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ARASTIRMA MAKALESI

DUCHENNE MUSKULER DiSTROFI’DE UST EKS]’REMiTE DiNAMiK EGZERSIZiNiN
SOLUNUM FONKSiYONU VE YASAM KALITESi UZERINE ETKISi

OZET

Amac: Calismamizin amaci; Duchenne Muskiiler Distrofi'li (DMD) cocuklarda (st ekstremite
dinamik egzersizinin solunum fonksiyonu ile yasam kalitesi tizerindeki etkilerini incelemek idi.

Yéntemler: Bu calismada DMD tanisi almis, Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandir-
masi (BUEFS)na gére Devre 1 veya 2'de yer alan cocuklar yazi-tura yéntemi ile randomize
olarak calisma ve kontrol gruplarina ayrildi. Demografik bilgileri kaydedildi. Sireli perfor-
mans testleri (sirtiistii yatistan ayaga kalkma, T-shirt giyme/cikarma), elektronik bir solunum
kas kuvveti 6lciim aleti, PedsQL-3.0 Néromuskiiler Modiil cocuk/ebeveyn anketi sirasiyla tist
ekstremite performanslari, tepe ekspiratuar akim (TEA) ve saglikla iliskili yasam kalitelerini
degerlendirmek icin kullanildi. Calisma grubu elektronik kol ergometresinde 8 hafta, hafta-
da 3 giin, ortalama 40 dakika calistirildi. Kontrol grubuna ev programi olarak normal eklem
hareketlerini iceren Ust ekstremite egzersizleri uygulandi. 8 hafta sonunda degerlendirmeler
tekrarlandi.

Sonuglar: Calismaya yas ortalamalari sirasiyla 9.33+1.37 ve 9.50+1.38 olan 12’si kontrol ve
12’si calisma grubuna toplam 24 DMD’li cocuk dahil edildi. Egzersiz programi sonrasi sirtiistii
yatistan ayaga kalkma ve T-shirt giyme stiresinde calisma grubu lehine istatistiksel olarak
anlamli fark bulundu (p<0.05). Calisma grubunda egzersiz sonrasi TEA litre degerinde anlamh
artis bulundu (p<0.01). PedsQL-cocuk skorlari ile TEA arasinda, pozitif yonde, orta kuvvette
(r=0.590; p<0.05); TEA ile T-Shirt giyme siiresi arasinda negatif yonde, kuvvetli (r=-0.629;
p<0.05) iliski bulundu.

Tartisma: Calismamizda, DMD'li cocuklarda kol ergometresi ile gerceklestirilen Gst ekstre-
mite dinamik egzersizinin, cocuklarin solunum performansini arttirdigi ve yasam kaliteleri
lizerinde olumlu etkiye sahip oldugu belirlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne kas distrofisi; ekshalasyon; aerobik egzersiz; list ekstremite

RESEARCH ARTICLE

EFFECTS OF UPPER EXTREMITY DYNAMIC EXERCISE ON RESPIRATORY
FUNCTION AND QUALITY OF LIFE IN DUCHENNE MUSCULAR DYSTROPHY

ABSTRACT

Purpose: The aim of this study was to investigate the effects of upper extremity dynamic
exercise on respiratory function and quality of life in children with Duchenne Muscular Dys-
trophy (DMD).

Methods: In this study, children who diagnosed DMD scored as Level 1 or 2 according to
the Brooke Upper Extremity Functional Classification (BUEFC) were divided into study and
control groups with coin toss method randomly. Demographic datas were recorded. Timed
performance tests (standing from supine, T-Shirt wearing/removing), electronic respiratory
muscle strength device and Pediatric Quality of Life-3.0 (PedsQL-3.0) Neuromuscular Module
child/parent questionnaire were used for evaluation of upper extremity performances, peak
expiratory flow (PEF) and health-related quality of life, respectively. Study group had trained
in arm ergometer, 8 weeks, 3 days per week, mean 40 minutes. Control group was applied
normal range of motion upper extremity exercises as home programme. Assessments were
repeated after 8 weeks.

Results: 24 DMD children, 12 control and 12 study subjects, respectively with mean age
9.33+1.37 and 9.50+1.38 were evaluated. Statistically significant differences were found
in favor of study group in standing from supine position and T-shirt wearing time after ex-
ercise program (p<0.05). Significant increase was found in PEF liter value in study group
(p<0.01). There were positive, moderate correlation between PedsQL-child scores and
PEF (r=0.590; p<0.05); negative, strong correlation between PEF and T-Shirt wearing time
(r=-0.629; p<0.05).

Discussion: It was found that upper extremity dynamic exercise with arm ergometer in-
creased respiratory function and showed positive effect on quality of life of children with
DMD.

