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Amagc: Bu calismanin amaci spinal muskiiler atrofi tip 2 ve tip 3’10 olgulara uygulanan ev
programinin kas kuvveti ve motor fonksiyon Uzerine olan etkilerini incelemekti. Gereg ve
yontem: Calismaya spinal muskdler atrofi tip 2 ve tip 3 tanili 20 olgu alindi. Eklem hareket
acikhigi, kas kisaliklari, manuel kas kuvveti ve motor fonksiyon agisindan degerlendirilen her olgu
uygun ev programi ile izlendi. Ik dederlendirmeyi takip eden 3. ve 6. aylarda degerlendirme
islemi tekrar edildi. Sonuglar: Ev programi Oncesinde ve sonrasinda eklem hareketlerindeki
limitasyonlarda, kas kisalklarinda ve kas kuvvetinde istatistiksel olarak anlamb bir fark
saptanmadi (p>0.05). Hammersmith fonksiyonel motor skaladaki degisim anlamliydi (p<0.05).
Tartisma: Bu galismada ev programina, fonksiyonel yetenekler kas kuvvetinden daha iyi cevap
vermistir. Etkinligin daha iyi bir sekilde degerlendirilmesi igin daha uzun sireli ve homojen
gruplarla yapilan galismalara ihtiyag vardr.

Anahtar kelimeler: Spinal muskiiler atrofi, Kas kuvveti, Motor aktivite.

The effects of home program on muscle strength and motor
function in subjects with spinal muscular atrophy

Purpose: The aim of the study was to investigate the effects of a home program on muscle
strength and motor function in subjects with spinal muscular atrophy type 2 and type 3.
Material and methods: Twenty subjects with diagnosis of spinal muscular atrophy type 2 and
type 3 were included in the study. Range of motion, muscle shortness, manual muscle strength
and motor function were evaluated, and each subject was followed with an appropriate home
program. At the third and sixth months after the first evaluation, the evaluation procedure was
repeated. Results: There were no significant differences in the range of motion, muscle
shortness and muscle strength before and after the home program. The difference in
Hammersmith functional motor scale was significant (p<0.05). Conclusion: In this study,
functional abilities responded better than muscle strength to a home program. Further

prospective long-term studies on homogeneous groups are needed to investigate the effects
more accurately.
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Spinal muskiiler atrofiler (SMA) medulla
spinalis’in  én boynuz hiicrelerinin ve siddetli
formlarinda  bulbus’taki  motor c¢ekirdeklerin
dejenerasyonuna bagli olarak gelisen, iskelet
kaslarinda zayifhk wve harabiyete neden olan
kalitimsal bir grup hastaligin genel adidir.'?
Hastaliklar, baslangi¢ yasi ve kazanilan maksimum
motor  yeteneklere gére 3 grup altinda
smiflandirilir. Tip | SMA’nm en siddetli formudur,
desteksiz oturma yctenegini kazanamayan olgular
genellikle 2 yas oncesinde siddetli solunum
problemlerinden kaybedilirler. Tip 2 SMA, 18
aydan oOnce baglar, ctkilenen cocuklar desteksiz
oturabilirler ancak bagimsiz olarak ayaga kalkip
yiriiyemezler. Tip 3 SMA nin en hafif formudur,
etkilenen g¢ocuklar bagimsiz ayakta durabilirler ve
yiirlime yetenegini kazanirlar.’

Spinal muskiiler atrofilerde hastahg ortadan
kaldiracak tibbi va da cerrahi herhangi bir tedavi
yontemi bulunmamaktadir. Bu nedenle fizik tedavi
ve  rechabilitasyon  uygulamalari  hastah@in
tedavisinde ve yasam kalitesinin gelistirilmesinde
biiytik onem tasimaktadir. Ccsitli  derecelerde
fonksiyonel yetersizlige sahip hastalarda deformite
ve kontraktiirlerin meydana gclmesini 6nlemek,
viieut diizgtinliglini korumak, motor fonksiyonlar
ve ambulasyonu korumak ve devam ettirmek,
kisiyi kendi yetersizlikleri icerisinde maksimum
bagimsizhiga ulastwrmak ve bu hastaliklarin
olumsuz etkilerini en aza indirmck fizyoterapi ve
rehabilitasyon  ¢alismalarinin ana  hedefini
olusturmaktadir.*

