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GiRiS VE AMAC

Progresif Muskiiler Distrofilerin (PMD) tanisi klasik olarak klinik
ve genetik temellere dayanilarak serum enzim arastirmalari,
elektrofizyolojik tetkikler ve kas biopsisi gibi tam1 yontemlerinin
kullamilmas: ile konmaktadir.

PMD tiplerinin tanisi ise, selektif tutulumun o6zelligi nedeni ile
semptomlarin baglangi¢ yasi, lokalizasyonu, progresyonu, genetik
ozelligi ve aynntili kas giicii testleri ile yapilmaktadir.

Derinde bulunan kaslardaki ve birlesik kas guruplarindaki lokalize
lezyonlarin saptanmasi, ayrica kiiciik cocuklardaki kooperasyon
glicliigii nedeni ile manuel kas giicii testlerinin etkinligi
azalmaktadir.

Tedavi edilebilen diger miyopatilerden, halen tedavisi olmayan bu
hastalik gurubunun ayirici tanisim1 tam olarak yapmak c¢ok
onemlidir. Bu nedenle tani yOntemleri en ince ayrintilarina kadar
kullanilmalidir.

Kaslarin anatomi ve morfolojisinin arastirilmasinda objektif ve
noninvazif bir yontem olan Komputerize Tomografinin (CT)
kullanilmas:1 lezyon lokalizasyonu, yayginligi, derecesi ve
progresyonu hakkinda son yillarda giindemde olan bir tetkik
yontemidir.

Kas dejenerasyonu ve dejenere olan kasin yerine ya§ ve baj
dokusunun ge¢mesi PMD'lerde goriilen en belirgin patolojidir. EMG
ve biopside saptanan spesifik miyopatik bulgular da bu patolojiden
kaynaklanmaktadir. Doku yogunluk farklarini saptama ilkesine gore
calisgan CT'de kaslardaki bu dejenerasyonun goriilmesi miimkiindiir.

Bu caligmada, CT'nin PMD'li hastalarda tanisal etkinligi ve tanmya
katkis1 degerlendirilmis, kaslarin CT goriiniimleri ve klinik bulgular
arasindaki iligki aragtirtlmaya g¢aligilmigtir.



GENEL BILGILER

ISKELET KASI

Sinirsel impulslarin etkisinde kasilarak istemli hareketlerin
gerceklesmesini saglayan c¢izgili iskelet kasi, memeli viicudunun en
onemli doku komponentidir ve tiim agirlifin % 40-50'sini olusturur
(10, 19). '

EMBRIYOLOJi VE GELiSME

Iskelet kas dokusu embrionun mezodermal tabakasindan
kaynaklanmaktadir (33). Premiyoblast denen pirimitif hiicreler,
embrionik mezodermde kasin prekiirsorleridir. Premiyoblastlar,
gebeligi takip eden ilk birka¢ hafta ic¢inde boliinerek myoblastlan
olustururlar. Mpyoblastlar, diger myoblastlar ile birlegerek uzun
silindir bir hiicre olan miyotiibii olustururlar. Bazi myoblastlar,
satellit hiicre olarak kalir ki, bu hiicreler, postnatal gelisme ve kas
hiicrelerinin tamirinde rol oynarlar. Cogu kas lifi histolojik olarak
matiir goriiniime 25. haftada ulagir. Kas lifi tiplerinin ayrilmasa,
innervasyonu takiben geligir. Kasin yeterli geligsmesi ve giici,
dogumdan sonra fonksiyonel duruma, sekse, yasa ve Kkasin
caligmasina baghdir (1, 17).

ANATOMIK YAPI

Anatomik kas, kollagen liflerden olugsan, her iki ucu ile kemige,
aponevroza veya kemigin periostuna baglanabilen epimisyum diye
adlandirilan kalin bir bag dokusu Ortiisi ile ¢evrilidir.
Epimisyumdan ¢ikan kollagen tabakanin derin uzantilari, kasi
cesitli fasikiillere veya lif demetlerine ayirir. Bu septumlarin
timiine perimisyum denir. Perimisyum iginde kan damarlan, lenf
damarlari, intramuskuler sinirler, kollagen, elastik lifler ve Kkas
iplikcikleri vardir. Perimisial konnektif doku tarafindan
smirlandirilan kas fasikiilleri birka¢ yiliz adet kas lifi igerir. Her
bir kas lifi de endomisium denen konnektif doku ile c¢evrilidir.
Endomisium iginde terminal aksonlar ve zengin kapiller a§ vardir.



Bagimsiz kas lifi veya hiicresi, multinukleuslu ve uzun tubuler
yapida olup, c¢apr infantlarda 10-20 uV, erigskinde 50-100 uV'dur.
Lif uzunlugu ¢ok degiskendir (1-50 cm).

Herbir kas lifi, ayrica sarkoplazma denilen bir sivi icinde birbirine
parelel olarak yerlesmigs bulunan miyofibrillerden yapilmigtir.
Kasta en kiigiik kontraksiyon iinitesi bir miyofibrildir. Miyofibril de
kontraktil proteinlerden olusan miyofilamentlerden olugur.

Omurgali viicudunun iskelet kaslar1i tek bir homojen topluluk
olusturmaz. Morfolojik ve fizyolojik karakterlerine gbre en azindan
iki biiyiikk alt guruba ayrilirlar. Bunlar arasinda en belirgin fark
kirmizi renklenmedir. Bu da miyoglobin denen intrensek pigmentten
dolayidir.

Kasin beyaz veya kirmiziligi, onu olusturan liflerin toplam
Ozelliklerini yansitir. Insanda fizyolojik, histolojik, histokimyasal
ve mekanik ozelliklerine gore iki tip kas lifi vardir. Kirmizi lifler
(Tip I), yavas kasilan, siirekli, tonik kontraksiyon ve postiiriin
korunmasinda, beyaz lifler (Tip 1II) ise hizli kasilan, fazik
kontraksiyonda gorevli olan kaslardir.

Insanda her iki kas lifi tipi bir mozaik olugturur. Tip I ve Tip II
orani, kasin fonksiyonu ve anatomik lokalizasyonuna dayanir. Fakat
ideal kas, yaklasik % 35-40 Tip I, % 60-65 Tip II lif icerir ve bu
dagilim sinir innervasyonu ile belirlenir (1, 8, 10, 17, 24, 33).

Kas lifi caplari ortalamasi kasa, yagsa, cinsiyete ve kisinin kas
gelisimine baglidir. Fazla c¢aligma halinde hipertrofi, zorla
istirahate sevk edilenlerde ise atrofi durumu goriiliir. Hipertrofide
miyofibril sayist ayni kalir, myoplasma genigler. Atrofi hallerinde
ise 1lif kalinliklar1 azalir, aynm1 zamanda miyofibril sayisinda
azalma olur. Bu suretle kas lifleri korelip ortadan kalkar ve onlarin
yerinde gevsek bag dokusu gelisir. Rejenerasyon cabalarindan once
miyofibriller kaybolur. Daha sonra hiicre iiremesi baglar. Bundan
sonra ¢ok niiveli miyoplazma tomurcukiar1 ve graniilasyon dokusu
gozlenir (10, 16, 44).



KAS HASTALIKLARINDA HiSTOLOJi

Kas biopsisinde ¢ok az anormallik belli bir hastalifia ozel
oldugundan, kas hastaliklarinin incelenmesinde hastalik oykiisii,
fizik muayene, biokimyasal incelemeler, EMG ve biopsi birlikte
degerlendirilmelidir.

Kas hastaliklarinda goriilen patolojik degisiklikleri 6 gurup altinda
inceleyebiliriz.

1- Kas lifi voliim degisiklikleri

Lif atrofisi, denervasyon, inmobilizasyon, malnutrisyon, iskemi,
yaslanma durumlarinda goriiliirken, lif hipertrofisi kas eforunda
artma veya kompansasyon durumlarinda ortaya ¢ikar.

Histokimyasal preparatlarda atrofik veya hipertrofik olaylar
selektif olabilir veya tiim lif tiplerini etkileyebilir. Geleneksel
olarak genis ve Kkiigiik liflerin dagilimi miyopatilerin nodrojenik
atrofilerden ayiriminda bir kriter olmustur. Miyopatilerde
geniglemig veya Kkiigiik liflerin dagilimi rastgele olmakta,
denervasyonda ise atrofiye ugramis lifler kiimeler halinde
bulunmaktadir.

2- Sarkolemmal nukleus reaksiyonlar:

Normal nukleus, liflerin %79'unda periferik veya subsarko-
lemmaldir. Internalize nukleus % 10'un altinda bulunur. Bu oramn
artist en sik miyotonik distrofide goriiliir.

3- Yapisal bozukluklar

Sarkolemma bozuklugunda, hyalin, diizensiz kirmizi lifler, halka
lifler ve sarkoplazmik kitleler, hedef lifler, delikler, nemalin
cubuklar, hayalet lifler, vakuoller goriiliir.

4- Lif nekrozu ' .

Birgok farkli hastalikta goriiliir. Genellikle lifin sadece bir
segmentini etkiler ve lif kendini zarar gOormemis segmentlerden
yeniden olugturabilir. Baslangicta segment ¢izgilerini kaybeder,
daha ¢ok eozinofilik olur, sarkoplazma graniillesir ve vakuollesir.



Sonra segment kirilir, sarkolemmal nukleuslar intérnallegir.
Inflamasyon hiicreleri, o6zellikle makrofajlar, nekrotik bolgeyi
istila ederek fagositoza neden olur.

5- Lif rejenerasyonu

Kasta rejenere liflerin varlifi O©Oncesinde nekrozun oldugunu
gosterir. Siklikla bir kasta rejenerasyon ve nekroz birliktedir.
Normalde rejenerasyon, ‘uydu hiicrelerdeki miyoblastlarin aktive
olup cogalmasi veya sarkoplazmadan filizlenme ile iki yoldan olur.

6- Interstisyel reaksiyonlar ‘
- Interstisyel inflamatuar reaksiyonlar (Sistemik konnektif doku
hastaliklari, diabetes mellitus gibi)

- Norojenik veya miyopatik kronik noromuskuler hastaliklarda
kasta fibroz ve yaghh yer degistirme.

Bircok durumda endomisial ve perimisial bag dokusu cogalmasini
kapsar. Endomisial proliferasyon, bireysel kas liflerinin
ayrilmasina neden oldugundan daha Onemlidir. Miyopatilerde
yaygindir ve Duchenne Muskiiler Distrofi'nin (DMD) en belirgin
goriintiisiidiir. Daha az Becker Muskiiler Distrofi (BMD) ve
Ekstremite - Kavsak tipi Muskiiler Distrofi'de (LG-MD) goriiliir.
Konnektif doku proliferasyonu, temel hastalik gidisine sekonderdir
ama zaman zaman Muskiiler Distrofilerin (MD) primer olayr olarak
da goriiliir.

Kasin 6zel hastaliklar1 norojenik veya miyopatik olarak iki genel
kategoriye ayrilir.
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PRIMER KAS BASTALIKLARINDA (MiYOPATiLERDE) GORULEN
PATOLOJIK DEGISIiKLiKLER

Hastalik gurubunun belirli bir tipi i¢in spesifik degillerdir.

1- Kas lifi capinin degiskenliginde artma.

2- Kas lifi nekrozu.

3- Kas lifi rejenerasyonu.

4- Kas lifi yapisindaki degisiklikler.

Halka lifler ve sarkoplazmik Kkitleler, vakuoller, nemalin c¢ubuklar,
hayalet lifler, diizensiz kirmizi lifler, santral nukleus sayisinda
artma, kas liflerinin lokalize segmentlerinin hiperkontraksiyonu
(DMD'de sik), lif ayrilmasi.

5- Histokimyasal reaksiyonlardaki ve depolanan metabolitlerdeki
degisiklikler.

6- Interstisyel doku degisiklikleri.

Endomisial ve perimisial fibroz ve yagli infiltrasyon, genellikle bir
atrofi veya inflamasyonu veya her ikisini takip eden kasta goriiliir.
Ozellikle MD'lerde tanisal olarak degerlidir, daha ciddi ve yaygindir.

Progresif muskuler distrofilerin ortak o6zellikleri, kalitsal
orijinleri, ¢izgili kaslarin primer tutulmasi, yavas ilerlemesi ve
kronikligidir. Yavag ilerleyen ergenlik ve erigkin tiplerinde relatif
olarak kas lifleri daha az nekroz gosterirler ve herhangi bir
donemde lif boyutundaki degisiklikler,santral niikleasyon, fibroz ve
yagli infiltrasyon bir hastaliktan digerine fark gosterir. DMD'de
hacim, sekil, lif sayisindaki degisiklikler ve nekroz ¢ok goze
carpicadir. Diger bazi hastaliklardaki rejenere lifler zamanla eski
boyutlarina kavugurken distrofilerde kiigiik kalirlar. Bu da
rejenerasyonun abortif veya anormal oldugunu gdsterir. Miyotonik
distrofide nekroz azdir. Santral nukleus belirgindir. Ayrica
nonmuskiiler dokular daha belirgin olarak tutulur. Okiiler ve
okiilofaringeal formlarin kas liflerinde mitokondrial deg8isiklikler
olabilir. Distrofik kas hastaliklarinin son donemlerinde progresif
giicsiizliige, kas lilerinin kaybolugu yol acar. Kas son olarak yag ve
bag dokusuna indirgenir. Kalan ¢ok az kas lifi de atrofi, nekroz ve
rejenerasyon gosterebilir. Fibroz 1if kaybimi yag  hiicreleri
infiltrasyonu takip eder.



MD'lerin ¢esgitli formlarinda farkli histolojik degisiklikler
olmasina ragmen hastayr sadece histolojik degisiklikler temel
alinarak siniflandirmak nadiren miimkiindir (1, 8, 10, 14, 16, 24).

NOROMUSKULER HASTALIKLAR

Néromuskiiler hastaliklar (NMH), hastanin semptomlarinin alt motor
ndron, ndromuskiiler baglanti1 ve istemli kaslarin bozukluklarindan
kaynaklanan hastalik gurubudur (1, 3).

Kas fonksiyonunun yetersizlii veya yoklugu periferik motor
néronun (6n boynuz hiicresi, periferik sinir) primer bozuklugundan
kaynaklaniyorsa norojenik hastalik, kasin kendi hastaligindan
kaynaklaniyorsa miyopati adini alir.

NMH siniflandirilmasinda en sik kullanilan, 1968 yilinda Diinya
Néroloji Federasyonu'nun Noromuskiiler Arastirma Gurubu
tarafindan yapilan siniflandirmadir (1, 3).

Noromuskiiler Hastaliklar

1. Spinal Muskiiler Atrofiler (SMA) ve ©6n boynuz hiicresinin diger
hastaliklar:

2. Motor sinir koklerinin hastaliklan

3. Periferik sinir hastaliklan

4. Noromuskiiler baglanti hastaliklar

5. Kas hastaliklar1

6. Noromuskiiler hastaliklara benzeyebilen supraspinal tonus
regiilasyonunun bozukluklar

\



Kas Hastaliklar:

1. Genetik gecisli miyopatiler

A) Muskiil fistrofil

B) Etyolojisi bilinmeyen konjenital miyopatiler (konjenital
MD, sentral core hastalifi,’ vs.)

C) Miyotonik bozukluklar
2. Kas travmalan

A) Fiziksel etkenler

B) Toksik etkenler

C) Ilaglar
3. Inflamatuar miyopatiler

A) Infeksiyon (viral, protozoal, bakteriel, fungal miyozitler)

B) Kasin diger inflamatuar hastaliklar1 (polimiyozit,
dermatomiyozit, eozinofilik polimiyozit, inkliizyon cismi
miyopatileri)

C) Kasin etyolojisi bilinmeyen inflamatuar hastaliklan
(granulomatoz PM, polimiyaljia romatika, generalize miyozitis
ossifikans)

4. Metabolik miyopatiler

A) Endokrin hastalia bagli miyopatiler (tirotoksikoz,
miksddem, hipopituitarizm, hipoparatiroidizm)

B) Genetik metabolik miyopatiler (kasi tutan glikojen depo
hastaligi, familial periodik paraliziler, mitokondrial ve lipid depo
miyopatileri)

C) Diger metabolik miyopatiler (alkol, nutrisyonel, iiremik,
diabetik miyopati, miyoglobiniiri)

5. Malign hastaliklarla birlikte olan miyopatiler

6. Miyastenia gravis + miyopati

7. Talasemi + miyopati

8. Kasin' diger nedeni bilinmeyen hastaliklar1 (akut kas nekrozu,
amiloid miyopati)

9. Kas tiimorleri



Muskiiler Distrofiler

Distrofi, ko&tii beslenme anlamina gelir. MD'ler, genetik olarak tayin
edilen ve ¢izgili kaslar1 birincil olarak etkileyen siirekli kas
dejenerasyonu ve gii¢siizliikle karakterize olan miyopatilerdir.
Merkezi sinir sistemi, medulla spinalis, 6n boynuz hiicresi,
periferik sinir veya ndromuskiiler baglantiya ait bozukluk
saptanmamigtir (2, 10, 17, 54).