Key Words: Duchenne muscular dystrophy; exhalation; aerobic exercise; upper extremity
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GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD) yaklasik
1/3600-6000 canh erkek dogum prevelansi ile X
kromozomuna bagli resesif gecisli kalitsal bir has-
tahktir (1-5). DMD, distrofin isimli hiicre membran
proteininin tam veya kismi (<%3) eksikligi ile ka-
rakterizedir (6). Distrofin eksikligi, kas fibrillerinin
stirekli dejenerasyonu ile iskelet kaslari, solunum ve
kalp kaslari kuvvetinde ve fonksiyonel becerilerde
progresif kayba neden olmaktadir (7-9). Giniimtiz-
de hastahgi ortadan kaldiran bir tedavi yontemi ol-
mamakla birlikte, steroid kullanimi, egzersiz ve or-
tez uygulamalarini iceren fizyoterapi rehabilitasyon
yaklasimlari ile cocuklarin ylriime ve yasam siirele-
ri uzayabilmekte ve yasam kaliteleri nemli &lclide
yikselmektedir. Ancak hastaligin ilerleyis sirecinde
kas zayifliginin progresyonu, 13 yas civarinda te-
kerlekli sandalye bagimliligini, bunu takiben skolyoz
gelisimini, solunum yetmezligini ve kardiyomiyopa-
tiyi beraberinde getirmektedir (10).

DMD’li ¢cocuklarin hemen hemen tamaminda has-
taligin ilerleyen doénemlerinde restriktif akciger
hastaligina bagli kronik respiratuar yetmezlik go-
rilmektedir (11). Pulmoner fonksiyonlardaki kayip-
lar ortalama 9-11 yaslarinda baslamaktadir. Zorlu
vital kapasitenin (ZVK) yilda ortalama % 5-10 ara-
sinda dismeye baslamasiyla beraber éksiirme kuv-
veti yetersizdir ve zayif dksirige bagl havayolla-
rindan sekresyonun uzaklastirilmasindaki bozukluk
ilerleyen dénemde sik gorilen bulgular arasindadir
(12-15). ZVK'deki progresif dusls, gece hiperkap-
nisinin glindiizleri de goriilmesi seklinde ilerleyerek
ciddi solunum yetmezliginin gelismesine zemin ha-
zirlamaktadir (16). Genclik dénemlerinin orta ve son
kismi arasinda geceleri ventilasyon yardimcilarina
ihtiyac duyulmaktadir. Gelismis pulmoner bakim ve
akciger enfeksiyonlarinin tedavisi ile yasam siresi
uzatilabilmektedir (12,13).

Muskdler distrofilerin kronik ve ilerleyici karakteri,
aktivite ve katilimda da diisiise neden olmaktadir.
Bu nedenle hastalarin, yasam kalitelerini (YK) etki-
leyen, azalan motor beceriler ile bas etmeyi 6gren-
meleri 6nemlidir. Bothwell ve dig.’nin yaptiklari bir
calismaya gore, DMD’li bir cocuga sahip aileler icin
YK'nin fiziksel fonksiyonlardan daha fazla éneme
sahip oldugu bulunmustur (17). Karaduman ve ark,
serebral palsili cocuklar ile néromuskiiler hastaliga
sahip cocuklarin yasam kalitelerini karsilastirdigi

Alemdaroglu i, Karaduman A, Yilmaz TO, Topaloglu H.

calismada, néromuskiiler hastaliga sahip cocuk-
larin serebral palsili cocuklara oranla genel saglik
algilamasinin daha dusiik, ailenin emosyonel etkile-
nimi ve ailenin ¢cocuga ayirdigl zamanin daha fazla
oldugu bulunmustur (18).

Literatilirde néromuskiiler hastaliga sahip bireylerin
solunum fonksiyonlarinin korunmasinda inspiratuar
kas egitiminin, gunlik yasam aktivitelerindeki ba-
gimsizhgin arttirilmasi ve dolayisiyla yasam kalite-
sinin iyilestirilmesinde ise oOzellikle alt ekstremite
ve govdeye yonelik egzersiz uygulamalarinin etkin-
ligi gosterilmistir (14,16,19,20,21). Ancak hastali-
gin erken donemlerinden itibaren (st ekstremiteyi
iceren egzersiz uygulamalarinin bu hastalarin fonk-
siyonlarina olan etkilerini gdsteren yayinlar sinirli-
dir (6,9).

Cahismamizin amaci; erken dénem DMD’li cocuk-
larda ust ekstremite dinamik egzersizinin solunum
fonksiyonu ile cocugun ve ebeveynin yasam kalitesi
tizerindeki etkilerini incelemektir.

YONTEMLER

Calismamiza pediatrik nérolog tarafindan DMD ta-
nisi almis;

« Ambulasyonu devam eden,

- Egzersiz yapmaya engel teskil edebilecek baska
herhangi bir sistemik yada ortopedik/nérolojik
rahatsizigr bulunmayan,

« Enaz 1 saat bagimsiz oturma becerisine sahip,
+ Yaslar 8-15 arasinda degisen,

« Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandir-
masi (BUEFS) kullanilarak degerlendirme pa-
rametrelerini ve (st ekstremite egzersizlerini
gerceklestirmesinde herhangi bir engeli bulun-
mayan Devre 1 (Kollar yandayken harekete bas-
lar ve ellerini basinin lizerinde tam olarak birles-
tirebilir) - Devre 2 (Ancak dirseklerini fleksiyona
getirerek kollarini basinin zerine getirebilir
veya yardimci kaslarini kullanir) arasindaki ¢o-
cuklar ailelerinden ve kendilerinden yazili onam
alinarak dahil edildi (22).