SMA’h olgularda rehabilitasyon 24 saate
yayilmast gereken bir siirectir ve i¢inde ailenin de
onemli bir rol aldigi ckip ¢alismasim gerektirir.
Ulkemizde gerek hastalarin biiyiik bir kisminin

rehabilitasyon masraflarmi  karsilayacak sosyal
glivencelerinin -~ olmamasi  gerekse  yasadiklar
yerlerde rehabilitasyon hizmeti verecek

merkezlerin bulunmamasi nedeniyle ev programi
uygulamalan biiytik 6nem kazanmaktadir.
Literatiirde SMA’l1 hastalarda ev programinin
kas kuvveti ve motor fonksiyonlar tizerinc olan
etkilerini arastiran bir calismaya rastlanmanustir.
Bu calismanin amact tip 2 ve tip 3 SMA’L olgulara
uygulanan ev programinin kas kuvveti ve motor
fonksiyonlar tizerine olan etkilerini incelemektir.

Fizyoterapi Rehabilitasyon 17(1) 2006

Basodiu

Gerec ve yontem

Birey

Caligma, spinal muskiiler atrofi tip 2 ve tip 3
tamist ile takip edilen 35 olgu ile bagladi, ancak
¢ocuklarini diizenli olarak kontrole getirmeyen
ailelerin cv programim da diizenli uygulamayacag
diigtiniilerek 15 olgu ¢alismadan ¢ikarildi. Diger
olgularin aileleri ile sik araliklarla tclefon
gériigmesi  yapildi ve kendilerine verilen ev
programini istenen sekilde uygulamalari sagland.

Galismamiza yas ortalamalart 6.75+4.36 yil
olan 9’u kiz (% 45) ve 117 erkek (% 55) toplam 20
olgu alindi. Bu olgularin 8’i (% 40) SMA tip 2 ve
12°si (% 60) SMA tip 3 tanmisi ile izlendi. Tip 2
olgularin ambulasyon yetencdi yoktu, tip 3
olgularinda yiiriime yetencgini kaybetmis ii¢ olgu
disinda ambulasyon yetenedi mevcuttu.

Calisma oOncesinde ailelere detayli  bilgi
verilerek bilgilendirilmis onam alindi. Olgularin
yas, boy uzunlugu ve viicut agirhgma ait bilgiler
Tablo 1°de verildi.

Yontem

Degerlendirme

Cocuklarin biiytime ¢aginda olmasi nedeniyle
boy uzunlugu ve viicut agirhgi degerleri takip
edildi.

Alt ve tst ekstremitclerdeki eklem hareket
acikhgr  degerlendirildi.  limitasyon  oldugu
saptanan olgularda gonyometrik 6l¢tim yapilarak,
pasif limitasyon acilari kaydedildi .

Kalga fleksorleri, hamstringler, gastro-solcus,
lumbal ekstansorler ve M. Tensor fascia latae’ya
kisalik testi yapildi ve sonuglar ‘normal’ veya
‘kisa’ olarak kaydedildi .

Olgularin kas kuvveti Dr. Lovetl’in manuel
kas testi kullanilarak degerlendirildi.
Degerlendirme sonrasinda tist, alt ckstremite ve
govdede bulunan toplam 34 kastan alinan degerler
toplanarak toplam (minimum: 0- maksimum: 170)
skor elde edildi.

Olgularm  motor  fonksiyonlart  SMA’I
¢ocuklara yonelik  geligtirilen  Hammersmith
fonksiyonel motor skala ile degerlendirildi. Motor
yetenekler, hastaligin seyri ve tedaviye olan cevabi
hakkinda objektif bilgi veren bu skala toplam 20
aktivite i¢ermektedir. Bu skalada, ¢ocugun her
aktivitedeki performansi, yapamaz (0), yardimla
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yapabilir (1) ve bagimsiz (2) seklinde puanlandi,
20 aktiviteden elde edilen degerler toplanarak
‘toplam skor” olugturuldu (maksimum 40 puan).”*

Olgular cv programi verilmeden 6nce ve ev
programi  sonrasindaki 3. ve 6. aylarda
degerlendirildi.