Bazi formlar1 15-20 yil iginde Oliime yol acarken digerlerinde
yasam siiresi normal olabilir. Ancak hasta progresif olarak
sakatlanir. Hastalik siiresi degiskendir. Asla akut veya subakut
degildir. MD'lerin, herbir tipi baslangi¢ yasi, kas tutulumunun
dagilimi, heredite tipi ve progresyon hizi ile karakteristiktir (33).

TARiHCE

Kasin progresif dejeneratif hastaliklari ile ilgili caligmalar Fransa
ve Almanya'da 19. yiizyll ortalarinda baglamistir. Aran (1850) ve
Wacksmuth (1955) ndrojenik hastalik formlarini miyopatik
olanlardan ay&rt etmislerdir.

Meryon 1852 de "Progresif Muskiiler Paralizi"nin ilk tanimlamasim
geng erkek cocuklarda tarif etmis ve otopside medulla spinalis, &n
boynuz ve motor koklerde degisiklik olmaksizin bu hastaliin,
kaslarin graniiler dejenerasyonuna, belki de beslenme
yetersizligine bagli oldufunu ileri siirmiigtiir.

1868'de Duchenne, kendi adimi alan hastalig: (DMD)' tanimlamisg,
1879'da Gowers bu hastalik hakkinda ilk genis tarifi yapmistir.

Leyden (1876) ve Mbbius (1879) pelvis kavsagi kaslarimi etkileyen,
her iki sekste goriilen nonhipertrofik dejenerasyonun familial
formunu tarif etmisglerdir.



1844'de Erb, juvenil veya skapulohumeral formu tarif | etmig ve
hastalifin kaslarin primer dejenerasyonuna bagli oldugunu O6nemle
vurgulamigtir.

Fasioskapulohumeral formun klasik tarifi, Landozy ve Dejerine
(1844) tarafindan yayinlanmasina ragmen bu tiir vakalar daha Once
Duchenne tarafindan (1862) bildirilmis ve fotograflandiriimistir.

Eksternal okiiler kaslarin distrofisi Hutchinson (1879) ve Fuchs
(1890) tarafindan bildirilmistir.

Gowers 1902'de hastaligin distal formunu tanimlamistir.

Howard (1908) ve Batten (1909) amiyotonia konjenita'li olgular
bildirmiglerdir.

1909'da  Steinert, Batten ve Gibb miyotonik distrofiyi
tanimlamiglardir.

1930'da Ullrich, konjenital MD'nin farkli bir "atonik-sklerotik"
tipini ve sonra serebral anomalilerle birlikte olan varyant:
Fukuyama ve arkadasglari (1960) tarafindan bildirilmistir.

Welander 1951'de distal MD'nin ayrintili tamimlamasini yapmistir.

X' e bagli MD'nin selim formu Becker ve Keiner (1955) tarafindan
Duchenne tipinden ayrilmastir.

Victor ve arkadaglar1 1902'de diger okiiler miyopatilerden ayrilan
okiilofaringeal MD'yi tarif etmigtir.

Seitz 1957'de bazi akrabalarda miyopatik orijinli benzer
hastaliklarin, MD'lerin diger formlar: seklinde devam edebilecegini
soylemigtir. ‘

Kas hastaliklarindaki son gelismeler, X'e bagli kas distrofilerinin

anlagilabilmesi ile hizlanmigtir. Genetik teorinin ve kreatin kinaz
(CK) tetkikinin kullanilmasi ile 1960-1970 yillar1 arasinda
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kegfedilen genin, kadin akrabalar tarafindan tagindiklari
gosterilmisgtir.

Tipik DMD'li hastalarin yanisira ¢ok az sayidaki DMD'li kadinlarda X
kromozomunun kisa kolunda Xp 21 bolgesinde translokasyon
saptanmigtir. Bu da DMD geninin direkt kanit1i sayilmigtir. X
kromozomunun bu pargasina rekombinan DNA uygulamasi baglamis
ve cesitli ailelerde kadinlarda tagiyicilik ihtimali ve erkek fetusun
etkilenme ihtimalinin tayininde kullanilan (restriction fragment
length  polymorphism) tetkiklerinin bulunmasina yol
gostermigtir(1, 3).

Muskiiler Distrofilerin Siniflandirilmasi
Kas gii¢siizliigiiniin ciddiyeti, klinik dagilimi, kalititm sekli goz
Oniine alinarak MD'ler cesitli tiplere ayirilmistir.
Kalitim gekline gore yapilan siniflama.
1. X'e bagli MD'ler

Duchenne

Becker

Emery-Dreifus

Kadinda goriilen herediter miyopati
2. Otosomal resesif MD'ler

Skapulohumeral

Cocukluk caginin otosomal resesif MD'leri

Geg¢ baglayan proksimal miyopatiler (alt ekstremite)

Kuadriseps miyopatisi

Distal MD

Konjenital MD

Ullrich

Fukuyama
3. Otosomal dominant MD'ler

Fasioskapulohumeral MD

Skapuloperoneal miyopati

Ge¢ baglayan proksimal miyopati

Distal (ge¢ baglayan) miyopati

Distal (juvenil baglayan) miyopati

11



Okiiler MD
Okiilofaringeal MD

Son yillarda kullanilmayan LG-MD terimi ve Miyotonik Distrofi bu
siniflamada yer almamisgtir.

Distrofinin tipine gore yapilan siniflama

Duchenne MD Skapuloperoneal sendrom Konjenital
MD

Becker MD Miyotonik distrofi Distal MD
Okiilofaringeal MD Ekstremite-Kavsak tipi MD

Fasioskapulohumeral MD  Okiiler MD

Duchenne Muskiiler Distrofi

X'e bagli resesif gecigli heredite gosteren, distrofin yoklugu ile
birlikte kasin progresif yikimina neden olan, en sik goriillen ve en
ciddi MD tipidir. Tipik formlar1 sadece erkekleri etkiler. Cok
nadiren Turner sendromlu kadinlar, X kromozomunun Xp21
parcasinin translokasyonu veya X kromozomu inaktive olan kadinlar
etkilenir. Minor veya abortif formlarn ise bazen genin manifest
tagiyicilarinda goriilebilir.

Insidens, canli dogan erkek cocuklarinda 18-30/100000, prevalans
ise 1.9-4.8/100000 dir.

DMD geninin X kromozomunun kisa kolunda Xp21 bolgesinde oldugu
saptanmigtir. Duchenne geninin delesyonu veya anormallifi sonucu
Distrofin adi verilen kas proteini yoktur veya cok eksiktir.

Bu protein, ¢izgili kas hiicrelerinin yiizey membrani olan
sarkolemmada lokalizedir, asil rolii sarkolemmal membranin
biitiinliigiiniin siirdiiriilmesidir. Sarkolemmal membranda defekt,
agirt intramuskiiler kalsiyum birikimine ve DMD'de kas hiicresi
yikimina neden olmaktadir.
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Semptomlarin baglangici genellikle 4 yasindan Oncedir. Nadiren 7
yagina kadar uzayabilir. Simetrik ve ilk secici tutulum pelvis veya
omuz kaslaridir. Baldir ve diger kaslarin hipertrofisi, hastaligin
bazi dénemlerinde hemen hemen tiim olgularda goriiliir. Her olguda
giigsiizliik progresiftir. Semptomlarin baslangicindan itibaren 10
yil ig¢inde yiiriyememe, kontraktiirler ve iskelet deformiteleri
ortaya c¢ikar. Cogu olguda kardiyak tutulum vardir. Intellektiiel
tutulum siklikla goriiliir. 2-3. dekatta goriilen Oliimlerin nedeni sik
olarak akciger enfeksiyonlar1 veya kardiak patolojilerdendir.
Cesitli kas enzimlerinin yiikselmis aktivitesi (6zellikle CK)
hastaligin erken donemlerinde belirgindir. Histolojik degisiklikleri
karakteristik miyopatik bulgulardir.

Giigsiizliik genellikle iliopsoas, kuadriceps ve gluteal kaslardan
baglar ve tibialis anterior gurubuna yayilir. Ust ekstremitelerde
kostal orijinli pectoralis major, latissimus dorsi, biceps, triceps
ve brachioradial kaslar ilk tutulanlardir. Geg¢ donemlerde hafif

fasiyal giicsiizliik goriilebilir.

Baldir kaslart birka¢ yil belirgin derecede gii¢lii kalir. Kas
hipertrofisi daha sonra kasin yagla yer degistirmesinin
psodohipertrofik fazi ile takip edilir ve en sik baldirda, ¢igneme
kaslarinda, daha az siklikta deltoidde, bilek ekstansorlari,
kuadriceps femoris ve bazen diger kaslarda goriilir (1, 2, 3, 4, 17,
33).

Becker Muskiiler Distrofi

Daha selim, X'e bagli ressesif gecigli muskuler distrofi tiiriidiir.
BMD geni X kromozomunun kisa kolunda Xp 21 bolgesinde lokalizedir
ve DMD geni ile aleldir. Genetik defektin O6zelligine gore distrofinin
yapis1t ve kalitesi degismistir.

Sporadik vakalarin taninmasindaki giicliikten dolay: insidans ve
prevalansi tayin etmek giictiir. Insidans, canli dogan erkekte 3-
6/100000'dir. Prevelans ise 1/100000'dir. Insidans ciddi DMD'nin
1/10'udur.
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BMD, DMD karakteristiklerinin hepsine sahip olmasina ragmen
baglangict daha ge¢ (semptomlar1 2. dekatta baglar), seyri daha
uzun (O6lim 4-6. dekatta) ve hafiftir. Kas kramplar1 daha siktir.
Iskelet deformitesi, kontraktiir, kardiak bozukluk orani daha
diigiiktiir. Kognitif tutulum belirgin degildir. Selektif kas tutulumu
DMD gibidir. Semptomlar alt ekstremitede iist ekstremiteye gore 5-
10 yi1l Once goriiliir. Pectoralis major, latissumus dorsi,
brachioradialis, kal¢a fleksiyon ve ekstansiyon kaslari, vastus
medialis ve daha sonraki devrelerde supinatdr, biceps, triceps,
serratus anterior, 'boyun fleksorlari, uyluk adduktor ve abduktorlar:
ve On tibial kaslar tutulur. Deltoid, el bilegi, parmak fleksor ve
ekstansorlari, kiiciik el kaslari, hamstring ve baldir kaslari relatif
olarak korunur. Yiiz kaslari tutulumu gézlenmez (1, 2, 3, 4, 17, 33).

Emery Dreifuss MD (X'e bagh skapuloperoneal miyopati)

X'e bagli ressesif hereditesi olan bu hastalifin geni X
kromozomunun uzun kolunda lokalizedir. Lokus yaklasik olarak Xq
27.3 bolgesindedir.

4-5 yaslarinda basglayan, iist ekstremite proksimal, alt ekstremite
proksimal ve distal kaslarin1 etkileyen giicsiizlik progresyon
gosterdikce diger kas guruplarina da yayilir. Psddohipertrofi
yoktur. Erken donemde agir dirsek ve asil tendon, boyun
kontraktiirleri goriiliir. Kardiak patoloji orami yiiksektir (1, 3).

Ekstremite-Kavsak tipi Muskiiler Distrofi (LG-MD) (Leyden
- Mobius)

1953'de Stevenson, 1954'de Walton ve Nattrass her iki sekste
gorillen otozomal ressesif, yiiz kaslarinin tutulmadigi, omuz ve
pelvis kavsagini tutan, proksimal kas gii¢siizliigii semptomlarinin
2-3. dekatta baglayip yavag progresyon gosteren ve hastalidin
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baglangicindan 20 yil sonra ciddi maluliyet gosteren MD formunu
tanimlamiglardir.

Sporadik vakalarin ¢oklugu familyal olarak taninmasini
giiclestirmigtir. Son 30 yildir kas distrofileri hakkinda yazilan
kitaplarda sadece genel bir terim olarak s6z edilmektedir. Bunun
nedeni geriye doniik incelemeler yapildiginda BMD, Kugelberg-
Welander psodomiyopatik. tipi SMA, SP sendromlar, 2-3. dekatta
semptomlar1 ortaya ¢ikan degisik konjenital miyopatiler, birgok
metabolik ve diger miyopatiler, Duchenne geni tasiyan kadinlarin
gecmigte LG-MD tanisi almig olmalaridir.

Bugiin karar verilemeyen durumlarda Duchenne olmayan, proksimal
giicsiizliigii olan, otosomal ressesif gecisli MD'ler LG olarak kabul
edilmeye devam edilmektedir.

Sonu¢ olarak, LG-MD tek bir hastalik antitesi degil cesgitli distrofi
ve miyopatileri kapsayan bircok heterojen durumda bagimsiz
sendromlarin  ve onlarin patogenezlerini anlayana kadar
kullanilabilecek bir terimdir (1, 3, 17).

Fasioskapulohumeral Muskiiler Distrofi (FSH-MD)
(Landouzy-Dejerine)

Otosomal dominant gecisli erkek ve kadinlari esit siklikta
etkileyen genellikle 2. dekatta baslamasina ragmen c¢ocukluk
cagindan erigkin ¢aga kadar degisen zaman diliminde baglayabilen
MD tipidir. Baglangi¢ tutulumu yiiz ve omuz kavgagidir. Daha sonra
alt ekstremite kaslarina yayilabilir. AT gurubu sik tutulur. Hastalik
siddeti aym: aile icinde bile degigmektedir. Yavas progresyonu olan
tabloda bilateral sensorindral sagirlik ve retinal korliik olabilir.
Insidans:1 0.04-0.05/100000, prevalansi ise 1/100000'dir (1, 3,
33). E
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Distal Muskiiler Distrofi

Genellikle otosomal dominant heredite ile birlikte goriilebilen her
iki seksi de erkekte fazla olarak etkileyen, 40-60 yaslari arasinda
baglayan, yagsam siiresini kisaltmayan, c¢ok nadir ve Iskandinav
iilkelerinde daha yaygin goriillen MD tipidir.

Eller ve bacaklarin distal kaslar1 ©nce tutulur. Yavas olarak
proksimale yayilir. AT ve baldir kaslar1 6nemli derecede etkilenir.
Otosomal ressesif tipleri ise 2-3. dekatta baglayip daha hizl
progresyon gostermektedir (1, 3).

Skapulohumeral Muskiiler Distrofi

Ozellikle iist ekstremite kavsagini etkileyen erken eriskin yasta
baslayan, nadir goriilen otosomal ressesif MD tipidir. Skapula
alatanin belirgin oldugu tabloda ge¢ donemde ait ekstremite
proksimal kaslar1 da etkilenir. Ust ekstremiteden alt ekstremiteye
gecisin  10-20 yilda oldugu bildirilmisgtir.

Giigsiizliik Ozellikle biceps, triceps, , trapezius, rhomboid, serratus
anterior kaslarindadir. Alt ekstremite proksimali daha geg
etkilenir. Onkol, yiiz, el kaslar1 ¢ok ge¢ donemlere kadar korunur (1,
3).

