fonksiyonlar1 ve solunum fonksiyonlarinin iliskisine bakilan
farkli hasta gruplar1 da olmakla birlikte néromuskiiler hastaliklarda bu konu ile ilgili
caligmalar oldukca azdir. Simsek ve ark. (47) spina bifidali hastalarda iist ekstremite
fonksiyonlart ile solunum parametreleri arasindaki iliskiye bakmistir. Calismanin
sonucunda spina bifidali ¢ocuklarin rehabilitasyonunda mutlaka solunum
fonksiyonlar1 ve {ist ekstremite fonksiyonlarinin degerlendirilmesi gerektigi ve tedavi
programin1 ¢izerken bu parametrelere dikkat edilmesi gerektigi vurgulanmistir.
Mutluay ve ark. (48) multiple sklerozlu hastalarda yaptig1 ¢alismada, iist ekstremite
kas kuvveti ile solunum parametreleri arasinda iligki oldugunu, ist ekstremite
kuvvetlendirme programlarinin  solunum parametrelerini  olumlu etkiledigini

bildirmistir. Calismanin sonunda solunuma yardimci goévde ve iist ekstremite
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kaslarmin  kuvvetlendirilmesinin ~ solunum  fonksiyonlarmi  arttiracagi  da

vurgulanmistir.

Ust ekstremite fonksiyonlar1 ile solunum fonksiyonlar1 arasindaki iliskiyi
inceledigimiz ¢alismamizda hastalarin {ist ekstremite fonksiyonel evreleri "Brooke
skalas1" ile degerlendirilmistir. Hastalarin biiyilk cogunlugunun iist ekstremite
fonksiyonel diizeyleri 10’ar kisi ile Evre 1 ve Evre 3’te bulunmustur. Brooke Ust
Ektremite Fonksiyonel Skalasi (BUEFS) ortalamas: 2,2 ¢ikmustir. Fakat BUEFS
evreleriyle solunum fonksiyonlari arasinda anlamli iligskiye rastlanmamistir. Bu
durum; vaka sayimizin yeterli olmamasi ve hastalarimizin ambulatuar diizeyde

bulunmasi nedeniyle goriilmiis olabilir.

Ekici ve ark. (49) DMD’li hastalarda yaptiklart ¢alismada ambulasyon seviyesi ile
solunum fonksiyonlar1 arasinda iliski bulmustur. Ambulasyonu devam eden hastalarda
FVC degerlerinin 6n goriilen degerlerin %80’inin altinda oldugu belirlenmis, ve
ambulasyon diizeyi diisiik olan hastalarin solunum degerlerinin mutlaka kontrol
edilmesi gerektigi one siiriilmiistiir. Calismamizda da ambulasyon diizeyinin solunum
fonksiyon degerleriyle iliskili oldugu tespit edilmistir. Ancak calismamizda, Ekici ve
ark.’ndan farkli olarak yalnizca PEF litre ve PEF yiizde degeri ile ambulasyon diizeyi
arasinda orta derecede negatif iliski bulunmustur. Bu durumun nedeni de

hastalarimizin ambulasyon diizeylerinin iyi olmasi ile aciklanabilir.

Literatiirde kavrama giiclinli degerlendirmek i¢in kullanilan farkli farkli markalarin
dinamometreleri vardir. Jamar, Myogrip ve Vigorimeter bu dinamometrelerin
baslicalaridir (50). Seferian ve ark. (6), 46 DMD’li hastada yaptiklart degerlendirmede
kavrama giiclinii MyoGrip ile 6l¢gmiistiir. Kavrama giicii 6l¢iimleri ile FVC arasinda
ileri derecede pozitif anlamli iligki bulmustur. Dominant tarafin kavrama giicliniin
FVC ile korelasyonu dominant olmayan tarafa gore daha diisik c¢ikmistr.