Tedavi

Cahgmaya katlan olgular, yapilan ilk
degerlendirmeden sonra kendilerine 6zel ev
programu ile izlendi. Bu programda. normal eklem
hareketleri olgunun kas kuvvetine gore pasif, aktif
yardimli, aktif ya da uygun agirhiklar kullanilarak
direngli olarak yaptirildi. Se¢ilen agirlikla istenilen
hareket sinirinin tamamlanmasina ve olgularin bu
agirlikla hareketi 10 kez tekrar edebilmelerine
dikkat edildi. Normal ecklem hareketlerine ek
olarak karin ve sirt kaslari i¢in izotonik egzersizler
onerildi. Yapilan degerlendirme sonrasinda kisahk
tespit edilen kaslara, olgunun durumuna gore aktif
ya da pasif germe cgzersizleri 6nerildi.

Calismaya alinan olgulardan, her hareketi 10
tekrarh olmak tizere giinde 3 kez yapmalar: istendi.
Egzersiz programin  dogru  bir  bigimde
uygulanabilmesi igin her aileyc aile egitim
programi  uygulandi.  Egzersizler  ailelerin
anlayabilecegi sckilde hasta tzerinde gosterildi.
Ailelerden gosterilen egzersizlerin  her birini
uygulamalan istendi ve bu sirada goriilen yanlislar
diizeltildi. Egzersiz swasinda olgunun  aktif
katiliminin  saglanmasmin  6nemi  ve  asu
yorgunluga neden olmamak i¢in dinlenme aralar
verilmesi gerektigi konusunda aileler
bilgilendirildi.

Bu  uygulamalara ek  olarak, wviicut
dilzgiinliiginiic.  korumak — ve  geliscbilecek
kontraktlirlere engel olabilmek amaciyla, ailelere
cocuklarmi  giin  boyu nasil pozisyonlamalar
gerektigi konusunda bilgi verildi. Uzun siireli
oturma gibi kalca ve dizlerin uzun siire biikiili
kalacagi pozisyonlardan kaginmalart gerektigi
belirtildi ve gocuklarini giin icindc en az ii¢ kez
tolere edebilecekleri siirelerde yiiztistll yatirmalari
dnerildi.

Gerek  gorillen  olgularda, ayak bilegi
limitasyonlart i¢in bilateral polietilen gece moldu
(PAFO), ayakta durma ve ileride yiirlime
potansiveli oldugu distinillen olgulara uzun
yiiriime cihaz1 ve yiiriite¢ adaptasyonlar énerildi.
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Ailclere uygun tekerlekli sandalyenin ozellikleri
konusunda bilgi verildi, bag ve govde kontrolli
yeterli diizeyde olmayan olgularin  oturma
diizeneklerinde vc tekerlekli sandalyelerinde
gerekli diizenlemeler yapildi.

istatistiksel analiz:

Ev programm oncesinde ve sonrasindaki 3. ve
6. aylarda kas kuvveti, motor fonksiyonlar ve
eklem harcket acgikligindaki — degisikliklerin
kargilagtirilmasinda  Friedman testi  kullanild.
Kisalik ol¢iimlerinin kargilastirilmasinda bagimli
gruplarda iki yiizde arasindaki farkin onemlilik
testi kullamldi. Istatistiklerde 0.05 yanilma diizeyi
secildi.

Sonuglar

Calismamizda ilk degerlendirmeyi takiben
ayak bileklerindc dorsi fleksiyon limitasyonu olan
4 olguya, bilateral polictilen gece moldu, ayakta
durma potansiyeli olan tip 3’1l bir olguya da govde
korseli uzun yiiriime cihazi yapildi.

Ev programi Oncesinde yapilan
dcgerlendirmede  olgularin boy ve  viicut
agirhklarina ait degerlerin o yag grubuna gore
normal kabul edilen simirlar arasmda oldugu
goriildii. Olgularin boy ve viicut agirliklarinda, ev
programi sonrasimndaki 3. ve 6. aylarda, ev
programi Oncesine gore anlaml bir artis saptandi
(p<0.05) (Tablo 1).