Skapuloperoneal miyopati
2-5. dekatta baslayan, baslangici peroneal giigsiizliige 'bagh diigiik
ayak ile gozlenen, progresyonu ¢ok yavas, otosomal dominant ama

X'e bagli ressesif paternin de tamimlandigi bu tablo noérojenik SP
sendromundan ayrilmalidir (1, 3). ' '
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Okiiler Muskiiler Distrofi

Basglangici genellikle 20-30 yaglarinda olan, oldukg¢a nadir goriilen,
otosomal dominant, ressesif ve sporadik formlarimin bildirildigi MD
tablolaridir. Ilk bulgu genellikle levator palpebra kasinin
tutulumuna bagli ptosis tablosudur. Bazen progresif eksternal
oftalmopleji goriiliir. Diplopi yoktur. Yillar sonra yiiz kaslarini
takiben boyun, goévde ve iist kol kaslari tutulur. Mitokondrial
patolojiler ile karakterizedir (1, 3).

Okiilofaringeal Muskiiler Distrofi

Yavag progresif ptoz ve disfaji ile birlikte goriillen genellikle 4-6.
dekatta baslayan MD formudur. Bazen yiiz kaslarinda hafif tutulma
goriilebilir. Adina ragmen ekstraokiiler kaslar ¢ok ge¢ tutulur.
Progresyon ile gii¢siizliik, boyun ve proksimal ekstremite kaslarina
yayilabilir (1, 3).

Miyotonik Distrofi

Miyofonik bozukluk, progresif kas gii¢silizliigii, atrofi ve
multisistem bozuklugun bir arada bulundugu otosomal dominant,
yasam siiresini kisaltan distrofi tiiriidiir. Insidans milyon dogumda
1200, prevalans ise milyon dogumda 50'dir.

Tipik olarak kasin primer dejeneratif hastaligr degildir. Distal
ekstremite, boyun ve yiiz kaslarimin gii¢siizliigii tabloya egemendir.
Miyotonik semptomlar giigsiizlikten Once goriiliir. Semptomlar
genellikle 3-4. dekatta baglasa da erken ¢ocukluk, neonatal ve senil
formlar1 bildirilmigtir. Ciddiyeti hafif gii¢siizliikten ciddiye kadar
degiskendir. Gonat atrofisi, frontal alopesi, kalp ileti bozukluklari,
mental defekt, noktasal katarakt, endokrin bozukluklar ve IgG
metabolizmas1 bozuklugu mevcuttur. Geni 19. kromozomun kisa
kolunda lokalizedir. Gen defekti kas membrani bozukluguna yol
acmaktadir (1, 3, 17).
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PROGRESIF MUSKULER DISTROFILERDE TANI

19. yiizyilda norojenik - miyopatik hastalik ayirimi yapilmuis,
ardindan miyopatilerin sadece genetik degil inflamatuar, metabolik
ve endokrin tabiatli olabilecegi giindeme gelmistir. Bu gercekten
yola ¢ikarak tam olmayan MD tanisina asla giivenilmemelidir. Ideal
olan, her bir vakanin MD’ listesindeki yerini. almasidir. Herhangi bir
spesifik taniya uymayan vakalar ig¢in ileri aragtirmalara
gidilmelidir. Bunun nedeni tedavi edilebilen miyopatik bozukluklar:
ayirt etmektir. Erken donemde veya siipheli vakalarda tani, serum
enzim arastirmalari, EMG ve kas biopsisi ile yapilmalidir (1, 3).

Serum Enzimleri

MD'lerde kas hasari, serumlardaki belirli enzimlerin aktivitelerinde
degisme yapmaktadir. Bunlar MD'ler i¢in biokimyasal teshiste
olduk¢a Onemlidir. Kreatinin kinaz aktivitesindeki artma,
distrofilerde oldukca hassas bir indeks ortaya ¢ikarir. Serum CK
seviyelerindeki en fazla yiikselmeler DMD'de goriiliir. Hastaligin
erken donemlerinde 100 misline kadar yiikseldigi bildirilmigtir.
Hastalik ¢ok erken donemlerde klinik olarak bile belli degil iken CK
ylikselmeleri mevcuttur. Cok ileri donemler haricinde normal bir CK
goriilmesi DMD tanisindan siiphe edilmesini gerektirir. Diger tip
distrofilerde de DMD kadar yiiksek olmasa bile CK diizeyleri
yliksektir.

SGOT ve SGPT diizeyleri genel olarak yiiksektir ama hi¢cbir zaman
karaciger hastaliginda oldugu kadar yiikselmez. Serum
diizeylerindeki artigin kas  hiicresinin yapisal . bﬁtﬁnlﬁgﬁnﬁn
bozuklugundan ileri geldigi sanilmaktadir. 5 niikleotidaz diizeyleri
de artmagtir.

Serum Laktik Dehidrogenaz (LDH) diizeylerinde de artis soz
konusudur. Izoenzim paterni de LDH diizeyi kadar Onemlidir.
Hastaligin ilerlemesi ile birlikte LDH-3, LDH-4, LDH-5'te azalmalar
gozlenmektedir (5, 9, 53).
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PMD'lerin genel elektrofizyolojik &zellikleri

PMD'de normal kasa gore olduk¢a tipik olan motor iinit
potansiyelleri (MUP) degismeleri "distrofik", "miyopatik"
potansiyeller olarak adlandirilir. Tipik bir distrofi vakasinda
MUP'lerin normale gore siiresinin ¢ok kisaldigi ve amplitiidlerinin
ufalip polifazik o6zellikte oldugu dikkati ceker.

1. Motor iinit aksiyon potansiyelleri ortalama siiresi normal
standart ortalamaya gore %20'den fazla daralma gosterir.

2. Polifazik potansiyel sikliginda artma olur ve %12'yi gecer.
Polifazi miyopatide goriilen en erken belirtidir.

3. MUP'lerin amplitiidleri ufalmigtir. MUP'lerin voltajinda azalmada
daha ¢ok motor iiniti yapan kas liflerinin bir kisminin fonksiyon
dis1 kalmasiyla iligkilidir.

4. Maksimal istemli kasilmada interferans o6rnegi korunur.
Interferansin frekans: yiikselir ve hatta kas tam kasilmaya
gecmeden Once interferans elde edildigi durumlarla kargilagilir.

5. Motor ve duysal sinir iletileri normaldir. Duysal aksiyon
potansiyellerinin amplitiidii normal Kkaldig: halde kastaki M
cevaplart amplitiidii ufalabilir ve bazen polifazik olabilir.

6. Sik olmamakla beraber fibrillasyon ve pozitif dalgalara
rastlanabilir (15).

Kas biopsisinde tipik miyopatik goriiniim saptanir. PMD patolojik
histolojik bulgular1 Onceki boliimde anlatilmigtir.

Muskiiler distrofilerin c¢esitli tiplerinin ayirim: ideal olarak klinik
ve genetik zeminler temel alinarak yapilmalidir. Bu nedenle
ayrintili anamnez, semptomlarin basglangici ve progresyonu,
heredite ozelligi kaslarin ayrintili muayenesiyle selektif kas
tutulumu paterni incelenmelidir. \
Kaslarin CT, Magnetik Rezonans (MR) ve Ultrasonografi (US) ile
goriintillenmesi selektif kas tutulumunun analizinde, hastaligin
yayilimi, tutulum derecesi ve progresyonun takibinde, biopsi
yapilacak yerin lokalizasyonuna yardimda faydali yardimci muayene
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metodlaridir ve gelecekte ayirici tanimin gizli problemlerinde
faydali olacaklar1 diigiiniilmektedir.

Mikrometod CK tayini ile ve genetik biliminde gelismeler sonucu
DNA problarinin kullanimi ile DMD'de prenatal taninin
yapilabilmesi, rekombinan DNA tekniklerinin kullanilmas:1 ile risk
guruplarindaki ailelerde DMD tasiyicilarinin saptanmasi su an igin
miimkiindiir (1).

PMD Tedavi

Bugiin i¢in PMD'lerin bilinen tedavisi yoktur. Gec¢miste denenen
tedavi ve tedavi yaklasimlari sunlardir:

1. Aminoasitler (glisin, lisin ve ¢esitli karigimlar) - Iskelet
kasinda protein metabolizmasi.

2. Anabolik steroidler (testosteron ve diger sentetik deriveleri) -
Iskelet kasinda protein metabolizmasi.

3. Katekolaminler (adrenalin) - Iskelet kasinda sempatik
aktivasyon.

4. Kalsiyum kanal blokerleri (diltiazem, flunarazine, verapamil) -
iskelet kasinda intraselliiler kalsiyum.

5. Kortikosteroidler - iskelet kas hasari.

6. Dantrolene sodyum - Kaslarda kalsiyum etkisi.

7. Digitaller ve iligkili kardiyak glikozidler - Iskelet kasinin
kontraktilitesi.

8. Enerji sajlayan ajanlar (nukleotidler, allopurinol, fructoze D-
riboze, L-carnitine, coenzime Q) - Kas ATP veya substratlar.

9. Serbest radikal koruyucu ajanlar (siiperokside dismutase,
vitamin E, selenyum) - Serbest radikallerin hasari.

10. Lityum - Membran stabilizasyonu

11. Ostrojenler - CK azalmasa.

12. Penisillamin - Distrofik kaslarda kollagen S'aplml azalmasi.

13. Tiroid veya sentetik analoglar1 - CK azalmasi.

14. Vazodilatatérier (serotonin antagonistleri, propranolol) - Doku
iskemisinin azaltilmasi.

15. Vitaminler (B6, folik asit, E) - Beslenme.
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16. Cinko - Protein yikiminin azalmasi, membran stabilizasyonu

(8).

Muskiiler distrofilerde spesifik tedavinin yoklugu hastanin fizik,
emosyonel, sosyal ve egitimsel komplikasyonlarinin Onlenmesini
daha onemli kilmigtir.

Erken donemlerde en faydali aktiviteler, diizenli fizik egzersiz,
obesiteyi Onlemek icin uygun yemek aligkanligi, sosyal aktiviteler,
spor ve Kkiiltiirel aktivitelerdir.

Siirekli yatak istirahatinden kac¢inmali, diizenli yiirime, yiizme
Onerilmelidir. Solunum egzersizleri verilmeli, kontraktiirlerin
Onlenmesi igin pasif germe, uzun siireli siirekli germe, gece
splintleri Onerilmelidir. Anesteziden kacinilmalidir. Gereken
vakalarda kontraktiir ve iskelet deformiteleri icin cerrahi tedavi
uygulanabilir. Fizik ve intellektiiel sorunlarda fizyoterapist ve
psikolojik danigmanlik ©nerilir. Solunum yolu enfeksiyonlari,
kardiyak aritmiler, kalp ve solunum yetmezligi tablolar1 yakindan
takip edilmelidir (1, 3).

KAS GUCU TESTLERIi

Muskiiler distrofilerde en O©6nemli muayene yontemi kaslarin
fonksiyonlarinin o&l¢iilmesidir. MD'lerdeki segici kas tutulumunun
derecesi, dagilimi ve simetrisinin saptanmasi hastanin takibi
agisindan Onemlidir (3).

Kas testleri

1. Inspeksiyon

Kaslarin atrofi veya (psddo) hipertrofisi
Omurganin normal efriligindeki degigmeler
Bacaklarin pozisyonu

Omuz kavgafi ve kollarin pozisyonu

Yiiz ifadesi

1
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2. Kas giicii testleri

- Fonksiyonel testler
- Izole manuel testler
- Mekanik testler

Hastanin bir ¢ok motor’ testleri yapmasinin izlenmesini igerir.
Degerlendirilmesi objektif olup subjektif faktérler rol oynamaz.
Basit gorevler ve az zaman almasi ile c¢ocuklar ig¢in uygun
testlerdir.

Yiiriime, ayakta durma, yerden ayaga kalkma, merdiven c¢ikma,
kogma, belirgin mesafeyi yiiriiyerek katetme, standart merdivenleri
tirmanma, sandalyeden yatay durumda kalkma ozellikle c¢ocuklarda
bagimsiz kas testlerini Olgmekten daha onemlidir.

Swinyard (1957) ve Vignos-Archibalt'dan (1960) modifiye edilmis
fonksiyonel yetenek degerlendirmeleri ozellikle MD'ler ig¢in
uygundur.

Fonksivonel Kk d lendirilmesi

Wignos, Spencer ve Archibald'a gore (1960);

Devre 0: Preklinik. Tiim aktiviteler normal.

Devre 1: Yiiriime normal. Serbestce kogma yapilamaz.

Devre 2: Yiiriime ve dik durumda gozle goriilebilir bir bozukluk var-
dir. Merdivenleri trabzana tutunmadan c¢ikabilir.

Devre 3: Merdivenleri sadece trabzana tutunarak cikabilir.

Devre 4: Yardimsiz yiiriiyebilir. Merdiven ¢ikamaz.

Devre 5: Yardimsiz yiiriiyebilir. Sandalyeden kalkamaz.

Devre 6: Baston veya yardimc: aletlerle yiiriir.

Devre 7: Yiirilyemez." Sandalyede dik oturabilir, tekerlekli sandalye-
yi yiiriitebilir, normal beslenebilir. o

Devre 8: Desteksiz sandalyede oturabilir. Tekerlekli sandalyeyi yii-
riitemez. Yardimsiz beslenemez.

Devre 9: Yardimsiz dik oturamaz ve beslenemez.

Devre 10: Yataga bagli. Biitiin aktiviteler i¢in yardim gereklidir. (1,
3)
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Bas Kas] | leri

Detayli bilgi en iyi gekilde her kasin veya kas gurubunun manuel
teste tabi tutulmasi ile elde edilir. Tam kasilmig kasa izometrik
diren¢ uygulanir. Sonuclar genellikle 1943'de kabul edilen Medical
Resarch Concul Memorandum (MRC) skalasi esas alinarak
degerlendirilir. MD'lerde selektif tutulumun tam dagilimi bu yolla
dogru tayin edilir.

MRC Skalasi:

Devre 0: Kontraksiyon yok.

Devre 1: Kontraksiyon izi var.

Devre 2: Yercekimi elimine edilmis durumda aktif hareket.
Devre 3: Yercekimine karsi aktif hareket.

Devre 4: Yercekimi ve dirence karsi aktif hareket.

Devre 5: Normal giic.

Test edilen kigiye ait Ozellikler, bazi kaslarin yer cekimine karg
tam olarak test edilememesi ve birlesik kaslarin bagimsiz test
edilme giicliikkleri bu testin dezavantajlaridir. Bunun yaninda dogru
ve Kkargilagtirilmalt bir c¢aligma icin bu Olgiimlerin yerine
gecebilecek 'bir test yoktur. Standart kisinin yapmasi onemlidir.

Kas_siiciinii kanil leri

Kas giiciiniin dinamometre veya bagka aletlerle Ol¢iilmesi esasina
dayanir. Kargilagtirmali c¢aligsmalar ve Ozellikle tedavi
denemelerinde sadece bagimsiz kaslarin kuvveti degil hastanin
maluliyet derecesi de kaydedilmelidir. '

Maluliyet simiflamasi

Devre 1: Hafif. Yardimsiz yiiriiyebilir

Devre 2: Orta derecede maliil. Yardim veya destekle yiiriiyebilir.
Devre 3: Ciddi maliil. Tekerlekli iskemleye bagimli fakat kendi igini
yapabilir.

Devre 4: Tam maliil. Tam bakima ihtiyaci vardir (1, 3).
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RADYOLOJI

Radyoloji, radyan enerjinin ve radyoaktif maddelerin tipta tani ve
tedavi amaciyla kullanimimi inceleyen bir bilim dalidir.

Tanisal radyolojinin temel yontemleri ve kullanilan 1gin tiirleri
sunlardir:

- Rontgen (X 1sin1)

- Komputerize tomografi (X 1s1m)

- Magnetik rezonans (radyofrekans)

- Radyoniiklid gériintiileme (alfa 1g1ni)

- Ultrason (ses dalgalari)

- Digital radyografi (X 1s1m)

- Termografi (infraruj)

- Transilluminasyon (goriinebilir 1s1k)

Rontgende hastayr gecen X isinlart dogrudan Giimiis Bromiir
emulsiyonu tasiyan rontgen filmi {izerine diigiiriilerek  fotografik
bir goriinti elde edilir. Diger yontemlerde goriintii, katod 1gin
tiiplerinde olustuktan sonra buradan fotograf c¢ekilir veya film
iizerine gecirilir (47).

Komputerize Tomografi

Viicudun ince bir kesitinden gecen X 1ginlarinin zayiflamalarinin
dedektorlerle Olciilerek bilgisayar yardim: ile goriintii olusturmasi
temeline dayamir. Viicudun kesit seklindeki goriintiileri elde edilir.