Yukaridaki kriterleri saglayamayan, degerlendirme
ve egzersiz sirasinda verilen komutlari yerine ge-
tirmekte zorlanan, mental problemleri olan, koope-
rasyonu eksik, ailelerinden ve kendilerinden calisma
icin yazih onam alinamayan cocuklar calismaya da-
hil edilmedi.
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Tablo 1. Calismaya dahil edilen olgularin demografik ve fiziksel 6zellikleri (N=24)

Calisma Grubu Kontrol Grubu
Demografik bilgiler n Minimum | Maksimum X+SS n Minimum | Maksimum XSS
Yas (yil) 12 8 12 9.50+1.38 12 8 12 9.33+1.37
Boy (cm) 12 112 140 130.92+9.37 12 120 142 129.58:6.24
Viicut Agirhgi (kg) 12 20 40 31.0+7.64 12 22 40 29.75+5.80
Viicut Kitle indeksi(kg/mz) 12 14.8 21 17.78+2.30 12 14.1 22.8 17.66+2.93

Calismaya dahil edilen cocuklar yazi-tura yéntemi
ile rastgele, calisma ve kontrol grubu olmak tizere
2 gruba ayrildi.

Cahsmanin giicii 10 kontrol ve 10 calisma grubu
hastasi ile % 80 olarak belirlendi. Tip 1 hata boyutu
% 5 olarak sinirlandirildi. Buna gére calismamiza
her iki gruptaki hasta sayisinda tedavi seanslari bo-
yunca % 20’lik kayip olabilecegi g6z 6niine alinarak
12 kontrol, 12 tedavi hastasi olmak lizere toplam
24 hasta dahil edildi.

Hacettepe Universitesi, Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurul Baskanhgi’nca LUT 12/90
takip numarasi ile takip edilen calismamiz, tibbi
etik acisindan uygun bulundu.

Calismaya dabhil edilen olgulara, yas, boy, kilo, viicut
kiitle indeksi (VKI) gibi demografik bilgileri kayde-
dildikten sonra st ekstremite fonksiyonlarini ilgi-
lendiren giinlik yasam aktivitelerine yonelik sureli
performans testleri yapildi (23). Olgularin sirtisti
yatistan (bir met tizerinde sirt tsti, kollar gévdenin
yaninda, bacaklar miimkiin oldugunca kapali ve bas
orta hatta uzanmis pozisyondan) ayaga kalkma su-
resi (Gowers Belirtisi), T-Shirt giyme ve T-Shirt ¢I-
karma siireleri (kol destegi olmayan bir sandalyede
oturma pozisyonunda) saniye cinsinden kaydedildi
(24). Testleri gerceklestirmek icin bir kisiden veya
bir objeden yardim almaya ihtiya¢ duyan olgularin
yardim almasina izin verildi ve testin yardimli/yar-
dimsiz yapildigi kaydedildi.

Calismaya alinan olgularin tepe ekspirasyon aki-
mi (TEA), Microlife PF 100 -Asthma Management
System, Peak Expiratory Flow (PEF) (Microlife AG,

Switzerland) elektronik solunum kas kuvveti 6lciim
aleti kullanilarak belirlendi (19). Olgulardan derin
bir inspirasyon sonrasinda havayi tutmalari, bu si-
rada agizlarini acip aletin agizhk kismini digleri ve
dudaklari ile sikistirmalari; sonrasinda ise tek bir
hamlede iclerinde tuttuklari havay tim giicleri ile
aletin icine iiflemeleri istendi. islem sonunda aletin
ekraninda litre cinsinden goriilen deger kaydedildi.

Olgularin saglikla iliskili yasam kalitelerinin deger-
lendirilmesinde, The Pediatric Quality of Life In-
ventory-3.0 (PedsQL-3.0)-Neuromuscular Module
Tirkce versiyonu PedsQL-3.0 Néromuskiiler Modiil,
testi gelistiren ekibin izni alinarak kullanildi (25). Bu
olcek, 2-18 yas arasinda, néromuskiiler hastaliga
sahip cocuklarin saglkla iliskili yasam kalitelerini
hastaliga-ozel degerlendirmede gecerli ve giiveni-
lir bulunmustur (26). Olcek, 3 kategori altinda top-
lam 25 maddeden olusmaktadir. Bu maddeler; 1)
Benim/Cocugumun néromuskiiler hastaligi ile ilgili
(hastalik stireci ve iliskili semptomlara yonelik 17
madde icermektedir), 2) iletisim (hastanin saglik
bakim verenleri ve hastalig ile ilgili diger kisiler-
le iletisim becerisine yonelik 3 madde icermekte-
dir), 3) Aile kaynaklarimiz ile ilgili (ailenin finansal
ve sosyal destek sistemleri ile ilgili 5 madde icer-
mektedir) olmak tizere 3 baslik altinda toplanmis-
tir. PedsQL-3.0 Noromuskiler Modil dlcegi, 5-18
yas arasindaki cocuklar icin cocuk kisisel raporu ve
ebeveyn raporu formatlarinda, 2-4 yas arasi cocuk-
lar icin ebeveyn raporu formatinda hazirlanmistir.
Maddeler O (asla problem teskil etmez) - 4 (her za-
man problem teskil eder) arasinda Likert tipi puan-
lanmaktadir. Puanlama, testin sonunda 0-100 arasi