BEv programi oncesinde ve sonrasinda cklem
hareketlerinde tespit cdilen limitasyonlarda, kas
kisaliklarda ve kas kuvvetinde istatistiksel olarak
anlamh bir fark saptanmadi (p=0.05) (Tablo 2-4).

Olgularin, Hammersmith fonksiyonel motor
skalasindan aldiklar puanlar ev programim takip
eden 6. aydaki degerlendirmede anlamli olarak
artt: (p<0.05) (Tablo 4).

Tartisma

Noromuskiiler hastaliklar kas zayifhig ile
karakterize bir grup hastaligin genel adidir. Klinik
olarak farkliliklar géstermelerine ragmen, ¢ogu
ilerleyici ozellikte olan bu hastaliklarin  ortak
ozelligi cesitli derecclerde fonksiyonel kayiplara
yol agmalandir.
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Tablo 1. Olgulann fiziksel 6zellikleri (N=20).

EPéncesi EP sonras 3. ay EP sonrasi 6. ay
B A g X£SD _ XSD . X£SD.
Yas 6.84+4.4 5 Z
Boy (cm) 108.7+26.3 111.8425.7 115.6424.7 i
viicut agirhign (kg) 20.4+11.6 21.5+12.1 22.3+12.6 4
Cinsiyet (K (%) / E (%)) 9 (45) / 11 (55) . .

| o !<0.05. EP: Ev gmml‘ l

Tablo 2. Olgularin eklem hareket limitasyonlarinin ev programi éncesinde ve sonrasindaki degerleri (°)
(N=20).

rast 33‘! =i EPsonrasrﬁay '
SD  X£SD  X£SD  X&SD  X#SD  X&SD

* Ayak bilegi dorsifleksiyonu  11.5%14.2 83+11.0 9.0+11.4 84%103 85:117 68496 *
Diz ekstansiyon 30872 49+103 42491  53+109  3.6492 47:114 *
Kalca ekstansiyon 18478 15867  1847.8 1567  1847.8 1567 *

| * p>0.05. EP: Ev programi. |

Tablo 3. Olgulann kas kisahklarinin ev programi éncesinde ve sonrasinda dagilimi (N=20).

e EP EP sonrasi 3. ay. EP sonrasi 6. ay
3 : WP L) o : l‘I L WL ¢ I'l(_'%.')_ oyl “ et b
Hamstringler 16 (80) 16 (80) 14 (70) ¥
Kalga fleksorleri 9 (45) 10 (50) 8 (40) *
Lumbar ekstansérler 2 (10) 1(5) 1(5) *
Gastrosoleus 13 (65) 10 (50) 11 (55) %
M. Tensor fascia latae 2 (10) 3(15) 3(15) *

= p>0.05. EP: Ev rami.

Tablo 4. Olgularin toplam kas skorlarn ve Hammersmith fonksiyonel motor skala degerlerinin
karsilastinlmasi (N=20).

EP. ~ EPso
. O SR s X SD XESDINE o XESD : _
Toplam kas skoru (0-340) 104.78+27.79 105.19+28.53 104.89+28.13 *
Hammersmith (0-40) 24.80+14.89 25.85+14.85 26.45+14.61 RE

+p>0.05, ** p<0.05. EP: Ev
programi.

Fizyoterapi Rehabilitasyon 17(1) 2006
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Biiytime kas kuvvetinin statik bir seyir izledigi
hastaliklarda fonksiyonel yetenekler f{izerinde
olumsuz bir etki meydana getirmektedir.’
Calismamizda olgularm, boy uzunlugu ve viicut
agirhklarindaki  arisa ve  kas  kuvvelinin
degismeden  kalmasina  ragmen  fonksiyonel
diizeylerinde meydana gelen olumlu gelismenin,
diizenli olarak uygulanan ev programimm etkisi ile
oldugu diigtintildii.