Calismamizda hastalarin kavrama giiciinii degerlendirmede litaratiirde gegerli olan
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Jamar® dinamometresi kullanilmistir  (50,51). Alemdaroglu ve ark. (10)
calismalarinda DMD’li hastalarin kavrama giiglerine bakmustir. Calismamizda da
hastalarin kavrama giicii Alemdaroglu ve ark.’nin ¢alismasina yakin bulunmustur.
Yine Seferian ve ark.’nin (6) c¢alismasina paralel olarak dominant olmayan tarafin
kavrama giicii ile biitiin solunum fonksiyon parametreleri arasindaki korelasyon
dominant tarafa oranla daha yiiksek bulunmustur. Calismamizda FVC yiizde degerinin
yanisira FVC litre, FEV1 litre, PEF litre ve PEF yiizde degerlerinin de kavrama giicii
ile korelasyonuna bakilmais, sadece FEV1 ylizde degeri ile kavrama giicii arasinda iliski

tespit edilmistir.

Klinikte ve bilimsel arastrmalarda el fonksiyonlarinin degerlendirmesinde "Jebsen el
fonksiyonlari testi" ve "dokuz delikli peg testi" siklikla kullanilan testlerdir. Iki testin
de zamanli yapilmasi ve standardize olmasi ortak avantajlaridir. Jebsen el
fonksiyonlar1 testi glinlik yasam aktivitelerini gerceklestirirken 6nemli yer tutan
fonksiyonlar1 degerlendirmede oOnemlidir. Fakat ozellikle yazma ile ilgili olan
kismindaki zorluklar ve belli bir IQ gerektiren alt basliklarindan dolay1 néromuskiiler
hastalar i¢in kullanisli olmadig diistiniilmektedir. Dokuz delikli peg testinin, Jebsen
testine gore farki; el becerisi ve ¢cabuklugu gosterme agisindan daha keskin olmasidir
(46). Calismamizda, st ekstremite becerilerini belirlemek igin literatiirde (46,52)
kullanim1 yaygin olan testlerden dokuz delikli peg testi (DDPT) kullanilmistir. DDPT
skorlart ile solunum fonksiyonlari arasindaki iligkiye bakildiginda FEV yiizde, PEF
litre, PEF yilizde degerleri ile hem dominant taraf hem de dominant olmayan taraf
DDPT siireleri arasinda negatif iliski bulunmustur. Ekici ve ark.’nin ¢alismasinda (49)
iist ekstremite fonksiyonlari ile FVC degerleri arasinda higbir iligki kaydedilmemistir.
Bizim ¢alismamizda da buna paralel olarak DDPT sonuglari ile FVC’nin hem litre hem

de ylizde degerleri arasinda herhangi bir anlamli iliski bulunmamastir.

Simsek ve ark. (47) spina bifidali hastay1 dahil ettikleri ¢alismalarinda {ist ekstremite
kas kuvveti ile solunum fonksiyonlar1 arasindaki iligkiye bakmustir. Yapilan
analizlerde, biceps brachii kaskuvveti ile FVC ve FEV1 arasinda iyi derecede, PEF ve