Yontemde X 1gin1 ¢ok iyi sinirlandirildign igin sagilma minimale
indirilmig, dolayisiyla doku yogunluk farklari daha belirgin hale
gelmistir. Kesit yapmasi, O6dem, hemoraji gibi' rontgende
ayrilamayan yumugak doku yogunluklarini ayirmasi yaninda biitiin
organ ve dokular1 goriintiileyebilmesi yontemin iistiinliigiidiir.

Dedektorler, hastadan gegen X isininin zayiflamasini Olger. Kesit
tamamlandiktan sonra veriler iglenir, goriintii tiipiinde digital bir
kesit seklinde izlenebilir. Organizmay:1 gecen X 1sinlarinin
zayiflama degerleri, sayisal olarak saptanir. CT goriintiisiindeki her
resim elementinin bir sayisal karsili§i vardir. Bu sayilar, suyun
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zayiflatma degerini O kabul eden bir skalaya gore dﬁzénlenmi§tir.
+1000'den -1000'e kadar uzanan bu skalaya Hounsfield skalasi, bu
skaladaki sayilara da Hounsfield initi (H.U) adi1 verilir. Suyun
zayiflatma degerinin 0 oldugu bu skalada zayiflatmas: yiiksek olan
yumugak doku, hematom, kalsifikasyon, kemik gibi yapilar skalanin
(+) tarafinda, zayiflatma degerleri sudan daha diisiik olan yag ve
hava gibi yapilarda skalanin (-) tarafinda dizilirler (yumusgak
dokular +40/+60 H.U, yag -60 HU, hava -1000 HU gibi).

CT'nin 6nemli bir islevi, bazi girigsimsel radyolojik uygulamalarda
lokalizasyon, tedaviye cevap, lezyonun progresyonunun takibinde
rehberlik yapmasidir. Viicudun her boliimiinii inceleyebilmesi, tan,
evreleme, tedaviye cevabin izlenmesi olumlu yonleri iken, pahali
olmasi ve belirli bir boyutun altindaki lezyonlari saptayamamasi
dezavantajlanidir (21, 28, 47, 52).

NOROMUSKULER HASTALIKLARDA RADYOLOJi

Atrofi, kas gii¢gsiizliigii ve yagli infiltrasyon bir¢ok noéromuskiiler
bozukluga eslik eder ve ekstremite rontgeni ile belirlenebilir.
Muskiiler distrofilerde atrofik kas iyi bir radyograf ile gozlenebilir.
Kas kitlesi azalir, deri alti yag dokusu artar. Yag bantlar1 kas
dokusunun yerine gecer ve boylece kas Kkitlesi c¢izgili goriiniir.
Ayrica psddohipertrofik MD'lerde direkt film indirekt bulgular da
vermektedir. Bunlar, kemiklerde daralma, kortikal incelme,
osteoporoz, kontraktiir, skolyoz, fibula diafizinin A-P c¢apinda
geniglemedir. Taniya ¢ok yardimci olmayan bu yontem, gecmiste
taninin desteklenmesi amaci ile kullanilmigtir.

Noromuskiiler hastaliklarda CT, enine kesit almasi, kemik ve
yumugak dokular1 aymi anda gosterebilmesi, iki yanli kargilagtirma
imkani, yogunluk farklarin1 en iyi sekilde gosterebilme iistiinliigii’
acisindan kullanilmaktadir.

Kas distrofileri, kas liflerinin yag hiicreleri ve bag dokusu ile yer

degistirmesi ile karakterizedir. Diiz planlar salim kaldigindan kas
dokusunun yerine gecen dokular ayni kas voliimiinii siirdiiriir. Normal
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kaslar CT'de yas, ciddiyet ve serebral dominans faktdrlerine bagh
degismeler gosterirse de zayiflatma dereceleri kontrastsiz 30-50
HU, kontrasthi 40-70 HU'de goriintii verirler.

MD'lerde kasin yag ile yer degistirmesi, CT goriintiilerinde daha
diisiik dansiteli kas guruplari geklinde belirginlegir. Bu azalmig
yogunluk ya yamali veya kasin homojen olarak yag ve bag dokusu ile
yer degistirmesi seklinde goriilebilir. Viicudun kas sistemini
incelemekle secici tutulmayr ve bagimsiz kas guruplarinin
ayrilmasini gostermek miimkiindiir. Boylece lokalizasyon, kas
tutulumunun yayilimi ve derecesi tanimlanabilir. Yiiksek kontrast
farki, bir kasi digerinden ayirmaya firsat verir. Major dezavantaji,
viicudun az yagli ince bolgelerindedir. Ciinkii burada normal ve
patolojik doku ayirimi icin gereken yag miktar1 yetersizdir.

Noérojenik hastaliklarda baglangicta kasin atrofisi ve onu izleyen
dansite azalmasi olurken, primer kas hastaliklarinda dansite
azalmasini atrofi takip eder.

Tiim bu durumlarda CT patolojileri ¢esitli noéromuskiiler
bozukluklarin patolojilerine paralel dagilim gosterir (11, 32, 40,
41, 42).
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MATERYAL VE METOD

1.0. C.T.F Noroloji Ana Bilim Dali Kas Hastaliklari Birimi tarafindan
takip edilen, hastalik Oykiisii, aile Oykiisii, klinik muayene, kas
enzim tetkikleri ve elektrofizyolojik testler ile "Progresif
Muskiiler Distrofi" tanis1 koyulan 67 hasta bu c¢alismaya alinmastir.
Calismamizda bu hastalarin muayene bulgulari ve kas CT
goriintiilleri  degerlendirilerek  CT'nin  tanisal etkinligi
aragtirilmigtir.

Yasglart 3 - 48 arasinda degisen (yas ortalamasi: 15.13) 67 PMD
hastasimin 18'1 DMD, 151 BMD, 23'i LG-MD, 8'i miyotonik distrofi,
2'si FSH-MD, 1'i okiiler miyopati idi.

Her bir hastanin manuel kas giicii testleri ayni kisi tarafindan
yapildi ve MRCM'a gore degerlendirildi. Manuel kas giicii testlerinde,
iki yanli boyun fleksiyonu, kol fleksiyonu, kol ekstansiyonu, kol
abduksiyonu, dirsek fleksiyonu, dirsek ekstansiyonu, bilek
ekstansiyonu, govde fleksiyonu, kal¢ca fleksiyonu, kalga
ekstansiyonu, kal¢a abduksiyonu, kalca adduksiyonu, diz fleksiyonu,
diz ekstansiyonu, ayak dorsifleksiyonu, ayak fleksiyonu
degerlendirildi. |

Boyun fleksiyonunda; sternokleidomastoid, longus capitis, longus
colli, skalenus anterior ve infrahiyoid kaslar,

Boyun ekstansiyonunda; trapezius Kkasinin superior lifleri,
semispinalis kapitis, splenius kapitis, splenius servicis, erector
spina, longissimus kapitis, longissimus servicis, spinalis capitis,
spinalis servicis ve semispinalis servicis kaslar, ‘

Omuz fleksiyonunda; deltoid kasin anterior lifleri ve
coracobrachialis kaslari,

Omuz ekstansiyonunda; latissimus dorsi; teres major ve deltoid
kasin posterior lifleri,

Omuz abduksiyonunda; deltoid kasin orta gurup lifleri ve
supraspinatus kaslari,

Omuz adduksiyonunda; pectoralis major kasi,
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Dirsek fleksiyonunda; biceps brachii, brachialis ve braéhioradialis
kaslari,

Dirsek ekstansiyonunda; triceps kasi,

Bilek fleksiyonunda; Fleksor carpi radialis ve fleksor carpi ulnaris
kaslari,

Govde fleksiyonunda; rectus abdominis,

Kalca fleksiyonunda; psoas major ve iliacus kaslari,

Kalga ekstansiyonunda; gluteus maksimus kasi,

Kal¢a adduksiyonunda; adduktor magnus, longus, brevis, pectineus
ve gracilis kaslari,

Diz fleksiyonunda; biceps femoris, semitendinosus ve
semimembranosus kaslari,

Diz ekstansiyonunda; kuadriceps femoris kasi,

Ayak bilegi plantar fleksiyonunda; gastroknemius ve soleus kaslari,
Ayak dorsifleksiyonunda da tibialis antarior ve tibialis posterior
kaslar1 degerlendirilmistir.

Hastalarimizin CT tetkikleri, CTF Radyodiagnostik Ana Bilim
Dalinda 3. jenerasyon Somatom (2. Siemens 256 x 256 matrix) ve
CE 12000 CGR (512 x 512 matrix) cihazlari ile yapilmistir.
Kesitler, boyun orta hatti, omuz kavsagi, kol orta hatti, 6nkol orta
hatti, pelvis kavsa8i, uyluk orta hatti ve baldirin en genig
kismindan aliman 2 - 5 mm kalinhiginda 7 seviyeden degerlendirildi.
Her bir kesitte, kaslarda atrofi, hipertrofi, yogunluk degismeleri,
tutulan kas guruplarinin dagilimi, derecesi ve simetri durumu
incelendi (Fig. 1-10'da boyun, omuz kavsagi, pelvis kavsagi, uyluk
ve Dbaldir seviyelerinde gematik ve gercek CT goriintiileri
izlenmektedir).

CT'de kas lezyonlarimin derecesinin degerlendirilmesinde, Hawley
ve arkadaglarinin progresyon siireci icinde cesitli kaslarin internal
yapisindaki degisikliklere gore yapilan siniflandirma temel
alinmigtir  (23). '
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Kas dejenerasyonunun devreleri:

Devre 0: Normal kas goriiniimii.

Devre 1: Erken giive yenigi goriiniimii. PMD'lerde CT ile gozlenebilen
ilk bulgudur. Kiigiik bolgeler halindeki hipodens alanlardir.

Devre 2: Geg¢ giive yenigi goriiniimii. Cok sayida farkli azalmig
densite bolgeleri karigik, yamali bir goriiniim alir.

Devre 3: Tiily dokiintiisii goriiniimii (Washed out). Tutulan kasin
ortalama yogunlugu (-) degerlere yani yag densitesine diigmektedir.
Devre 4: Radyolojik olarak son safhadir. Kas tiimiiyle ¢ok diigiik
densiteli konnektif doku ve yag ile yer degistirmigtir. Sadece fasya
halkas1 ve norovaskiiler yapilar ayirt edilebilmektedir.

(Resim 1-6: Hastalarimizdan elde edilen kas dejenerasyonu
devreleri goriilmektedir).

Her bir kas veya kas gurubunun CT sonucglari, guruplar arasi normal
ve patolojik degerleri, yine her bir kas veya kas gurubunun kas
gilicleri, guruplar arasi normal ve patolojik degerleri; sonucta
herbir kas veya kas gurubunun CT ve kas giicii karsilagtirilmasi ile
CT'nin PMD'lerde destekleyici oldugu veya olmadig: seviyeler,
hastalik guruplar1 g6z Oniine alinarak degerlendirildi.
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BULGULAR

Hastalik Oykiisii, aile anamnezi, klinik muayene, kas enzimleri ve
elektromiyografik tetkiklerle Progresif Muskiiler Distrofi tanisi
alan 67 hasta caligmamiza alindi.

Yaglar1 3 - 48 arasinda (ortalama: 18.13 yag) degisen 67 hastanin;
18 (%26.8) DMD,

15 (%22.3) BMD,

23'i (%34.3) LG-MD,

81 (%11.9) miyotonik distrofi,

2'si (%2.9) FSH-MD,

1'i (%1.4) okiiler miyopati idi.

Duchenne Muskuler Distrofi Gurubu

18 erkek hasta

Yag: 3-11 yas (ortalama: 9 yasg)

Hastalik baglangic yasi: 1-8 yas (ortalama: 3 yas)

Hastalik siiresi: 1-9 yil (ortalama: 5 yil)

Maluliyet dereceleri: Devre 1 ile Devre 4 arasinda degigsmekte
(ortalama Devre 2)

Devre 1 - 10 hasta (%55.5)

Devre 2 - 3 hasta (%16.7)

Devre 3 - 3 hasta (%16.7)

Devre 4 - 2 hasta (%11.1)

9 metreyi katetme siireleri (sn): Yiiriiyemeyen 2 hasta disinda, 2.5-
20 saniye (ortalama: 7 saniye)

3 basamak merdiven ¢ikma siireleri (sn): Merdiven élkamayan 4
hasta diginda, 1-13 saniye (ortalama: 5 saniye)

3 yagsindaki 1 hasta hari¢ tiim hastalarda baldir psddohipertrofisi
mevcuttu (Tablo 1).
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Yas ve maluliyet dereceleri karsilagtirildiginda;
1-5 yag - Devre 1: 2 hasta (%100)

4 hasta (%57.1)
1 hasta (%14.3)
1 hasta (%14.3)
1 hasta (%14.3)

6-9 yag - Devre
Devre
Devre
Devre

RN

>9 yags - Devre 1: 4 hasta (%44.4)
Devre 2: 2 hasta (%22.2)
Devre 3: 2 hasta (%22.2)
Devre 4: 1 hasta (%11.1)

1-5 yag aras1 gurupta maluliyet derecesi 1 olan hasta yiizdesi
%100 iken, 6-9 yas gurubunda %57.1, 10 yas ve iizerindeki gurupta
ise %44.4 bulundu.Yag ile maluliyet derecelerinde artma go6zlendi.
Hastalik siireleri ve maluliyet derecelerinin karsilastirmasinda;
1-3 yil (6 hasta) - Devre 1: 5 hasta (%83.3)

Devre 3: 1 hasta (%16.7)

4-6 yil (6 hasta) - Devre 1: 4 hasta (%66.6)
Devre 2: 1 hasta (%16.7)
Devre 4: 1 hasta (%16.7)

> 6 yi (6 hasta) - Devre 1: 1 hasta (%16.7)
Devre 2: 2 hasta (%33.3)
Devre 3: 2 hasta (%33.3)

Devre 4: 1 hasta (%16.7)

Hastalik siiresi 1-3 yil arasinda olan hastalarda maluliyet derecesi
1 olan hasta orani %83.3 iken, 4-6 yil arasinda %66.6, 6 yil ve
iizerinde ise %16.6 idi. Hastalik siiresi arttikca Devre 1'de kalan
hasta orani azalmakta idi.

Hastalik siiresi ile 9 metre mesafeyi katetme siireleri
degerlendirildiginde;

1-3 yil - 5 saniye

4-6 yil - S saniye

> 6 yil - 12 saniye.
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Hastalik siiresi ile 3 basamak merdiven ¢ikma siiresi
incelendiginde;

1-3 yil - 4 saniye

4-6 yul - 4 saniye (1 hasta merdiven c¢ikamadi)

> 6 yil - 5 saniye (3 hasta merdiven c¢ikamadi)

Hastalik siiresi arttikca 9 metre mesafeyi katetme ve 3 basamak
merdiven ¢ikma siiresi uzamakta idi.

Maluliyet dereceleri ve 9 metre mesafeyi katetme / 3 basamak
merdiven c¢ikma siireleri;

Devre 1: 4.6 sn / 2.8 sn.

Devre 2: 7.3 sn / 8.3 sn

Devre 3: 153 sn / 10 sn

Maluliyet derecesi artmasit ile hastalarin belirlenen mesafeyi
katetme siireleri uzamaktadir.

Tablo 2'de goriildiigii gibi Duchenne MD hastalarin kas CT
tetkiklerinde, Maluliyet derecesi 1 olan 10 DMD hastasinin en agir
tutulum gosterdigi CT goriiniimleri 2 ve 3. derece arasinda
degismekte idi. En agir tutulum gosteren kaslar, gluteus maksimus
(6), adduktor kaslar (6), biceps femoris (4), gluteus medius (3),
vastus intermedius (3), kuadriceps femoris gurubunun diger kaslar
(2) ve gastroknemius lateral bagi (2) olarak saptandi. 1 hastanin
tim CT kesitleri normal bulundu.