Tablo 2. Calisma ve kontrol grubundaki olgularin Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi'na gore yer aldiklari devreler

(N=24)
Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Calisma Grubu Kontrol Grubu
Siniflandirmasi n % n %
Devre 1 11 91.7 9 75
Devre 2 1 8.3 3 25
Toplam 12 100 12 100
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Tablo 3. Calisma ve kontrol grubundaki olgularin baslangic ve 8 haftalik egzersiz uygulamalari sonrasi uygulanan degerlendirme

parametrelerinin sonuglari (N=24)

Alemdaroglu i, Karaduman A, Yilmaz TO, Topaloglu H.

Calisma Grubu (n=12 Kontrol Grubu (n=12)
Baslangic Es%Z,:-ras: z p Baslangic Esizlﬁas: z p

Siireli Performans Testleri

(Sc'gtc‘vztri%sartfta” yagakakma | 084.1030 | 827:7.35 | -2295 | 002 | 1002:618 | 13041085 | -0.770 | 044
T-Shirt giyme (sn) 12.15+5.85 11.16+6.94 -1.490 0.14 16.46+13.16 18.04£13.27 -1.647 0.10
T-Shirt ¢ikarma (sn) 9.12+7.28 6.62+4.41 -1.530 | 013 12.76+14.89 12.72+16.74 | -0.589 0.56
Pik Ekspiratuar Akim (PEF) (litre) 200.58+59.41 232.58+55.48 | -3.059 0.00 204.50+52.02 | 222.33+36.26 | -1.844 0.07
PedsQL Cocuk Formu

Benim hastaligim ile ilgili 80.87+9.75 80.14+9.60 -0.178 0.86 80.51+9.00 78.18+9.81 -1.340 | 0.8
iletigim 7291+24.39 79.16+30.46 -0.772 0.44 71.52+24.98 67.35+21.74 -0.614 0.54
Aile Kaynaklarimiz 84.17+16.35 78.75+¢23.46 | -0.702 | 0.48 84.17+17.68 80.83+11.83 | -0.715 | 0.48
Toplam skor 80.58+10.65 79.75+12.25 | -0.044 | 0.97 80.50+9.78 77.50+8.81 -1.381 0.17
PedsQL Ebeveyn Formu

Cocugumun hastaligi ile ilgili 79.70£12.77 77.98+14.33 | -0.157 0.88 74.01+13.56 77.07+11.39 | -1.849 0.06
ileti§im 66.66+26.59 66.66+33.33 0.000 1.00 51.38+30.53 55.55+28.27 | -0.534 | 0.59
Aile Kaynaklarimiz 76.67+23.09 72.50+19.59 | -0.895 0.37 76.67+20.48 77.08+17.11 -0.491 0.62
Toplam skor 77.50+12.83 75.50+15.73 | -0.550 | 0.58 71.83+11.06 74.50+9.54 -0.980 | 0.33

(0 puan=100, 1 puan=75, 2 puan=50, 3 puan=25, 4
puan=0) yapilmaktadir. PedsQL-3.0 Noromuskiiler
Modiil'den alinan yiiksek puanlar, saglikla iliskili ya-
sam kalitesinin daha iyi oldugunu géstermektedir
(26).

Calisma grubundaki 12 olgu baslangi¢ degerlendir-
meleri sonrasi iki gunliik dinlenme siiresi ertesin-
de Ust ekstremitelerine yonelik egzersiz tedavisine
alindi. Olgular elektronik kol ergometresinde ce-
virebildikleri maksimum direnc seviyesinin yakla-
sik % 50’sinde, 8 hafta boyunca, birer giin aralkla
haftanin 3 giind, 5 dakika pasif modda 1sinma eg-
zersizi, 30 dakika aktif egzersiz ve 5 dakika pasif
modda soguma egzersizinden olusan seansta orta-
lama 40 dakika cahstirildi. Kontrol grubundaki 12
olguya baslangi¢ degerlendirmeleri sonrasinda ev
programi olarak, olgularin her birinin kendi fonksi-
yonel seviyesine ve kas kuvvetine uygun pasif, aktif
yardimli, aktif ya da direncli st ekstremite egzer-
sizleri 6gretildi. Ust ekstremite egzersizleri, omuz
fleksiyonu, abduksiyonu, ekstansiyonu, internal ve
eksternal rotasyonu, dirsek fleksiyon ve ekstansi-
yonu, el bilegi fleksiyon ve ekstansiyonuna yonelik
normal eklem hareket egzersizlerini kapsamakta
idi. Olgulardan egzersizleri, 8 hafta boyunca, her
glin, ortalama 40 dakikayr gecmemek sartiyla, her
egzersizi yorgunluk durumuna gore 5 ile 10 tekrar
olacak sekilde yapmalari istendi. Kontrol grubunda-
ki olgularin ev programini uygulama takibi, aileler

ile yapilan haftalik telefon goériismeleri ve giinlik
egzersiz takip formunun (egzersiz gunligu) aile ta-
rafindan doldurulmasi ile gerceklestirildi ve 8. haf-
ta sonundaki kontrolde bu formlar ailelerden alind.
Sekiz hafta sonunda, baslangicta yapilan degerlen-
dirmeler tekrarlanarak sonuclar karsilastirildi.