Noromuskitiler sistemi  etkileyen pek  ¢ok
hastalikta oldugu gibi SMA’l1 hastalarda da kas
zayifign ve eklem c¢evresinde yer alan kaslar
arasindaki kuvvet dengesizligi nedeniyle eklem
limitasyonlar gelisebilir."” Germe egzersizleri,
normal eklem hareketleri, sicak uygulamalar,
pozisyonlama, ayakta durusun ve ambulasyenunun
devammnin  saglanmast icin ortez yaklasimlan
literatiirde limitasyonlarin 6nlenmesi icin siklikla
kullanilan yéntemlerdir.'""

Karaduman, c¢alismasinda 23 primer kas
hastas1 olguyu 6 ay boyunca fizik tedavi ve
rehabilitasyon programi ve cihaz ile takip etmistir.
Bu siire sonunda 18 hastanin  ayak bilegi
dorsifleksiyon limitasyonunun tamamen ortadan
kalktigin saptanustir.'”

Limitasyon degerlerinin hizla ilerleyebileccgi
gbz Oniine alindifinda caliymamizda limitasyon
derecelerinde anlamli  bir artisin  olmamasi
uyguladigimiz rehabilitasyon programinin
etkinligini diigiindiirdii.

Noromuskiiler hastaliklarda, kas kuvvetinde
artiy elde ctmek ve fonksiyonel yetenekleri cn iyi
diizeyde tutmak, ¢ocuk ve yetiskinler icin
rehabilitasyonun ~ ortak  hedeflerindendir.'*"
Literatiirde egzersiz programinin kas kuvveti ve
fonksiyonel durum iizerinc olan potansiyel
faydalarim1 gosteren pek g¢ok galisma olmasina
karsin, bu caligmalarda farkli tamlara sahip
hastalar yer almigtir.”*'® Spesifik olarak SMA’l

hastalarda egzersizin etkilerini  gosteren bir
caligmaya rastlanmamaktadir.
Kilmer ve arkadaglart yavas ilerlcyen

ndromuskiiler hastaliklarda orta ve yiiksek direngli
egzersiz programinin kas kuvveti iizerine olan
pozitif etkilerini gostermislerdir.'”

McCartney ve arkadaslarinimn kas hastaligi olan
bireylerde  egzersizin  etkisini  arastirdig
calismasinda bes olgudan iici SMA 2 fanisia

7

sahipti. Bu caligmada dinamik agirhik egitiminin
yavas ilerleyen kas hastalarinda kas lifi harabiyeti
olmadan  kuvvet ve enduranst  gelistirdigi
gosterilmistir.”

Drory ve arkadaslari, 25 amiyotrofik lateral
sklerozlu (ALS) olguya dért ekstremite ve gévdeyi
icine alan egzersiz programu  vermistir.  Kas
kuvvetinin =~ ve  enduransimin  gelistirilmesini
hedefleyen bu programda orta siddetli agirliklar
kullamlmig ve hastalardan bu programu evde her
giin iki kez uygulamalar istenmistir. Egzersiz
programim takip eden 6. aym sonunda yapilan
degerlendirmede  olgularin  kas  kuvveti  ve
fonksiyonel diizeylerinin zamanla azaldigi fakat

egzersiz  yapurilan  grupta  fonksivonlardaki
gerilemenin daha az oldugu  belirtilmistir. Bu
calismanin  sonunda ‘Oziir” parametresi olan

fonksiyonel diizeyin egzersize kas kuvvetinden
daha iyi cevap verdigini belirtmislerdir.”"

SMA’da kas kuvvetinin degismeden kalmasi,
hastaligin dogal seyrinin bir géstergesidir. Bununla
beraber fonksiyvonlarda zamanla azalma meydana
gelebilecedi  rapor edilmistir.”  Calismamizda
rehabilitasyonu takiben kas kuvvetinde istatistiksel
olarak anlamh  bir  degisiklik  olmaksizin
fonksiyonel yetenckler gelismistir. SMA nin statik
ya da yavas ilerleyen karakterini gdz Oniine
aldigimizda 6 aylik siiregte kas kuvvetinde bir
degisiklik olmamasi  beklenilen bir  sonugtur,
Bununla beraber rehabilitasvon uygulamalariyla
motor fonksiyonlarda meydana gelen gelisme,
Drory ve arkadaglarinin  One siirdiigii  gibi,
cgzersize fonksiyonel durumun kas kuvvetinden
daha iyi cevap vermesinden kaynaklannus
olabilir.*' Buna karsin, pek cok SMA calismasinda
gosterilen fonksiyonel kayip diisiiniildiigiinde
olgularimzin  motor fonksiyonlarinda meydana
gelen gelisme uyguladigimiz  rehabilitasyonun
basarisi olabilir.