FEF %50 degerleri arasinda orta derecede, pozitif yonde bir iligki bulunmustur. Ayni
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sekilde, triceps kas kuvveti, deltoid 6n ve orta parcasi kas kuvveti, pectoralis major
kas kuvveti ile FVC, FEV1, PEF degerleri arasinda da orta derecede, pozitif yonde bir
iliski tespit edilmistir (47). Alemdaroglu ve ark. (10) yaptiklart DMD’li hastalarda tist
ekstremite dinamik egzersizlerinin solunum fonksiyonlar1 ve yasam kalitesine olan
etkisine baktiklar1 ¢alismada, solunum parametrelerinden yalnizca PEF degerlerine
bakmistir. Calismanin sonunda iist ekstremite dinamik egzersizlerinin PEF degerleri
lizerine pozitif etkisi oldugunu vurgulamistir. Calismamizda manuel kas testi ile {ist
ekstremite kas kuvvetleri 6l¢iilmiistiir ve kas kuvvetlerinin solunum ile olan iliskisine
bakilmistir. Dominant tarafta ve dominant olmayan tarafta deltoidin (6n, orta ve arka
parga) kas giicii ile FEV1 litre, FEV1 yiizde, FVC litre ve FVC yiizde degerleri arasinda
iligki belirlenmemistir. PEF litre degeri ile dominant taraf deltoidin tiim liflerini kas
kuvveti ile iliskisi varken, PEF yiizde degeri sadece deltoid arka lif kuvveti ile iligkili
bulunmustur. PEF litre degerleri triceps brachii ve biceps brachii kas giicii ile de iliski
gostermistir. Aelmdaroglu ve arkadaslarinin ¢alismasindan farkli olarak bizim
calismamizda FEV: ve FVC degerlerine de bakilmistir, fakat yalmizca PEF
degerleriyle st ekstremite kas giicli arasinda iliski bulunmustur. Bu sonug,
Alemdaroglu ve arkadaslarinin yaptig1 calisma ile paralellik gostermektedir.
Calismamizda Ekici ve ark.’nin (49) calismasina benzer olarak iist ekstremite kas

giicleri ile FVC degerleri arasinda herhangi bir iliski kaydedilmemistir.

Calismamizin limitasyonlari olarak;

» Olgu sayisinin 30 kisi ile sinirli olmasi ve bunun bazi degerler arasindaki
iliskiyi gostermedeki yetersizligi,

> Ust ekstremite kas giicii 6l¢iimlerinin manuel kas testi ile dl¢iilmesi ve buna
bagli olarak dl¢limlerin subjektif olmasi,

» Noromuskiiler  hastaliklarda  iist  ekstremiteyi  degerlendiren  ve

standardizasyonu olan spesifik bir testin eksikligi gosterilebilir.
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7. SONUCLAR VE ONERILER
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Pediatrik noromuskiiler hastalarda st ekstremite fonksiyonlarini ve solunum
fonksiyonlarimi degerlendirmek i¢in yaptigimiz ¢alismamizda asagidaki sonuglar elde

edilmistir:

1-  Ust ekstremite fonksiyonel evrelemesi olan Brooke skalasi sonuglari ile
solunum fonksiyon testlerinden PEF (It), PEF(%) ve FEV1 (%) degerleri
arasinda negatif yonde iliski bulunurken, FEV; (It), FVC (It), FVC (%) ve
FEV1/ FVC degerleri arasinda iliski bulunmamustir.

2-  Ambulasyon diizeyi ile PEF degerleri arasinda anlamli iligki belirlenmistir.

3-  Elbecerisi ile FEV1ve PEF degerleri arasinda anlamli iliski g6zlemlenmistir.

4-  Ust ekstremite kas kuvveti ile solunum fonksiyonlar1 arasinda anlamli iliski
tespit edilmisgtir.

5- El kavrama giicii ile solunum fonksiyonlar1 arasindaki iligki ortaya

konmustur.

Bu calismanin sonucunda noéromuskiiler hastaligi olan bireylerin iist ekstremite
fonksiyonlar1 ile solunum fonksiyonlar1 arasindaki 6nemli iliski ortaya ¢ikmuistir.
Noromuskiiler hastaligi olan bireylerin yasam siirelerini ve yasam Kkalitelerini
arttirmak i¢in solunum fonksiyonlarinin ve iist ekstremite fonksiyonlarinin biitiinciil
olarak degerlendirilmesi gerektigi ve bu yiizden fizyoterapistlerin bu hastalara
rehabilitasyon programi olustururken, genellikle ihmal edilen iist ekstremiteye yonelik
egzersizleri, solunum egzersiz ve egitimlerinin yaninda programa dahil etmesinin

uygun olacagi sonucuna varilmistir.
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