Maluliyet derecesi 2 olan 3 DMD hastasimin en agir tutulum
gosterdigi CT goriiniimleri 3 ve 4. derecelerde idi. En 'aglr tutulum
gosteren kaslar sirasi ile, adduktorlar, gluteus maksimus ve
medius, biceps femoris ve rectus femoris digindaki kuadriceps
femoris gurubu kaslar idi.

Maluliyet derecesi 3 olan 3 DMD hastasinin en agir tutulum
gosterdigi CT goriiniimleri 3 ve 4. derece arasinda degismekte idi.
En agir tutulum gosteren kaslar, adduktoriar (3), biceps femoris
(2), gluteus maksimus ve medius (2), semitendinosus ve
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semimembranosus (2) idi. Ust ekstremite kaslarimin da bu devrede
agir tutulum gostermeye baslamasi dikkati c¢ekmisgtir.

Maluliyet derecesi 4 olan 2 DMD hastasinin en agir tutulum
gosterdigi CT goriiniimleri 3 ve 4. derece arasinda idi. En agir
tutulum gosteren kaslar sirasi ile, gluteus maksimus ve medius,
adduktorlar, biceps femoris, kuadriceps femoris ve gastroknemius
kaslaridir.

DMD gurubunda incelenen kaslarin CT goriiniimlerindeki normal ve
patolojik bulgular degerlendirildiginde (Tablo 4),

Patolojik kas guruplari sirasi ile,

Gluteus medius (%100)

Gluteus maksimus (%94.1)

Adduktor magnus, longus ve brevis (%88.9)

Biceps femoris (%83.3)

Gastroknemius medial ve lateral basi (%81.25) idi.

Omuz kavsag: seviyesindeki kaslar ve kol kaslan egit patolojik
goriiniime  sahiptiler. Pelvis kavsaginda gluteus medius,
maksimustan daha agir tutulum gosteriyordu. Uyluk seviyesindeki
kaslardan adduktor kaslar, biceps femoris, semitendinosus ve
semimembranosus, on gurup kaslar olan kuadriceps femoristen daha
agir tutulmustu. Bu seviyede en az tutulum gosteren kaslar ise
gracilis (%33.3) ve sartorius (%44.5) kaslari idi. Baldir kaslarinda,
gastroknemius medial ve lateral basi (%81.2), soleus (%75),
anterior tibial (%75) ve posterior tibial (%75) kaslardan daha agir
tutulum gostermekte idi. Soleus kasi %37.5 hastada, AT kasi
%43.75 hastada, PT kasi %50 hastada GK gurubundan daha az
derecede tutulum gostermekte idi. '

Hastalarin;

%93.7'sinde gastroknemius - soleus kas gurubu (15
hasta),

%31.3'linde semimembranosus (5 hasta),

%25'inde sartorius(4 hasta),

%50'sinde gracilis (8 hasta) kasi hipertrofisi saptandi.
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3 olguda CT goriiniimlerinde asimetri mevcuttu. Bunlarin  2'si
gastroknemius kasinda, biri ise gastroknemius ve uyluk kaslarinda
idi. 3 olguda da asimetrik CT goriinimleri sag taraf agirlikli idi.

Tablo 7'de goriildiigii gibiDMD gurubunda CT goriintiileri ve manuel
kas giicii testleri karsilagtirlarak CT'nin giivenilirligi ol¢iildii.

Parezinin ve CT patolojisinin olmadigi gurup ile parezi ve CT
patolojisinin birlikte oldugu gurup, CT sonuglarini destekler
nitelikte kabul edildi. Buna gore, adduktor kaslar ve gastroknemius
%100, biceps femoris ve kuadriceps femoris %81.25, psoas, iliacus
%80, gluteus maksimus %73.4, tibialis anterior %73.3 oraninda kas
giicii testleri ile uyumlu bulgu veriyordu. Rectus abdominis ve boyun
fleksorlari, CT goriiniimleri ve kas giicii testleri ile uyumsuz sonug
verdiler.

Becker Muskuler Distrofi Gurubu

15 erkek hasta

Yas: 14-30 (ortalama: 21.33)

Hastalik baglangic yasi: 3-24  (ortalama: 11.2)

Maluliyet dereceleri: Devre 1 ile Devre 3 arasinda degigmekte

Devre 1 - 11 hasta (%73.3)

Devre 2 - 3 hasta (%20)

Devre 3 - 1 hasta (%6.7)

Hastalik siiresi: 1-23 yil (ortalama: 9.66)

9 metreyi katetme siireleri (sn): ortalama: 13.9

3 basamak merdiven cikma siireleri (sn): ortalama: 2.78
Tiim hastalarda baldir psodohipertrofisi mevcuttu (Tablo 8).
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Yasg ve maluliyet dereceleri kargilastirldiginda,
14-19 yag - Devre 1: 6 hasta (%100)

20-25 yas - Devre 1: 3 hasta (%75)
Devre 2: 1 hasta (%25)

>25 yag - Devre 1: 2 hasta (%40)
Devre 2: 2 hasta (%40)
Devre 3: 1 hasta (%20)
Yag artig1 ile Devre 1 gurubundaki hasta yiizdesi azalmakta idi.

Hastalik siiresi ve maluliyet dereceleri karsilagtirildiginda,

1-10 yil Devre 1: 5 hasta (%100)

11-20 yil - Devre 1: 2 hasta (%S50)
Devre 2: 1 hasta (%25)

- Devre 3: 1 hasta (%25)

> 20 yiI - Devre 2: 2 hasta (%100)
Hastalik siiresi arttikca Devre 1'de olan hasta yiizdesi azalmakta
idi.

Hastalik siiresi ile 9 metre mesafeyi katetme ve 3 basamak
merdiven c¢ikma siire iligkisi incelendiginde,

1-10 yi - 4.33 sn. / 2.16 sn.
11-20 yil - 6.16 sn. / 2.5 sn.

>20yil - 10.5 sn. / 6 sn.
Hastalik siiresi arttikca 9 metre ve 3 basamag: katetme siireleri

artmaktaydi.

Becker MD hastalarinin  kas CT goriintiilleme sonuglan
degerlendirildiginde (Tablo 9),
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Maluliyet derecesi 1 olan 11 hastanmn en agir CT goriintiileri 3-4.
derece arasinda degisiyordu. En afir tutulum gosteren kaslar sirasi
ile, adduktorlar (9), biceps femoris (6), semitendinosus ve
semimembranosus (4), kuadriceps femoris (3), gastroknemius (3),
gracilis, sartorius ve soleus (2) idiler.

Maluliyet derecesi 2 olan 2 hastanin en agir CT goriintiileri 3-4.
derece arasinda degisiyordu. En agir tutulum gosteren kaslar her iki
hastada esgit sayida, adduktorlar, biceps femoris, semitendinosus,
semimembranosus, kuadriceps femoris, gastroknemius kaslar1 idi.

Ilk iki devrede Duchenne MD gurubunda agir tutulum gosteren
gluteus kas gurubu patolojisi Becker MD gurubunda aymi gekilde agir
patoloji gOstermiyordu.

Maluliyet derecesi 3 olan tek olguda psoas major, iliakus,
gluteuslar ve adduktorlar en agir patoloji gosteren kas guruplan
idiler.

Becker MD gurubunda incelenen kaslarin CT goriintiilerindeki normal
ve patolojik bulgular degerlendirildiginde (Tablo 9),

Patolojik kas guruplar1 sirasi ile,

Adduktorlar, biceps femoris, kuadriceps femoris %100
Semitendinosus, semimembranosus %93.3

Gastroknemius, soleus %92.9

Gracilis, sartorius %86.7

Gluteus maksimus %85.7

Gluteus medius %78.6

Tibialis anterior, posterior %71.7 oraninda patoloji gostermekte

idi.

Omuz kavsagi seviyesinde deltoid ve latissimus dorsi, kol
seviyesinde biceps, pelvis kavsagi seviyesinde gluteus maksimus,
uyluk seviyesinde adduktorlar ve biceps femoris, baldir seviyesinde
gastroknemius ve soleus kaslari ayni seviyedeki diger kaslara
oranla daha patolojik goriiniim vermekteydiler.
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Uyluk arka gurup kaslarindan gracilis ve sartoriusun (%86.7) daha
az patoloji gostermesi DMD gurubunda oldugu gibi dikkat gekici idi.
Gracilis ve sartorius kaslarindaki patoloji orani DMD gurubundan
daha yiiksek bulundu. Kuadriceps femoris gurubunda vastus medialis
kas1 daha az patoloji gosteriyordu.

Hastalarin;
%73.3'iinde gastroknemius - soleus kas gurubu (11 hasta),
%66.6's1nda gracilis (10 hasta),
%53.3'linde sartorius (8 hasta),
%13.3'iinde semimembranosus (2 hasta)
%6.6'sinda semitendinosus (1 hasta) kasi1 hipertrofisi
saptandi.

2 hastada baldir kaslar1 seviyesinde asimetrik CT goriintiileri
mevcuttu (%13.3). Her iki hastanin sol baldir kaslar1 saga goére daha
atrofikti.

BMD gurubunda CT / Kas giicii degerlendirmesinde CT'nin giivenilir-
ligi hesaplandiginda, Tablo 14'de goriildiigi gibi;

Adduktorlar ve biceps femoris kas guruplart %100

Gluteus maksimus ve gastroknemius %85.7

Kuadriceps femoris %80

Tibialis anterior %78.6

Biceps ve triceps %75 oraninda kas giicii testleri ve CT bulgulan ile
uyumlu bulundu. Omuz adduktorlar: ile psoas-iliacus gurubu kas
giicii testleri ile CT bulgulann arasinda ise uyumsuzluk vardi.

Ekstremite Kavsak Tipi Muskiiler Distrofi Gurubu. (LG-MD)

23 hasta, 11 erkek - 2 kadin

Yas: 6-41 (ortalama: 19.43)

Hastalik baglangi¢ yasi: 3-27 (ortalama: 11.86)

Maluliyet dereceleri: Devre 1 ile Devre 4 arasinda degismekte
Devre 1 - 14 hasta (%60.9)

Devre 2 - 7 hasta (%30.5)
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Devre 3 - 1 hasta (%4.3)
Devre 4 - 1 hasta (%4.3)
Hastalik siiresi: 1-19 yil (ortalama: 7.56)

9 metreyi katetme siireleri (sn): 3-20 (ortalama: 7.89 )

3 basamak merdiven cikma siireleri (sn): 1-23 (ortalama: 5.13 )

8 hastada baldir psodohipertrofisi, 6 hastada proksimal kaslarda
atrofi saptandi (Tablo 15).

Yas ve maluliyet dereceleri kargilagtinldifinda,

Devre 1: 7 hasta (%70)

- Devre 2: 3 hasta (%30)

6-15 yag -

16-25 yas - Devre
Devre
Devre

>25 yas - Devre
Devre
Devre

1:
2:
3:

1:
2:
4:

4 hasta (%57.1)
2 hasta (%28.6)
1 hasta (%14.3)

3 hasta (%50)
2 hasta (%33.3) :
1 hasta (%16.7)

Yas artisi ile Devre 1 gurubundaki hasta yiizdesi azalmakta idi.

Hastalik siliresi ve fnaluliyet dereceleri kargilagtirildiginda,

1-5 yil - Devre
Devre

6-10 yil - Devre
Devre
Devre

>10 yil - Devre
Devre
Devre

1:
2:

1:
2:
3:

1:
2:
4.

8 hasta (%72.7)
3 hasta (%27.3)

3 hasta (%60)
1 hasta (%20)
1 hasta (%20)

3 hasta (%42.8)
3 hasta (%42.8)
1 hasta (%14.2)

Hastalik siiresi arttikca Devre 1'de olan hasta yiizdesi azalmakta

idi.
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Hastalik siiresi ile 9 metre mesafeyi katetme ve 3 basamak
merdiven ¢ikma siire iligkisi incelendiginde,

1-5 yu - 6.7 sn. / 6.13 sn.

6-10 yil - 7.6 sn. / 3.9 sn.

>10yil  -98sn /6 sn

Hastalik siiresi arttikca 9 metre mesafeyi katetme siireleri
artiyordu. ‘

LG-MD  hastalarinin  kas CT  goriintilleme  sonuglar:
degerlendirildiginde (Tablo 16),

Maluliyet derecesi 1 olan 14 hastamin en agir CT goriintiileri 1-4.
derece arasinda degisiyordu. En agir tutulum gosteren kaslar sirasi
ile, adduktorlar (9), gluteus maksimus, medius, biceps femoris (7),
semitendinosus ve semimembranosus (4), kuadriceps femoris,
gastroknemius (2) idiler.

Maluliyet derecesi 2 olan 7 hastanin en agir CT goriintiileri 2-4.
derece arasinda degisiyordu. En agir tutulum gosteren kaslar sirasi
ile, adduktorlar (6), Dbiceps femoris, semitendinosus,
semimembranosus (5), sartorius (4), kuadriceps femoris,
gastroknemius, soleus (2) kaslari idi.

Maluliyet derecesi 3 ve 4 olan 2 hastanin en agir CT goriintiileri 4.
derece idi. En agir tutulum gosteren kaslar sirasi ile, adduktorlar,
biceps femoris, semitendinosus, semimembranosus, kuadriceps
femoris kaslar1 idi. Bu gurupta da en agir tutulum BMD'de oldugu
gibi uyluk arka gurup kaslarinda bulundu.

LG-MD gurubunda incelenen kaslarin CT goriintiilerindeki normal ve
patolojik bulgularin degerlendirildiginde (Tablo 18),

Patolojik kas guruplar1 sirasi ile,
Gluteus maksimus ve medius %100
Adduktorlar %95.6

Biceps femoris %82.6
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Semitendinosus, semimembranosus %78.3
Tibialis posterior %72.7

Tibialis anterior %68.2

Gastroknemius, soleus %63.6

Kuadriceps femoris %65.2

Omuz kavsagi seviyesinde pectoralis major, kol seviyesinde biceps,
pelvis kavsagi seviyesinde gluteus maksimus ve medius, uyluk
seviyesinde adduktorlar, baldir seviyesinde tibialis posterior
kaslar1 aynmi seviyedeki diger kaslara oranla daha patolojik goriiniim
vermekteydiler.

Uyluk arka gurup kaslarindan gracilis ve sartorius (%60.9) daha az
patoloji gosteriyordu. Kuadriceps femoris gurubu kaslarda ise esit
tutulum vardi.

Hastalarin; %21.7'sinde gracilis (5 hasta),
%13'iinde gastroknemius - soleus kas gurubu (3

hasta),
%8.7'sinde sartorius (2 hasta) kasi hipertrofisi

saptandi.

5 hastada baldir kaslar seviyesinde asimetrik CT goriintiileri vardi
(%21.7).

LG-MD gurubunda CT / Kas giici degerlendirilmesinde CT'nin
giivenilirligi hesaplandiginda (Tablo 21),

Tabloda goriildiigii gibi;
Adduktorlar %95.7
Gluteus maksimus %90.5
Gluteus minimus %78.3
Triceps %76.5

Kuadriceps femoris %73.9
Gastroknemius %72.7
Bilek ekstensorlar1 %67.7
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Tibialis anterior %63.6 oraninda kas giicii testleri ve CT bulgulan
ile uyumlu bulundu.

Miyotonik Distrofi Gurubu

8 hasta, 4 erkek - 4 kadin

Yag: 16-40 (ortalama: 31)

Hastalik baslangic yasi: 3-35 (ortalama: 20.37)

Maluliyet dereceleri: Tiim hastalarda Devre 1

Hastalik siiresi: 2-22 yil (ortalama: 10.62)

9 metreyi katetme siireleri (sn): 2-22 (ortalama: 7.37)

3 basamak merdiven c¢ikma siireleri (sn): 1-12 (ortalama: 3.12)

1 hastada baldir psodohipertrofisi, 7 hastada boyun kaslarinda
atrofi saptandi1 (Tablo 22).

Hastalik siiresi ile 9 metre mesafeyi katetme ve 3 basamak
merdiven ¢ikma siire iligkisi incelendiginde,

<10 yil - 8 sn. / 2 sn.

>10yil - 6.7 sn. / 4.2 sn.

Hastalik siiresi arttikca fonksiyonel degerlendirme oOzellik
gostermiyordu.