Cahsmaya dahil edilen olgulara tim degerlendir-
meler, calisma grubundaki cocuklara egzersizler ve
kontrol grubundaki cocuklara ev egzersiz programi
ayni fizyoterapist tarafindan uygulandi ve verildi.

istatistiksel Analiz

istatistiksel analiz icin Windows tabanli SPSS 18
(Statistical Package for the Social Sciences) ana-
liz programi kullanildi. Gruplarda egzersizin etkisini
arastirmak icin, degerlendirme sonucunda elde edi-
len verilerin (baslangi¢ ve 8. hafta sonunda) orta-
lamalar karsilastirildi. Grup ici degisimleri ortaya
koymak icin ordinal ya da normal dagihm goster-
meyen non-parametrik veri gruplarinda bagiml
gruplarda Wilcoxon testi; gruplar arasi karsilastir-
mada ise ordinal veya normal dagihm gdstermeyen
non-parametrik veri gruplari icin bagimsiz grup-
larda Mann Whitney U testi kullanildi. Tanimlayici
istatistiklerin sunulmasinda nicel degiskenler icin;
ortalama, ortanca ve standart sapma; nitel degis-
kenler icin sayi ve yuzdeler kullanildi. Degerlendirme
parametreleri arasindaki iligkilerin incelenmesinde
kullanilan korelasyon analizinde non parametrik ko-
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Tablo 4. Calisma ve kontrol gruplarinda baslangic ve 8 haftalik egzersiz programi uygulamalari sonrasi siireli performans test

sonuclari farklarinin gruplar arasi karsilastirmasi (n=24)

Calisma Grubu (n=12) | Kontrol Grubu (n=12)
Siireli Performans Testleri X+SS X+SS z P
Sirtiistii yatistan ayaga kalkma (Gowers)(sn) 2.56+3.39 -3.02+6.57 -2.041 0.04
T-Shirt giyme (sn) 0.98+2.34 -1.57+2.80 -2.281 0.02
T-Shirt ¢ikarma (sn) 2.50+4.94 0.04+5.46 -1.501 0.13

sullarda Spearman korelasyon katsayisi (rho) temel
alindi. Korelasyonlarin kuvveti, rho degeri >0.75
ise mikemmel; 0.55 ve 0.74 arasinda ise iyi; 0.35
ve 0.54 arasinda ise orta; 0.15 ve 0.34 arasinda
ise zayif; <0.14 ise yok olarak tanimlandi. Verilerin
analizinde istatistiksel anlamlilik diizeyi (p) 0.05 ka-
bul edildi (27).

SONUGLAR

Calismamiza dahil edilen 12 kontrol ve 12 calisma
olgusu olmak tizere toplam 24 DMD’li olgunun de-
mografik ve fiziksel 6zelliklerine ait bulgular Tablo
1'de; Ust ekstremite fonksiyonel seviyelerinin BU-
EFS’ye gore dagihimlari Tablo 2'de gosterildi.

Calisma (z=0.000, p=1.00) ve kontrol gruplarinda
(z=-1.732, p=0.083) baslangica gore 8 haftalik eg-
zersiz programi sonrasinda BUEFS skorunda an-
lamli fark bulunmadi (p>0.05).

Gruplardaki olgularin baslangic ve 8 haftalik eg-
zersiz uygulamalari sonrasi uygulanan sireli per-
formans test sonuclarinin karsilastirmalarinda, ¢a-
lisma grubunda yalnizca oturmadan ayaga kalkma
stresinde baslangi¢ degerlerine gore egzersiz son-
rasinda azalma yoninde anlamli fark bulunurken
(p<0.05); kontrol grubunda test parametrelerinden
hicbirinde egzersiz sonrasi anlamli fark bulunmadi
(p>0.05) (Tablo 3).

Baslangic ve 8 haftalik egzersiz programi uygu-
lamalari sonrasi sireli performans test sonuclari
farklarinin gruplar arasi karsilastirmasinda, iki grup
arasinda sirtiistii yatistan ayaga kalkma siresi ve
T-shirt giyme siiresinde calisma grubu lehine an-
lamli fark bulundu (p<0.05) (Tablo 4). Olgularin PEF
sonuclarinin karsilastirmasinda, calisma grubunda
baslangic degerlerine gore 8 haftalik egzersiz uy-
gulamasi sonrasinda PEF litre degerinde artis yo-
ninde anlamli fark bulunurken (p<0.01), kontrol
grubunda baslangic degerlerine gore anlamli fark
bulunmadi (p>0.05) (Tablo 3).
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Baslangi¢ ve 8 haftalik egzersiz uygulamalari son-
rasi 6lctilen PEF degerleri arasindaki farklarin grup-
lar arasi karsilastirmasinda, iki grup arasinda an-
lamli fark bulunmadi (z=-1.704; p>0.05).