flerleyici  ozellikte olmayan néromuskiiler
hastaliklarda da olugabilen c¢esitli fonksiyonel
yetersizlikler kiginin giinliik yasamini
zorlagtirmaktadir. Bu tiir hastaliklarda en azindan
kisinin mevcut fonksiyvonlari korumak. kendi
yetersizlikleri igerisinde bagimsizligini saglamak
ve topluma kazandirmak rehabilitasyonun ana
hedeflerindendir.* Bu nedenle &ziire neden olan
pek cok hastalikta tedavinin temeli fonksiyonel

Fizyoterapi Rehabifitasyon 17(1) 2006
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kazammlar {izerine kurulur. Egzersiz egitimi,
noromuskiiler hastaliga sahip cocuklarda giinliik
yasam aktivitelerini ve motor bagimsizlig1 olumlu

yonde etkilemektedir. Fiziksel aktivite
programlarimmn  serebral  paralizi  ve  diger
noromuskiiler hastaliklarda yiiriime ile iligkili
olmayan motor becerileri gelistirdigi
g6sterilmigtir, ™2

Ev  programi uygulamalarinin  ctkinligini

degerlendiren ¢ok sayida galisma yapilmaktadir.
Bu ¢aligmalarin sonucunu dogrudan etkileyecegi
icin egzersiz programlarinnin uyum yani diizenli
yapihp yapilmadigmin kontrolii pck ¢ok klinisyen
ve arastirict icin dnem tasimaktadir. Onerilen ev
programinin  diizenli  yapilmamasi,  galisma
sonuglarmi  olumsuz etkileyecek ve arastiriciyi
yanhs yonlendirccektir.”

Drory, ALS’li olgularda ev cgzersiz
programinin etkinligini degerlendirdigi
calismasinda, hastalar1 14 giinde bir arayarak ev
programma uyumu kontrol etmistir>’ Bizde
cahymamzda, ailelerle yaptigimiz diizenli telefon
goriismeleri ile ev programimin diizenli olarak
uygulanmasim sagladik ve uyum probleminin en
aza indirilmesini hedefledik.

SMA’nin  klinik  ¢esitliligi g6z  6niine
alindiginda, uygulanan tedavinin etkinligini
gostermek zordur. Belki dc en iyi yontem benzer
klinik &zelliklere sahip, mevcut fonksiyonlar
birbiri ile uyumlu bir kontrol grubu olusturmaktir.
Ancak boyle bir grubu olusturmak oénemli bir
problemdir. Ayni zamanda kontrol grubunda yer
alacak hastalarin bu siiregte fizik tedavi ve
rehabilitasyon programina alinmamalan etik olarak
uygun degildir."

Calismamizda diger bir limitasyon, hastahgin
statik seyri dikkate alindiginda calisma siiresinin
yeterince uzun olmamasidir. Calismamiza katilan
ailelerin ekonomik yetersizlikleri ve hastalarm
kontrole geliste yasadiklar1 zorluklar daha uzun
stireli bir caligma planlanmasina engel olusturdu.

Sonu¢  olarak tanimlayict  nitelikteki
calismamizda, SMA’nin  dogal seyri geregi
zamanla fonksiyonel yeteneklerde meydana
gelebilecek  kayiba ragmen, ev programi ile
fonksiyonel yetencklerde gelisme elde edilmis ve
uzun vadede fonksiyonlarda meydana gelebilecek
kayiplarin 6nlenmesi ya da geciktirilmesi agisindan
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ey programinin énemi ortaya konulmustur. fleride

yapilacak  caligmalarda  benzer  fonksiyonel
ozellikteki hasta gruplarinda, farkli  tedavi
yaklagimlarin etkileri, uzun stirelerde
incelenmelidir.
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