Miyotonik Distrofi gurubu hastalarin kas CT goriintiileme sonuglan
degerlendirildiginde (Tablo 23),

Tiim hastalarin maluliyet dereceleri 1 idi. En agir CT goriintiileri
boyun ekstansorlar1 (6), boyun fleksorlar1 (3), gracilis ve sartorius
(3), biceps femoris (2), semitendinosus ve semimembranosus,
kuadriceps femoris, gastroknemius, soleus (2) kaslarindaydi.

Boyun ve uyluk kaslari en agir tutulumu gosteriyordu. Gracilis ve
sartorius kaslarinda diger guruplarin tersine agir patoloji saptandi.
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Miyotonik Distrofi gurubunda incelenen kaslarin CT
goriintiilerindeki normal ve patolojik bulgular degerlendirildiginde
(Tablo 25),

Boyun kaslart %87.5

Deltoid, latissimus, teres major, supraspinatus, pectoralis major
%75

Rectus abdominis, biceps femoris, gastroknemius medial basi
%62.5 oraninda patolojik bulundu.

Boyun kaslarindaki %87.5 oranindaki patolojinin yaninda omuz
kavsagi kaslart egit tutulum gostermekte idiler.Biceps kasinda
patolojik goriiniim saptanmamis iken, triceps %16.7'lik patoloji
gosteriyordu. Pelvis kavsaginda psoas-iliacus ve gluteus maksimus
esit patolojide idiler. Biceps femoris, gastroknemius medial bas
ayn1 seviyedeki diger kaslara oranla daha yiiksek patolojiye
sahiptiler. 5 hastada sternokleidomastoid (%62.5), 1 hastada
sternokleidomastoid ve omuz kavsagir kaslar1 (%12.5) atrofi
gosteriyordu. 1 hastada (%12.5) gastroknemius medial bag1 sagda
daha patolojik gOriintii veriyordu.

Miyotonik Distrofi gurubunda CT / Kas giicii degerlendirilmesinde
CT'nin giivenilirligi hesaplandiginda (Tablo 28),

Rectus abdominis %100

Deltoid, supraspinatus, teres major, latissimus dorsi, kuadriceps
femoris %87.5

Boyun fleksorleri, psoas-iliacus, adduktorlar, tibialis anterior
%75 oraninda kas giicii testleri ve CT bulgulari ile uyumlu bulundu.

Fasioskapulohumeral Muskiiler Distrofi ‘Gurubu
Bu gurupta 24 ve 48 yaglarinda iki kadin hasta vardi. Hastalik

baglangi¢ yaslari 20 ve 24, hastalik siireleri 4 ve 24 yil idi.
Hastalik siiresi 24 yil olan hastanin maluliyet derecesi 2 idi, 9
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metre mesafeyi 24 saniyede, 3 basamak merdiveni 12 saniyede
katediyordu.

Hastalik siiresi 4 yil olan hastanin maluliyet derecesi 1 idi, 9
metre mesafeyi 3.5 saniyede, 3 basamak merdiveni 2 saniyede
katediyordu. Hastalik siiresinin ilerlemesi ile fonksiyonel
kapasiteleri azalmakta idi.

Maluliyet derecesi 1 olan hastanin en afir CT bulgulari (1. derece),
gluteus maksimus, medius, gastroknemius, soleus kaslarinda

bulundu.

Maluliyet derecesi 2 olan hastanin CT bulgular1 1-4. derece
arasinda degismekte idi. En agir CT goriiniimleri adduktorlar, biceps
femoris, semitendinosus, semimembranosus, gracilis, sartorius,
gastroknemius, soleus kaslarinda saptandi.

Kas giicii testleri ve CT bulgulari birlikte degerlendirildiginde
maluliyet derecesi 1 olan hastada patoloji yOniinden destekleyici
bulguya rastlanmadi.

Maluliyet derecesi 2 olan hastanin boyun fleksor kaslari, deltoid,
supraspinatus, latissimus dorsi, teres major, rectus abdominis,
gluteus maksimus, kalca adduktortari, biceps femoris kaslarn CT
bulgular1t ve kas giicli testleri ile uyumlu goriiniiyorlardi. Hasta
sayisinmin azlig1 nedeniyle bu gurup i¢in yorum yapilmadi.

Okiiler miyopatili 40 yasindaki tek kadin hastamizin okiiler
bulgularinin diginda yakinmas: yoktu ve kas giicii testleri normal
sinirlar -icinde idi. CT tetkikinde kuadriceps femoris ve
gastroknemius kaslarinda 2. dereceye uyan CT patolojileri
‘gozlendi.Diger kas gurublar1 radyolojik olarak normal bulundu.
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GENEL DEGERLENDIRME

DMD gurubu

- Yas ve hastalik siiresi arttikca maluliyet dereceleri artiyordu.

- Hastalik siiresi arttikga fonksiyonel kapasiteleri diigiiyordu.

- Maluliyet dereceleri 'arttikga CT goriintiilerindeki patolojik
goriiniim yiizdesi artiyordu.

- CT'de en agir tutulum gosteren kaslar, gluteus maksimus ve
medius, uyluk adduktor kaslari, biceps femoris, kuadriceps
femoris, semitendinosus, semimembranosus, gastroknemius olarak
siralaniyordu.

- Ust ekstremite kaslar1 maluliyet derecesi 3 olan hasta gurubunda
belirgin patolojik CT bulgular1 vermeye basliyordu.

- CT'de en sik patoloji gosteren kaslar gluteus medius (%100),
gluteus maksimus (%94.1), uyluk adduktoriari (%88.9), biceps
femoris (%83.3) gastroknemius (%81.25) idiler.

- Pelvis kavsaginda gluteus medius maksimustan, uyluk ve baldir
seviyelerinde arka gurup kaslar 6n gurup kaslardan daha fazla
tutulmuglardi. Uyluk seviyesinde gracilis ve sartorius CT'de en
diigiik patolojiyi gosteriyorlardi.

- %93.75 baldlr hipertrofisi, %18.25 asimetri saptandi.

- CT ve kas giicii bulgulari birlikte degerlendirildiinde uyluk
adduktorlar1 ve gastroknemius %100, biceps femoris ve kuadriceps
femoris %81.25, psoas ve iliacus %80, gluteus maksimus ve medius
%73.4, tibialis anterior %73.3 oraninda uyumlu bulgular
veriyorlardi.

BMD gurubu
- Yas ve hastalik siiresi arttikca maluliyet dereceleri artiyordu.
- Hastalik siiresi arttikca fonksiyonel kapasiteleri diigiiyordu.

- Maluliyet dereceleri arttikca CT goriintiilerindeki patolojik
goriiniim yiizdesi artiyordu.
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- CT'de en agir tutulum gosteren kaslar, uyluk adduktorlari, biceps
femoris, semitendinosus, semimembranosus, kuadriceps femoris,
gluteuslar, psoas, iliacus olarak siralaniyordu.

- DMD'de en agir tutulum gosteren gluteuslar BMD'de oncelikli agir
patolojiye sahip degildiler.

- CT'de en sik patoloji gosteren kaslar uyluk adduktorlari, biceps
femoris, kuadriceps femoris (%100), semitendinosus,
semimembranosus (%93.3), gastroknemius ve soleus (%92.9),
gracilis ve sartorius (%86.7), gluteus maksimus (%85.7), gluteus
medius (%78.6), tibialis anterior ve posterior (%71.7) idiler.

- Pelvis kavsaginda gluteus maksimus mediustan, uyluk ve baldir
seviyelerinde arka gurup kaslar Oon gurup kaslardan daha fazla
tutulmuslardi. Uyluk seviyesinde gracilis ve sartorius kaslar
digerlerine oranla daha az patoloji gostermelerine ragmen patoloji
oranlari DMD'den daha yiiksek bulundu.

- %73.3 baldir hipertrofisi, %13.3 asimetri saptandi.

- CT ve kas giicii bulgular1 birlikte degerlendirildiginde uyluk
adduktorlar1 ve biceps femoris %100, deltoid %92.9, gluteus
maksimus ve gastroknemius %85.7, kuadriceps femoris %80,
tibialis anterior %78.6, biceps ve triceps %75 oraninda uyumlu
bulgular veriyorlardi.

- DMD'den farkli olarak iist ekstremite kaslarinin uyumlulugu
yiiksek bulundu.

LG-MD gurubu

- Yas ve hastalik siiresi arttitkca maluliyet dereceleri artiyordu.

- Hastalik siiresi arttik¢a fonksiyonel kapasiteleri diigiiyordu.

- Maluliyet dereceleri arttikca CT gériintiilerindeki patolojik
goriiniim yiizdesi artiyordu.

- CT'de en agir tutulum goOsteren kaslar, uyluk adduktorlari, biceps
femoris, gluteus maksimus ve medius, semitendinosus,
semimembranosus, kuadriceps femoris, gastroknemius olarak
stralantyordu. Uyluk ve baldir arka gurup kaslari 6n guruba gore
daha agir patolojiye sahiptiler. :

- CT'de en sik patoloji gosteren kaslar gluteus maksimus ve medius
(%100), uyluk adduktorlari (%95.6), biceps femoris (%82.6),
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semitendinosus, semimembranosus (%78.3), tibialis posterior
(%72.7), tibialis anterior (%68.2), gastroknemius ve soleus (%63.6),
kuadriceps femoris (%65.2) idiler.

- Pelvis kavsaginda gluteus medius ve minimus egit yiizde ile
patoloji gosteriyorlardi. Uyluk arka gurup ve baldir 6n gurup kaslari
daha yiiksek patoloji siklifina sahiptiler. Uyluk seviyesinde
gracilis ve sartorius kaslar1 digerlerine oranla daha az patoloji
gostermelerine ragmen patoloji oranlar1 DMD ve BMD'den daha
yiiksek bulundu.

- %21.7 uyluk ve baldir hipertrofisi, %21.7 asimetri saptandi.

- CT ve kas giicli bulgular1 birlikte degerlendirildiginde uyluk
adduktorlart %95.7, gluteus maksimus %90.5, medius %78.3, triceps
%76.5, kuadriceps femoris %73.9, gastroknemius %72.7, bilek
ekstensorlar1  %67.7, tibialis anterior %63.6 oraninda uyumlu
bulgular veriyorlardi.

Mi ik Distrofi ]

- Hastalik siiresi artist ile fonksiyonel degisiklikler ozellik
- gostermedi.

- CT'de en air tutulum gosteren kaslar, boyun fleksor ve
ekstensorlari, gracilis, sartorius, biceps femoris, semitendinosus,
semimembranosus, kuadriceps femoris, gastroknemius, soleus
olarak siralaniyordu.

- CT'de en sik patoloji gosteren kaslar boyun kaslari (%87.5),
deltoid, latissimus dorsi, teres major, supraspinatus, psoas major
(%75), rectus abdominis, biceps femoris, gastroknemius (%62.5)
idiler.

- %75 sternokleidomastoid ve omuz kavsag: kaslarinda atrofi,
%12.5 alt ekstremitelerde asimetri saptandi.

- Boyun kaslar1 fleksor gurupta belirgin agir patoloji
gosteriyorlardi. Omuz kavsa§i gurubundaki kaslar, pelvis
kavsaginda gluteuslar ve psoas-iliacus gurubu esit tutulmuglardi.
Uyluk seviyesinde 6n gurup, baldir seviyesinde arka gurup kaslarda
daha agir patolojiler gozleniyordu.

- CT ve kas giicii bulgulari birlikte degerlendirildiginde rectus
abdominis %100, deltoid, supraspinatus, teres major, latissimus
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dorsi, kuadriceps femoris %87.5, boyun fleksorlari, psoés, iliacus,
uyluk adduktorlari, tibialis anterior %75 oraninda uyumlu bulgular
veriyorlardi.

ESLMD kiiler mi : !

- Yas ve hastalik siiresi ‘arttikca maluliyet dereceleri artiyordu.

- Hastalik siiresi arttikca fonksiyonel kapasiteleri diigiiyordu.

- Maluliyet dereceleri arttikca CT goriintiillerindeki patolojik
goriiniim yiizdesi artiyordu.

- CT bulgulari alt ekstremitede uyluk ve baldir arka gurubunda
artan patoloji gosteriyorlardi.

- CT patolojisi kas gii¢siizliigii ile genelde parelel bulundu.

- Okiiler miyopatili tek hastamizda kuadriceps femoris ve
gastroknemius kaslarinda kas giicii testleri normal olmasina
ragmen patolojik CT goriiniimleri saptandi.

DMD, BMD, LG-MD, Miyotonik Distrofili 64 hastanin CT ve kas giicii
bulgularinin kas veya kas guruplarina goére duyarlik, ozgiillilk ve
dogruluk oranlar1 hesaplandi. Tablo 29'da goriilldiigii gibi bu gurupta,
CT ve kas giicii bulgulari,

Uyluk adduktorlarinda 0.95,

Gluteus maksimus ve biceps femoriste 0.82,

Gastroknemiusta 0.81,

Rectus femoriste 0.79,

Tibialis anterior ve tricepste 0.73 dogruluk oranlarina sahiptirler.
En'dii§iik dogruluk oran1 ise teres major ve latissimus dorsi
kaslarinda (0.41) saptandi.

DMD, BMD, LG-MD'i 56 hastanin CT ve kas giicii bulgularimin kas
veya kas guruplarina gore duyarhik, ozgiillik ve dogruluk oranlari
hesaplandi.

Tablo 30'da goriildiigii gibi, bu gurupta CT ve kas giicli bulgulari,
Uyluk adduktorlarinda 0.98,

Gluteus maksimusta 0.86,

Biceps femoriste 0.85,
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Gastroknemiusta 0.84,

Rectus femoriste 0.78,

Tricepste 0.72,

Tibialis anteriorda 0.71 dogruluk oranlarina sahiptiler. En diisiik
dogruluk orani ise boyun kaslarinda (0.35) saptand:.

DMD, BMD, LG-MD, Miyotonik Distrofi ve DMD, BMD, LG-MD
guruplarinda, seviyeler arasi karsilagtirmalarda duyarlik, oOzgiilliik
iligkilerine bagli olarak hesaplanan ROC egrisi (Receiver Operating
Characteristic Curve) yontemine gore boyun kaslari ile diger
seviyeler arasinda ileri derecede fark saptandi (p<0.01). Diger
kaslar arasinda bu fark bulunamadi.

DMD, BMD, LG-MD, Miyotonik Distrofi ve DMD, BMD, LG-MD
guruplarinin kas giicii testleri ve CT bulgularinin uyumlu ve
uyumsuz bulundugu guruplarin degerlendirilmesinde kullanilan "ki
kare” yonteminde bu iki gurup arasinda ileri diizeyde anlamli fark
gozlendi (p<0.001).

DMD, BMD, LG-MD, Miyotonik Distrofi hastalarini1 iceren gurupta kas
giici testleri ve CT bulgularinin uyumiu ve uyumsuz bulundugu
guruplarin degerlendirmesinde kullanilan "ki kare" yonteminde,
gluteus maksimus, biceps femoris ve uyluk adduktorlari ileri
diizeyde anlamli sonug¢ veriyorlardi (p<0.001).

DMD, BMD, LG-MD, Miyotonik Distrofi hastalarini iceren gurupta kas
giicii testleri ve CT bulgularinin uyumlu ve uyumsuz bulundugu
guruplarin degerlendirmesinde kullanilan "ki kare" yOnteminde,
gluteus maksimus, biceps femoris, uyluk adduktorlari, rectus
femoris, gastroknemius ileri diizeyde anlamli sonug¢ verdiler
(p<0.001).
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TARTISMA

Di Chiro ve Nelson, 1965'de yayinlanan yazilarinda, 1928'den beri
kaslarin konvansiyonel X 1sinli radyografi yolu ile tanisal amacgli
kullanildigin1 belirtmiglerdir (6, 43).

CT'min viicudun hemen tiim organlarinin tetkiki icin kullanilmasina
ragmen iskelet - kas sisteminin CT'si ile ilgili yazilar relatif
olarak azdir (43).

Hagmark ve ark. (1978) atletlerin CT goriintiilerini degerlendirip
cesitli kas guruplarindaki yogunluk degerlerini bildirmislerdir.
Bulcke ve ark. (1980) normal ve patolojik kaslarin CT goriintiilerini
incelemigler, viicudun sag ve sol tarafindaki kaslar ile kadin ve
erkek kas yogunluklar arasinda fark gorememislerdir. En belirgin
patolojik lezyonlar1 alt ekstremitelerde bulmuslar, gracilis kas:
normalligi ve hipertrofisinden bahsetmiglerdir (43).