Olgulara ve ebeveynlerine baslangicta ve 8 haftalik
egzersiz programi uygulamasi sonrasi uygulanan
PedsQL-N&romuskiler Modil alt parametreleri-
nin skorlar ve toplam skorlar incelendiginde; her
iki grupta da baslangic degerlerine gére egzersiz
sonrasinda yasam kalitesi anketi alt parametreleri
ve toplam skorda anlamli fark bulunmadi (p>0.05)
(Tablo 3). PedsQL-N&éromuskiiler Modiil alt para-
metreleri sonuclarinin farklarinin gruplar arasi kar-
silastirmalarinda, iki grup arasinda olgu ve ebevey-
nlerin anket sonuclarinda anlamh fark bulunmadi
(p>0.05).

Calismamizda uygulanan degerlendirmeler arasin-
daki iliskiler incelendiginde; PedsQL cocuk formu
skorlari ile PEF degeri arasinda, pozitif yonde, orta
kuvvette, istatistiksel olarak anlamh iliski bulu-
nurken (r=0.590; p<0.05); PedsQL ebeveyn formu
skorlari arasinda pozitif yonde, kuvvetli iliski bulun-
du (r=0.652; p<0.05). PEF ile T-Shirt giyme siiresi
arasinda negatif yonde, kuvvetli (r=-0.629; p<0.05)
iliski bulundu. BUEFS ile PedsQL ebeveyn formu
skorlari arasinda (r=-0.592; p<0.05) negatif yénde,
orta kuvvette, istatistiksel olarak anlaml iliski bu-
lundu.

TARTISMA

Sekiz haftalik Ust ekstremite aerobik ve normal
eklem hareketleri ile kuvvetlendirme egzersizle-
ri programina dahil edilen 24 DMD’li olgu ile ger-
ceklestirilen calismamizda; egzersizlerin solunum
fonksiyonu degerlendirmelerinden biri olan tepe
ekspiratuar akim ve yasam kalitesi tizerine etkileri
incelenmistir. Calisma grubunda uist ekstremitelerin
de dahil oldugu sirtiistii yatistan ayaga kalkma ak-
tivitesindeki performansta artis ile beraber TEAda
da artis gozlenirken; solunum fonksiyonundaki bu



artisin cocuklarin yasam kalitesi algilamalarini da
olumlu yénde etkiledigi belirlenmistir. Ayrica ebe-
veynlerin cocuklari ile ilgili yasam kalitesi algila-
malarinin, cocuklarinin Gst ekstremite fonksiyonel
seviyesinden etkilendigi; cocuklarin ve ebeveynlerin
yasam kalitesi algilamalarinin ise birbiri ile uyum-
lu oldugu da gosterilmistir. Kontrol grubunda ise
egzersiz 6ncesine gore solunum fonksiyonu ve st
ekstremite fonksiyonelligini iceren performans ak-
tivitelerinde herhangi bir gelisme gézlenmemistir.
Cahismamizda, DMD'li cocuklarda kol ergometresi
ile gerceklestirilen Gst ekstremite aerobik egzer-
sizinin, cocuklarin solunum performansini arttirdi-
g1 ve bu durumun yasam kaliteleri tizerinde olumlu
etki gosterebilecegi belirlenmistir.

Noromuskiler hastaliga (NMH) sahip bireylerin
egzersiz sirasinda ve uykuda solunum problemleri
yasama riski bulunmaktadir. Yeni baslayan uyku bo-
zukluklar, uyandiktan sonra dinlenememislik hissi,
sabah bas agrilari ve ortopne, ndromuskiler has-
taliga sahip bireylerin uykuda yasadiklari solunum
problemlerinin semptomlarindandir. Solunum sikin-
tisinin en erken belirtileri siklikla ilk olarak egzersiz
sirasinda sik ve kisa soluk alip verme ile ortaya ci-
karak egzersiz toleransini sinirlandirmaktadir. iler-
leyen dénemlerde ise solunum problemleri giinlik
yasam aktivitelerinde de goriilmeye baslamaktadir.
Hastalar genellikle yorgunluk ve soluk alip verme
sikintisiyla basa cikmak icin bilingsiz olarak akti-
vitelerini sinirlama yolunu se¢mektedir. Hastaligin
ileri evrelerinde solunum kas zayifligi, hipoventilas-
yon ve hiperkapniye yol acan restriktif tipte solu-
num problemlerine neden olmaktadir. Her ne kadar
pulmoner fonksiyon testleri ile erken solunum kas
tutulumu belirlenebilir olsa da, heniiz restriktif tipte
bir solunum bozuklugu gériilmeden bile egzersiz si-
rasinda dispne meydana gelebilmektedir. Ornegin,
bazi hastalarda hastaligin ilerleyen dénemlerine
kadar inspiratuar kas kuvvet olctimleri korunabil-
mektedir. Ek olarak, NMH’li bireylerde ilerleyen
donemlere kadar fonksiyonel rezidiiel kapasite de
normal kalma egilimindedir (20). Bu nedenle has-
taligin baslangicindan itibaren, solunum kaslarinin
kuvvetinin degerlendirilmesi, pulmoner fonksiyonu
gosteren testler ile erken belirtilerin fark edilmesi,
solunum problemlerine erken mudahale icin dnem
tagimaktadir.