O'Doherty ve ark. (1977) CT'nin kullanimimi bir gurup kas hastasinda
baglatmig ve farkli kaslarda tutulmay: goOstermiglerdir. Kasin
yamali veya yaygin olarak diisiik yogunluklu materyal ile yer
degistirdigini belirtmisler ve histokimyasal degerlendirme kritik
oldugu zaman biopsi yerine veya ona ilave olarak bu tetkikin
kullanilabilecegini teklif etmiglerdir (23, 43).

CT'deki diisiik yogunluklu goriiniim kasin yag ile yer degistirmesinin
gostergesi olarak yorumlanmig, bu bolgelerin H.U degerleri yag
dokusu ile tutarli bulunmustur. Termote ve ark.'min (1977) CT -
otopsi c¢aligmasinda bu diigiik yogunluklu b('jlg'elerin yag
hiicrelerinden olustugu sdylenmistir (13). Ayni bulguyu Bulcke ve
Baert (1982) son devre LG-MD'li bir hastanin otopsisinde tespit
etmiglerdir (36). "

Bulcke ve ark. (1981) DMD'li hastalarda CT goriintiilerinde selektif
kas tutulumunu bildirmigler, Torch (1980), Torch ve Bush (1981)
cesitli noromuskiiler hastaliklarda calismiglar, miyopatilerde kas
yogunlugunda erken donemde azalma, noropatilerde ise kas
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yogunlugunda azalma olmadan ©nce atrofi goriildiigiinii
bildirmiglerdir (7). Laroche ve ark. (1989) aymi bulgulardan
bahsetmislerdir (27).

Hawley ve ark. (1984) 35 miyopati ve noropatili hastada CT'nin
tanisal yardimini incelemislerdir. Miyopati gurubunda kasin yerine
gecen konnektif doku ve yag nedeni ile internal yapisal
degigikliklerin CT goriintiilerinde yogunluk azalmasi verdigini,
erken bulgularin proksimai kaslarda oldugunu, noropatilerde ise
tiim kaslarda atrofiden sonra ge¢ domemde yogunluk azalmasinin
oldugunu, erken bulgularin proksimal ve distal kaslarda belirdigini
sdylemislerdir. Ayrica DMD gurubunda klinik devre artisi ile CT
dejenerasyon derecesinin arttigini, ilk goriinen bulgunun genis
kaslarda (rectus femoris, adduktorlar, biceps femoris,
gastroknemius) oldugunu, gracilis ve sartoriusun normal kaldigini,
diger primer kas hastaliklarinda da CT goriintiillerinin DMD'deki gibi
olmakla birlikte etkilenen kaslarin tutulumlarinda farkliliklar
oldugunu belirtmislerdir. LG-MD'de gracilis ve sartorius normalligi
daha az saptanmig, FSH-MD'de en belirgin 6zellik klinik dagilim
disinda gastroknemius ve hamstring gurubu kaslarda bulunmustu
(23). Serratice ve ark. (1985) benzer sonuglardan bahsetmigler
ancak FSH-MD'de hamstring ve tibialis anteriorda erken bulgu
saptamiglardir (37). |

Bizim c¢alismamizda da, miyotonik distrofi diginda CT bulgulan
proksimal kaslarda, o&zellikle alt ekstremite proksimal kaslarinda
bulundu. DMD, BMD ve FSH-MD gurubumuzda klinik devre artig1 ile
CT dejenerasyon derecesi artmaktayd: (gluteus maksimus, medius,
adduktorlar, biceps femoris, gastroknemius ve rectus femoris).
Gracilis ve sartoriusun nispeten salim kalis1 bizim caligmamizda
da en belirgin DMD gurubunda izlendi. DMD, BMD ve LG-MD gurubunda
patoloji orani artmakla birlikte aym seviyedeki diger kaslar ile
kargilagtinnldiginda bu kaslar daha az patolojik ‘goriiniime
sahiptiler (DMD'de %33.3-%44.5, BMD'de %86.7, LG-MD'de %60.9).
FSH-MD'li hastalarda en belirgin CT patolojileri Hawley ve ark.'min
bulgularn gibi klinik dagilimin diginda hamstring ve gastroknemius
kaslarinda bulundu. Serratice ve ark. en belirgin CT patolojisini
hamstring ve tibialis anterior kaslarinda bulmusgtu.
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Colo ve ark. 1986 yilinda 42 NMH'da uyluk ve baldir kesitleri ile
yaptiklar1 ¢ift kor calismada 19 miyopatili hastanin 16'sinda dogru
tahmin (%84.2) elde edilmistir. En belirgin lezyonlarin uyluk ve
bacak posterior kaslarinda oldugunu belirtmigler, CT gOoriiniimii ile
hastaligin spesifik tanisinin konamadigi, bununla birlikte etkilenen
kas gurubunu gdstermesi ile direkt biopsiyi kolaylastirdigini
soylemislerdir (6).

Grinnod ve ark. (1983) CT'de enine kesitlerde kasin yag dokusu
miktar1 Olgiilmiig, alt ekstremitelerde ve arka gurup kaslarda fazla
bulmuglardir (20). Caligmamizda da benzer olarak DMD, BMD, LG-MD
guruplarinda en agir CT bulgular1 uyluk ve bacak posterior
kaslarinda bulunmustur.

Bulcke ve ark. (1979) caligmasinda BMD  hastalarinin CT
goriintiilerinde sartorius, gracilis, semitendinosus ve
gastroknemius kaslarinda hipertrofi belirtilmistir (12). Bizim
calismamizda da BMD gurubu hastalarin %73.3'linde gastroknemius-
soleus, %66.6 sinda gracilis, %13.3'linde semimembranosus,
%6.6'sinda  semitendinosus hipertrofisi saptandi.

DeVisser ve ark. (1985) 16 BMD ve 12 SMA Tip III'lii hastanin klinik
ve CT uyumunu incelemigler ve BMD'de %67, SMA Tip Ill'de % 80
oraninda klinik ve CT uyumu saptamiglardir. Pelvis kavsagi, uyluk
ve baldir seviyelerinde en fazla CT patolojisi gosteren kaslar:
siras1 ile belirtmiglerdir (13). Calismamizda BMD'lerde klinik ve CT
uyumu, c¢esitli kaslarda %100 ile %35.7 arasinda bulunmugtur
(Tablo 14). DeVisser ve ark.'min belirtilen seviyelerdeki CT
patolojisi gosteren kaslardaki siralamasi bizim bulgularimiza
uymakta idi (Tablo 11).

Schwartz ve ark. (1988) LG-MD, polimiyozit, SMA Tip 1II'li 14
hastanin uyluk CT goriintiilerini degerlendirmis ve LG-MD gurubunda
en agir tutulumun sirasi ile biceps femoris, semimembranosus ve
vastus lateraliste oldugunu bildirmislerdir (36). Calismamizda LG-
MD gurubunda en patolojik CT goriintileri siras1 ile uyluk
adduktorlari, biceps femoris, semitendinosus, semimembranosus,
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anterior tibial ve rectus femoris kaslarinda bulundu ve bir oOnceki
caligma ile uyumlu olarak degerlendirildi. Ayni c¢aligmada, bazi
kaslarin hastalia diren¢ gosterdigi, kaslardaki bu hassasiyet ve
selektif tutulumun nedeninin anlasilamadigi, muhtemelen
biokimyasal ve fonksiyonel farkliliklardan kaynaklanabilecegi
belirtilmigtir.

Harikawa ve ark. (1986) DMD'li 21 hastada her bir kasin enine kesit
alan1 ve yogunlugunu Olgerek CT indeksi c¢ikartmiglar, kas giicii ve
CK  olgiisii ile CT indeksini karsilagtirmiglardir. Hastalik
progresyonu ile ortalama CT yogunluklar1 ve CT indeksinin azaldig:
gastroknemius-soleus, hamstring ve kuadriceps femoris kaslarinda
kas giici ve CT indeksi arasinda pozitif korelasyon saptamiglardir
(22). Calismamizda da DMD gurubunda hastalik progresyonu ile CT
patolojileri oranlar1 artmakta idi. DMD gurubunda kas giicii ve CT
bulgularinin birlikte degerlendirilmesinde gluteus maksimus,
hamstring gurubu, rectus femoris ve gastroknemius kaslart ileri
derecede anlamli sonug¢ vermislerdi (p<0.001).

CT ayrica PMD'lerde hastaligin progresyonunu izlemede
kullanilmigtir. Torch ve ark. (1986) 50 MD ve SMA izlemis ve
DMD'de doku yogunlugunun her yil igin -7/-20 HU azalma
gosterdigini belirtmiglerdir (45). Stern ve ark. (1988) DMD'de
progresyon takibi ic¢in CT'yi kullanmig ve 6 ayhk periyodda
yogunluk azalmasini bildirmislerdir (39).

Schedel ve ark. (1992) 57 miyotonik distrofide (35), Stern ve ark.
(1988) DMD'de (39), Wallgren Petterson ve ark. (1990) 20
konjenital nemalin miyopatide (31), Schalke ve ark. (1986) 40
miyopatide (34), Udd ve ark. (1991) 2. ayr1 fenotipli .klinige sahip
MD'li aileden 13 hastada (48) MR, CT ve US teknikleri ile
noromuskiiler hastaliklardaki patolojiyi arastirmiglar ve MR'in
CT'den, CT'nin de US'den daha duyarli oldugunu belirtmiglerdir.

Gilbertoni ve ark. (1987) 53 NMH'da EMG, biopsi ve CT yontemlerini’
karsilagtirmig, 34 miyopatide norofizyolojik tetkikler 27 hastada
(%80), biopsi 31 hastada (%91), kas CT'si 21 hastada (%62) taniyi
desteklemistir. CT acisindan en iyi sonuglar DMD, LG-MD, FSH-MD
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ve SP miyopatide, en kotii sonuglar ise inflamatuar ve metabolik
miyopatilerde bulunmustur. Bu caligmada noérofizyolojik tetkikler
ve biopsi tamiy1 %94 oraninda desteklemekte idi. Bu nedenle kas
CT'sinin halen EMG ve kas biopsisinin tan1 degerinden daha diigiik
oldugunu belirtmislerdir (18).

Villet ve ark. (1988) 17 muhtemel miyopati hastasim1 CT ve biopsi
ile karsilastirmiglar ve %95 dogruluk orani bulmuslardir (51). Colo
ve ark. (1986) benzer caligmalarinda bu orani %84.3 olarak
belirtmisgtir (6).

DeVisser ve ark. (1983) erken erigkin baslangi¢li sporadik distal
miyopatili 3 olguda (13), Mizusawa ve ark. (1987) distal
' miyopatili 6 hastada (30), Udd ve ark. (1991) ge¢ baslangicli distal
miyopatili ailede (49), ayni argtiricinin (1993) ge¢ erigkin
baglangicli distal miyopatili 66 hastada (48), Medici ve ark. (1986)
35 okiilofaringeal MD'li hastalarinda .(29) yaptiklar1 CT
degerlendirmelerinde klinik olarak etkilenmemis olan cesitli
kaslarda umulmayan yagli dejenerasyonlar saptamistir ve klinik
olarak lokalize miyopatilerin noninvasif goriintiileme metodlar ile
gercekte daha yaygin dejenerasyon gosterdigi sonucuna
varmuslardir. Calismamizda da, bu caligmalar ile uyumlu oldugunu
diisiindiigiimiiz, DMD'li 6 hastada, BMD'li 5 hastada, LG-MD'li 10
hastada, miyotonik distrofili 3 hastada nadir olmakla birlikte CT
patolojisinin oldugu fakat manuel kas giicii testleri ile patolojinin
saptanamadig: kas veya kas guruplari mevcuttu. Ayrica FSH-MD'li 2
ve okiiller MD'li 1 hastada klinikle uyumlu olmayan alt ekstremite
kaslarinda (hamstring ve gastroknemius) patolojik CT goriintiileri
saptadik.

EMG ve biopsi ile ulasilamayan kaslarin CT ile incelenebilecegini
One siliren caligmalarda Smith ve ark. (1986) psoas ve erector spina
kaslarinda (38), Torch ve ark. (1986) paraspinal kaslarda asimetrik
tutulum gostermisler (45) ve skolyozun bu kaslarin asimetrik
tutulumuna sekonder oldugunu belirtmiglerdir.

CT caligmalarindaki ilgin¢g sonucglardan biri de tasiyici guruplarda
yapilan incelemelerdir. Stern (1988) DMD siipheli tasiyicilarinda
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kontrollere gore kas densitesinde azalma (39), Torch (1986)
asemptomatik DMD tasiyicilarinda c¢esitli kaslarda yagh
dejenerasyon (45), Kawai ve ark. (1989) 2 DMD'li manifest
tagiyictda CT'de Dbilateral paravertebral, gluteus maksimus,
kuadriceps femoris, adduktorlar, biceps femoris, peroneus,
gastroknemiusta yagli infiltrasyon (26) saptamisglardir.

Hober ve ark. (1985) prednisolona bagli miyopatide fizik egzersiz
ile diizelmenin etkinligini CT ile karsilagtirmig ve 15 giinlik
izokinetik egzersiz ile 12 hastada uyluk kas alaninda artma ve ya$
alaninda azalma saptamiglardir (25).

NMH'larda gozden gegirilen literatiir ve c¢aligmamiz dogrultusunda,
CT'nin miyopatilerde kas lezyonunun lokalizasyonu, lezyonun
derecesi, yayilimi, hastalifin takibi, biopsi ve EMG lokalizasyonunu
kolaylagtirmasi, klinik tutulum gOstermeyen bolgelerdeki lezyon
varhiini gostermesi ve tagiyicilarin izlenmesinde ©Onemli oldugu,
elektrofizyolojik testler ile biopsiye yardimci bir tani yontemi
olarak kullanilabilecegi diigiiniilmektedir.
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OZET VE SONUC

Bu calismada I.0.C.T.F Noroloji ABD Kas Hastaliklar1 Birimi'nce
takip edilen 67 PMD'li hastanin her bir gurubunun klinik ve kas CT'si
goriintiileri ile uyumunu, tamisal etkinligini arastirdik. Her bir
gurupta saptanan Ozellikler, birbirleri ile olan benzerlikleri ve
farklar1 degerlendirildi.

* DMD, BMD, LG-MD, FSH-MD guruplarinda, yas ve hastalik siiresi
arttikca maluliyet derecelerinde artig, fonksiyonel kapasitelerde
azalma ve maluliyet dereceleri arttikca CT goriintiilerindeki
patolojik kas gOoriiniim yiizdesi artiyordu.

* DMD'de CT goriintiilerinde en agir tutulum gosteren kas gurubu
gluteus maksimus ve medius, CT'de en fazla patoloji gosteren Kkas
gluteus medius idi (%100). CT ve kas giicii birlikte
degerlendirildiginde uyluk adduktorlar1 ve gastroknemius kaslar
%100 oraninda uyumlu bulgular veriyorlardi.

- '%93.75 hipertrofi, %18.25 asimetri saptand.

- Ust ekstremite kaslari ancak maluliyet derecesi 3 olan hasta
gurubunda tutulum vermeye baslamisti.

* BMD'de CT goriintiilerinde en agir tutulum go&steren kas gurubu
uyluk adduktorlari, CT'de en fazla patoloji gosteren kas gurubu yine
uyluk adduktorlar1 idi (%100). CT ve kas giicii birlikte
degerlendirildiginde uyluk adduktorlar1 ve biceps femoris kaslar
%100 oraninda uyumlu bulgular veriyorlardi.

- %73.3 hipertrofi, %13.3 asimetri saptandi.

- DMD'den farkli olarak BMD'de iist ekstremite kaslarinin kas giicii
ve CT bulgulart uyumlu bulgular veriyorlardr (deltoid %92.9, biceps
ve triceps %75).
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* LG-MD gurubunda CT goriintiilerinde en agir tutulum gbsteren kas
gurubu uyluk adduktorlari, CT'de en fazla patoloji gosteren kaslar
gluteus maksimus ve medius idi (%100). CT ve kas giicii birlikte
degerlendirildiginde uyluk adduktorlar1%95.7 oraninda uyumlu
bulgular veriyorlardi.