Calismamizda, Ust ekstremiteye yonelik dinamik ve
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kuvvetlendirme egzersizlerinin solunum fonksiyon-
lari izerindeki etkisini belirlemek icin solunum fonk-
siyon testlerinden biri olan Tepe Ekspiratuar Akim
kullamlmistir. Calisma grubundaki olgularda, eg-
zersiz sonrasi olclilen TEA degerindeki artisin; Ust
ekstremiteye ydnelik aerobik egzersizin solunum
kaslarinin kuvveti tizerinde de olumlu etkileri oldu-
gunu disundirmektedir. Ayrica, hastalarin tedavi
programlari diizenlenirken solunum kas kuvvetini
korumak ve gelistirmek, respiratuar problemleri ge-
ciktirmek veya 6nlemek icin solunum kaslarinin ca-
hstirilmasinin yani sira tist ekstremiteye yonelik ve-
rilen aerobik egzersizlerin de yardimci olabilecegini
gostermektedir. Calismamizda ortaya ¢ikan, TEA
degerleri ile T-shirt giyme siresi arasindaki negatif
yondeki kuvvetli iliski, st ekstremite fonksiyonel-
ligi ile solunum fonksiyonlari arasindaki baglantiyi
desteklerken, PedsQL cocuk formu skorlari ile TEA
degeri arasindaki pozitif yonde orta kuvvetteki
iliski, cocuklarin, solunum fonksiyonlarinin, yasam
kalitelerini algilamalari tizerinde de etkili oldugunu
gostermektedir.

DMD gibi ciddi bir kronik hastaligin varligi, aile, ba-
kim verenler ve hastaligi yasayan bireyler iizerinde
onemli etkiler olusturmaktadir. Bu etkiler hastahgi
tasiyan bireyler ve yakin cevresi tarafindan kisisel
raporlama ile belirlenerek, hastanin ve ailesinin go-
ziinden hastaligin etkilerinin daha iyi anlasilimasini
saglamaktadir. Gunlik yasamda hastaligin tedavisi
ile basa ¢ikmanin yaninda, DMD'nin klinik 6zellik-
leri ve progresyon hizi aileler iizerinde de énemli
emosyonel yikima yol agmaktadir. Kaybetme kor-
kusu ve 6ltim distinceleri bu ailelerde sik goriilen ve
acl veren deneyimleri olusturmaktadir (21). Diger
kronik hastaliklarda oldugu gibi DMD’li bir ¢ocuga
sahip olmak, beraberinde stres, anksiyete ve cid-
di depresyonu getirmektedir (28-30). Yavas ve zor
hastalik siireci aile bireylerinin enerjisinin ve aile
kaynaklarinin tiikenmesine neden olmaktadir. Tim
bunlar sonucta, genel popiilasyonun diger lyelerine
oranla cocuklarda daha kéti saglik durumu, agri ve
ozre sebep olurken, cocuklar ve ebeveynlerde yiik-
sek oranda duygu durum bozukluklarina neden ol-
maktadir (31).

Yasam kalitesi cok yonli bir yapidir ve genel olarak
3 boliim icermektedir. Bunlar; a) hastanin fiziksel,
b) psikolojik ve c) sosyal fonksiyonlaridir (32). Gro-
otenhuis ve ark. yaptiklari calismada; 8-11 yasla-
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ri arasindaki muskiler distrofili cocuklarin motor
fonksiyon ve otonomiyi iceren saglikla iliskili yasam
kalitelerinde ve sosyal fonksiyonlari ve emosyonel
fonksiyonlarinda saglkli kontrol grubundaki ¢ocuk-
lara oranla diisus oldugu gosterilmistir (33). Baiar-
dini ve dig.nin yaptiklar calismada, yasam kalitesi
degerlendirme dlceklerinden biri olan Children He-
alth Questionnaire-Parent Form 50 (Cocuk Saghgi
Anketi Aile Formu 50) kullanilarak DMD’li ¢ocuga
sahip ailelerin, cocuklarinin yasam kalitelerini nasil
algiladiklari incelenmistir. Buna gére; DMD’li cocuk-
larin ebeveynleri, saglikli kontrol grubundaki cocuk-
larin ebeveynlerine oranla élcegin bircok paramet-
resinde cocuklarinin yasam kalitesini daha disik
skorlamislardir. Calismada DMD’li cocuklarin tim
fiziksel aktiviteleri gerceklestirme performanslari-
nin énemli &lctide kisitlandigi, okulla ve diger giin-
Itk faaliyetleri ile ilgili performanslarinda, emos-
yonel durumlarinda saghkli gruba goére dusiiklik
oldugu, cocuklarin agri ve rahatsizlik hissi tagidikla-
ri belirlenmistir. Buna ragmen, aileler beklenmeyen
sekilde, cocuklarinda sinirlilik, depresyon, agresyon
ya da hiperaktivite gibi bir davranissal bozukluk ta-
nimlamamislardir. Bakim verenler, siklikla ¢ocukla-
rinin klinik durumlarindan endise ettiklerini ve has-
taligin getirdigi 6zriin progresif dogasinin farkinda
olduklarini bildirmislerdir (21).

Karaduman ve ark. serebral palsili ve néromuskiiler
hastaliga sahip cocuklarin yasam Kkalitelerini Co-
cuk Saglik Anketi Aile Formu 50 (CHQ-Parent Form
50)’yi kullanarak karsilastirdiklari bir calismada, her
iki kronik hastalikta da cocuklarin fiziksel fonksi-
yonlar, emosyonel/davranissal limitasyonlar ve rol/
sosyal-fiziksel limitasyonlar alt parametrelerinden
disuk ve benzer puanlar aldiklar bildirilmistir. Ayni
calismada, her iki gruptaki cocuklarin da sosyal ka-
tihm sinirlanmalarinin benzer oldugu sonucuna va-
rilmistir. Buna karsin; néromuskiiler hastaliga sahip
ailelerin, cocuklarinin saghgini daha koti gordikleri
ve cocuklarinin fiziksel ve/veya psikososyal sag-
liklariyla ilgili serebral palsili ¢ocuklarin ailelerine
gore daha endiseli olduklari gosterilmistir (18).

Son yillarda DMD’li cocuklarin yagsam kaliteleri ile
ilgili yayinlanan iki 6nemli makalenin ilkinde, The
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL)-Gene-
ric Core Scales (PedsQL-Genel Skala) kullanilarak
35 DMD'li cocuk ve ailesinin cevaplar karsilasti-
rilmis, cevaplarda cocuklar ve aileleri arasinda or-
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ta-zayif uyum tespit edilmistir (34). ikinci yayinda,
44 DMD'li cocuk ve ailesi lzerinde The Pediatric
Quality of Life Inventory (PedsQL)-Neuromuscu-
lar Module (PedsQL-3.0 Néromuskiiler Modiil)’iin
gecerlilik calismasi yapilmis ve bu &l¢iimiin klinik
calismalarda gecerli bir sonug dlcimi olarak kulla-
nilabilecegi sonucuna varilmistir (26).

DMD’li cocuklarda temel hedef olan yasam kalitesini
artirmak icin solunum ve iskelet kaslarinin kuvvetini
artirmanin ve kardiyovaskiler enduransin gelistiril-
mesinin gerekliligi literatirde belirtilmistir (35-38).
Cahsmamizda calisma ve kontrol grubundaki olgu-
larin baslangica gore egzersiz programi uygulama-
lari sonrasi yasam kalitelerinin nasil etkilendiginin
belirlenmesi icin kullanilan PedsQL-N6éromuskiiler
Modiil'in 3 bagliktan olusan alt parametrelerinin
skorlari ve toplam skorlari grup ici analizde bas-
langica gore degismemekle birlikte, yasam kalitesi
acisindan gruplar arasinda da fark bulunmamistir.
Saglikla iliskili yasam kalitesi, yukarida bahsedildigi
gibi emosyonel, sosyal ve fiziksel unsurlardan etki-
lenmektedir. Ust ekstremiteye iliskin giinlik yasam
aktivitelerindeki sinirlanma, yasam kalitesinin fizik-
sel, emosyonel ve sosyal yonlerini olumsuz yénde
etkileyen 6nemli bir unsurdur; fakat tek unsur degil-
dir. Bu nedenle calismamiza dahil edilen olgularin
yasam kalitesi ile ilgili degerlendirme sonucunun
baslangic degerlendirmesine goére degismemesi
beklenen bir sonuc olarak goriilmektedir.

Cahsmamizda DMD’li cocuklarin, kendi yasam ka-
litelerini ebeveynleri kadar hassas degerlendirebil-
dikleri ve ebeveynlerin, cocuklarinin yasam kalitesi-
nin Ust ekstremite fonksiyonlarindaki kétilesmeden
olumsuz etkilendigini distindiikleri belirlenmistir.

Kol ergometresi ile dinamik kol egzersizlerinin so-
lunum fonksiyonlar tizerindeki olumlu etkileri goz
onine alindiginda, DMD’li hastalarin giinlik eg-
zersiz programlarinda, hastaliklarinin en erken
dénemlerinden itibaren aerobik Gst ekstremite eg-
zersizlerinin yer almasi gerektigi disiinilmektedir.
DMD'nin ilerleyen devrelerinde ortaya cikabilecek
komplikasyonlarin geciktirilmesi, cocuklarin yasam
kalitesinin korunmasi ve gelistirilmesinde dinamik
kol egzersizlerinin de etkisinin olabilecegi géz 6ni-
ne alinmaldir. Calismamizin literatiirde bu alanda
yapilmis sinirli calismalar arasinda yer alarak gele-
cek calismalara 1sik tutmasi agisindan énemli oldu-
gu dusunilmektedir.
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