- %21.7 hipertrofi, %21.7 asimetri saptandi.

* DMD, BMD, LG-MD guruplarinda klinik ve radyolojik olarak en agir
patolojik bulgular alt ekstremitelerde ve proksimal kaslarda
saptandi. Uyluk ve baldir seviyelerinde ise patolojik lezyonlar,
posterior kas guruplarina lokalize bulundu. Uyluk seviyesinde, ayni
seviyedeki diger kas guruplarina oranla gracilis ve sartorius
kaslar1 nispeten korunmus bulundu. Bu kaslar DMD'li gurupta %33.3-
%44.5, LG-MD gurubunda %60.9, BMD gurubunda ise %86.7 oraninda
patoloji gosterdiler.

* Miyotonik distrofi gurubunda CT goriintiilerinde en agir tutulum
gosteren kaslar boyun fleksor ve ekstensor kaslari, CT'de en fazla
patoloji gosteren kas gurubu boyun kaslari idi (%87.5). CT ve kas
giicli birlikte degerlendirildiginde govde fleksor kasi %100 oraninda
uyumlu bulgu veriyordu.

- %75 atrofi, %12.5 asimetri saptandi.

* FSH-MD'li 2 hastada sadece bulgular belirtilerek yoruma
gidilmedi fakat klinik dagilim disinda hamstring ve gastroknemius
kas guruplar1 CT goriintiilerinde en agir bulgulart veriyorlardi.
Benzer sekilde kas. giicii testleri normal simirlarda olan tek okiiler
miyopatili hastamizda kuadriceps femoris ve gastroknemius
kaslarindan patolojik goriintiiler elde edildi.

Y

* Non-invazif ve objektif bir yontem olan CT, PMD'lerde lezyonun
lokalizasyonu, selektif tutulumu, yayginligi, lezyon ciddiyetinin
derecesi, hastalifin seyri ve takibinde ©Onemli bir yardimcidir.
Derinde bulunan, ayr1 ayr1 test edilemeyen bilegik kaslardaki
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lokalize lezyonlari, cocuklar ve kooperasyon giicliigi iéinde olan
hastalarin degerlendirmesini manuel testlere goére daha dogru
oranda yapar. Selektif tutulumu gosterebilmesi ile de biopsi ve EMG
lokalizasyonlarina yardimcidir.

Noromuskiiler hastaliklarda no6rojen ve miyopati farkim
ayirabilmesine ragmen CT, spesifik hastalifin tanisinda yalnmz
bagina yeterli olmamaktadir. Klinik muayene, hastalik- hikayesi,
elektrofizyoloji, histoloji ve biokimyasal c¢aligmalarin yaninda
tanmiya yardimct oldugu diisiiniilmektedir.
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Fig. 1: Boyun CT Kesiti Sematik GOriiniimii
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Fig. 4: Omuz Kavsagi CT Kesiti Goriinilimii
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 Fig. 5: Pelvis Kavsags CT Kesiti Sematik Goriiniim

43/44

T Internal iliac artery

Internal iliac artery
(branch)

External iliac artery

Common iliac vein
Internal iliac vein
External iliac vein

Rectus abdominis
muscle

Internal oblique muscle

Transversus abdominis
muscle

Psoas muscle

lliacus muscle

lliopsoas muscle

Multifidus muscle

Gluteus maximus
muscle

Gluteus minimus
muscle

Ureter
lleum
Colon

Ala of the ilium

Anterior sacral foramina

Articular tubercle of the
sacrum

Promontory

Sacroiliac joint

Gluteus medius muscle

T elel - Fae e 4T

L el ol e sl ] ) ]|

L sl el el [l el e

T e e e T

62




a0

Fig. 6: Pelvis Kavsagi CT Kesiti Goriiniimii
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Fig. 7: Uyluk CT Kesiti Sematik Goriiniimii
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Fig. 8: Uyluk CT Kesiti Goriiniimi




Fig. 9: Baldir CT Kesiti Sematik Gériin
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Fig. 10: Baldir CT Kesiti Goriiniimii




Resim 1: H.B., 20 yas, saghkli erkek.
Normal uyluk kesiti.

Resim 2: F.K., 40 yas, kadin, Okiiler Miyopati.

Uyluk kesiti: 1. derece CT dejenerasyonu.
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Resim 3: Y.K., 26 yas, erkek, BMD.
Uyluk kesiti: 2. derece CT dejenerasyonu.
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Resim 4: I.A., 20 yas, erkek, BMD.
Uyluk kesiti: 3. derece CT dejenerasyonu.
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Resim 5: V.B., 41 yas, erkek, LG-MD.

Uyluk kesiti: 4. derece CT dejenerasyonu.

Resim 6: K.P., 35 yags, erkek, LG-MD.
Baldir kesiti: Asimetrik CT goriintiimii.
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TABLO 4

Duchenne Muskiiler Distrofi Gurubu Hastalarin
CT Bulgularinin Degerlendirilmesi

KAS GRUBU __NORMAL PATOLOIIK
BOYUN 81.8 182
DELTOID 72.2 27.8
LATISSIMUS DORSI 72.2 27.8
TERES MAJOR 72.2 27.8
SUPRASPINATUS 72.2 27.8
PECT. MAJIOR 72.2 27.8
BICEPS 18.6 214
TRICEPS 78.6 214
BILEK EKST. 91.7 83
RECTUS ABDOMINIS 100 -
PSOAS/ILIACUS 58.8 41.2
GLUTEUS MAX. 5.9 4.1
GILUTEUS MED. - 100
ADDUKTORILAR 11.1 88.9
BICEPS FEMORIS 16.7 83.3
SEMITENDINOSUS 22.2 71.8
SEMIMEMBRANOSUS 277 72.3
GRACILIS : 66.7 33.3
SARTORIUS 555 44.5
KUADRICEPSFEMORIS 388 === == 612 =
VASTUS INTERMEDIUS 27.7 72.3
VASTUS MEDIALIS 27.7 72.3
VASTUS LATERALIS 277 72.3
GASTROKNEMIUS MED 1875 - 81.25
GASTROKNEMIUS I AT 18.75 81.25
SOLEUS 25 15
TIBIALIS ANTERIOR 25 15

TIBIALIS POSTERIOR 25 15




TABLO 5

Duchenne Muskiiler Distrofi Gurubunda
Kas Giicii Degerlendirmesi Sonuclar

KAS GRUBU NORMAL PATOLOIIK
BOYUN FLEKSOR - 100
DELTQID 43.75 56.25
LATISSIMUS DORSI 6.25 93.75
TERES MAJOR 6.25 93.75
SUPRASPINATUS 43.75 56.25
BICEPS 375 62.5
TRICEPS 43.75 56.25
BILEK EKST. 56.25 43.75
RECTUS ABDOMINIS 5.5 94.5
PSOASALIACUS 43.75 56.25
GLUTEUS MAX. 18.75 81.25
ADDUKTORLAR 12.5 _87.5
BICEPS FEMORIS 37.5 62.5
KUADRICEPS FEMORIS 50 50
GASTROKNEMIUS 12.5 87.5

TiBIALIS ANTERIOR 43.75 56.25
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TABLO 11

Becker Muskiiler Distrofi Gurubu Hastalarin
CT Bulgularimin Degerlendirilmesi

KASGRUBU _~~~ NORMALL. ~ PATOLOIIK

BOYUN FLEKS. 81.8 18.2
BOYUN EKST 54.5 45.5
DELTOID 92.8 7.2

TERES MAJIOR 100 -

SUPRASPINATUS 100 -
PECT. MAIOR 100 -

BICEPS 583 41.7
TRICEPS 75 25

BILEK FLEKS. 75 25

BILEK EKST. 91.7 8.3
RECTUSABDOMINIS 571~ 429
PSOQAS/ILIACUS 71.4 28.6
GLUTEUS MAX. 143 85.7
GLUTEUS MED. 21.4 78.6
ADDUKTORLAR - 100

BICEPS FEMORIS 100
SEMITENDINQSHS__*___QZZ_____,_._____QS,B_____
SEMIMEMBRANOSUS .~ 67 933
GRACILIS 13.3 86.7
SARTORIUS 13.3 86.7
RECTUS FEMORIS - 100

VASTUS INTERMEDIUS - 100

VASTUS MEDIALIS - 100

VASTUS LATERALIS - 100
GASTROKNEMIUS 7.1 929
SOLEUS 7.1 92.9
TiBIALIS ANTERIOR 28.6 71.4

TiBiALIS POSTERIOR 28.6 71.4




TABLO 12

Becker Mauskiiler Distrofi Gurubunda
Kas Giicii Degerlendirmesi Sonuc¢lar:

\S GRUBLI NC : PATOLOI

BOYUN FI.EKSOR 53.3 46.7
DELTOID 60 40
LATISSIMUS DORSI 26.7 73.3
TERES MAJOR 26.7 73.3
SUPRASPINATUS . 60 40
BICEPS 26.7 733
TRICEPS 53.3 46.7
BILEK EKST. 60 40
RECTUS ABDOMINIS 26.7 73.3
PSOASALIACUS 43.75 56.25
GLUTEUS MAX. 6.7 93.3
ADDUKTORLAR 13.3 86.7
BICEPS FEMORIS - 100
KUADRICEPS FEMORIS - 100
GASTROKNEMIUS 20 80

TiBIALIS ANTERIOR 33.3 ' 66.7
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LG-MD Gurubu Hastalarin

TABLO 18

CT Bulgularinin Degerlendirilniesi

KAS GRUBU NORMAL PATOLOIJIK
BOYUN -81.8 182
DELTOQID 76.2 23.8
LATISSIMUS DORSI 85.7 14.3
TERES MAJOR 76.2 23.8
SUPRASPINATUS 85.7 14.3
PECT. MAIOR 71.4 28.6
BICEPS 64.7 353
TRICEPS 76.5 23.5
BILEK EKST. 64.7 353
RECTUS ABDOMINIS 45 55
PSOAS/ITIACUS 38.1 61.9
GLUTEUS MAX. - 100
GLUTEUS MED. - 100
ADDUKTORLAR 4.4 95.6
BICEPS FEMORIS 17.4 82.6
SEMITENDINOSUS 21.7 78.3
SEMIMEMBRANOSUS 21.7 78.3
GRACILIS 39.1 60.9
SARTORIUS 39.1 60.9
KUADRICEPS FEMORIS 34.8 65.2
VASTUS INTERMEDIUS _ 34.8 65.2
VASTUS MEDJALIS 34.8 65.2
VASTUS LATERALIS - 34.8 65.2
GASTROKNEMIUS MED 36.4 63.6
GASTROKNEMIUS L AT 36.4 63.6
SOLEUS 36.4 63.6
. TIBIALIS ANTERIOR 31.8 68.2
TIBIALIS POSTERIOR 27.3 72.7




TABLO 19

LG-MD Gurubu Hastalarin
Kas Giicii Degerlendirmesi Sonuclar:

KASGRUBU ~~~~  NORMAL  PATOLOIIK

BOYUN FLEKSOR 26.1 13.9
DELTOID 304 69.6
LATISSIMUS DORSI 8.7 913
TERES MAJOR 8.7 91.3
SUPRASPINATUS 30.4 69.6
BICEPS 17.4 82.6
TRICEPS 56.5 43.5
BILEK EKST. 73.9 26.1
RECTUS ABDOMINIS 13.1 86.9
PSOAS/ALIACUS 30.4 69.6
GLUTEUS MAX. 8.7 91.3
ADDUKTORLAR - _100

BICEPS FEMORIS 17.4 82.6
KUADRICEPS FEMORIS 304 69.6
GASTROKNEMIUS 100

TIBIALIS ANTERIOR 34.8 _65.2
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TABLO 23
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Miyotonik Distrofi Gurubu Hastalarin Kas CT Goriintiileme Sonuclar:
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TABLO 25

Miyotonik Distrofi Gurubu Hastalarin
CT Bulgularimin Degerlendirilmesi

KASGRUBU = NORMALL. = PATOLOIK

BOYUN 125 87.5
DELTOQID 25 75
LATISSIMUS DORSI 25 75

TERES MAIOR 25 75
SUPRASPINATUS 25 75

PECT. MAIOR 25 75

BICEPS 100 -

TRICEPS 83.3 16.7

BILEK EKST. 100 -
RECTUSABDOMINIS 375 625
PSOAS/LIACUS 50 50
GLUTEUS MAX. 50 50
GLUTEUS MED. 62.5 37.5.
ADDUKTORLAR 62.5 37.5
BICEPS FEMORIS 37.5 62.5

SEMITENDINOSUS ~ s0 = = 50
SEMIMEMBRANOSUS 50 = 50

GRACILIS 62.5 37.5
SARTORIUS - 62.5 37.5
KUADRICEPS FEMORIS 75 25
VASTUSINTERMEDIUS 625 = 375
VASTUS MEDIALIS 62.5 37.5
VASTUS LATERALIS 62.5 375
GASTROKNEMIUS MED 37.5 : 62.5
GASTROKNEMIUS I AT 50 50

SOLEUS 50 50

TIBIALIS ANTERIOR 62.5 375

TIBIALIS POSTERIOR 50 50




TABLO 26

Miyotonik Distrofi Gurubu Hastalarm
Manuel Kas Giicii Bulgularinin Degerlendirilmesi

KASGRUBU ~~~ NORMAL ~ PATOLOJK

BOYUN FLEKSOR 12.5 87.5
DELTOQID 62.5 37.5
LATISSIMUS DORSi 62.5 37.5
TERES MAIOR 62.5 37.5
SUPRASPINATUS _62.5 37.5
BICEPS 37.5 62.5
TRICEPS 50 50
BiLEK EKST. 50 50
RECTUS ABDOMINIS 37.5 62.5
PSOAS/ALIACUS 37.5 62.5
GLUTEUS MAX. 50 50
ADDUKTORLAR 50 50
BiCEPS FEMORIS 50 50
KUADRICEPS FEMORIS 37.5 62.5
GASTROKNEMIUS 50 50

TIBIALISANTERIOR 50 50
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TABLO 29

DMD, BMD, LG-MD ve Miyotonik Distrofili
64 Hastanin ‘istatistiksel Degerlendirilmesi

DOGRULUK
KAS / KAS GRUBU DUYARLIK ~ OZGULLUK ORAM
BOYUNKASLARI 085 0.25 0.44
DELTOQID 0.80 0.52 0.57
SUPRASPINATUS 1.0 0.43 0.53
TERES MAJORTATDORSI 10 029 041
BICEPS 0.93 0.42 0.58
TRICEPS 0.92 0.67 0.73
BILEK EKST. 0.60 0.66 0.65
RECTUSABDOMINIS 091 030 0.53
PSOAS/ILIACUS 0.89 0.43 0.66
GLUTEUS MAX. 0.84 0.67 0.82
BICEPS FEMORIS 0.88 0.58 0.82
ADDUKTORIAR 0.98 0.75 0.95
RECTUS FEMORIS 0.81 074 ___ 0.79
TIBIALIS ANTERIOR 0.73 0.72 0.73

GASTROKNEMIUS 0.86 0.67 0.81




TABLO 30

DMD, BMD, LG-MD'li 56 Hastanmn
istatistiksel Degerlendirilmesi

DOGRULUK
KAS / KAS GRUBU DUYARLIK ~~ OZGULLUK. _ ORANI
BOYUN KASLARI 0.71 0.26 0.35
DELTQID 0.75 0.48 0.52
SUPRASPINATUS 1.0 037 0.47
TERES MAIOR/LAT DORSI 1.0 030 0.40
BICEPS 0.93 0.39 0.58
TRICEPS 0.91 0.66 0.72
BILEK EKST. 0.60 0.67 0.66
RECTUS ABDOMINIS 0.89 0.29 0.52
PSOAS/ILIACUS 0.87 037 0.60
GLUTEUS MAX. 0.87 0.67 0.86
BICEPS FEMORIS 091 _0.56 0.85
ADDUKTORLAR 1.0 0.67 0.98
RECTUS FEMORIS 0.80 0.71 0.78
TIBIALIS ANTERIOR 0.71 0.69 0.71

GASTROKNEMIUS 0.90 0.67 0.84
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