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Duchenne Muskiiler Distrofi ve Elektrik Stimiilasyonu

Duchenne Muscular Dystrophy and Electrical Stimulation
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oz

Duchenne  Muskiiler Distrofi (DMD), X
kromozomuna bagl: resesif gec¢is gosteren ve yaklagik
1/3600-6000 canli erkek dogum prevelanst olan
genetik bir hastaliktir,. DMD esas olarak erkek
cocuklar1 etkileyen, ilerleyici kas zayiflig1 ile
karakterize, kadinlarin tasiyict  olup genellikle
asemptomatik veya hafif belirti gosterdigi ¢ocukluk
caginda en sik gorilen muskiiler distrofi tipidir.
Tedavi konusunda gilinlimizde gilincel klinik
arasgtirmalar ile biiyiilk bir yol kat edilmis olsa da
hastaligr tamamen tedavi eden herhangi bir yontem
heniiz bildirilmemigtir. Noromuskiiler hastaliklarda
fizyoterapi ve rehabilitasyon programi kapsaminda
elektrik stimiilasyonu kullanilmaktadir fakat genetik
defektin varligi ve uygulamalar sonrasi olusabilecek
yorgunluk ve dejenerasyon konusunda literatiirde az
sayida ¢alisma ve farkli goriisler bulunmaktadir. Bu
derlemenin amaci DMD ve elektrik stimiilasyonuyla
ilgili yapilan ¢aligmalari bir araya getirmektir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne muskiiler distrofi,
Noromuskiiler hastalik, Elektrik stimiilasyonu.

ABSTRACT

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is an X-
linked recessive genetic disease with a prevalence of
approximately 1/3600-6000 live in male births. It is
the most common type of muscular dystrophy in
childhood and characterized by progressive muscle
weakness. DMD mainly affects boys, women are just
genetic carriers and they are usually asymptomatic or
have mild symptoms. Although a great deal of
progress has been made with current clinical studies
on treatment, no method that completely cures the
disease has yet been reported. Electrical stimulation is
used within the scope of physiotherapy and
rehabilitation programs in neuromuscular diseases, but
there are few studies and different opinions in the
literature about the presence of genetic defects and
fatigue, and disinsection that may occur after the
applications. The purpose of this review is to bring
together studies on DMD and electrical stimulation.

Keywords: Duchenne muscular  dystrophy,
Neuromuscular disease, Electrical stimulation.
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Derleme

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), X
kromozomunun p kolunun (kisa kol) 21.2
bolgesinde lokalize 85 ekzonun (bir proteinin
tiretimi icin kod bilgisini iceren DNA ya da
RNA molekiiliinlin bir pargasi) meydana
getirmekten  sorumlu  oldugu  distrofin
proteininin, herhangi bir mutasyon sonucu
tiretilememesi/az  {iretilmesi  (fonksiyonel
protein  iiretiminin  olmamasi)  sonucu
meydana gelen X kromozomuna bagli resesif
gecis gosteren ve yaklasik 1/3600-6000 canli
erkek dogum prevelansi olan genetik bir
hastaliktir.®  Distrofin  proteini, hiicre
iskeletinin yapisinda bulunan gliko-protein
kompleksinin biiyiik bir proteinidir. Distrofin
kas hiicre membraninin stabilitesi i¢in ¢ok
onemlidir.? Distrofin, kas membranindaki
distrofinle iligkili protein kompleksi ve aktin
hiicre iskeleti arasinda onemli bir baglanti
saglar. Distrofinin yoklugu myotubiiler hiicre
iskeleti ile sarkolemma kompleksi arasindaki
iligkinin bozulmasina neden olur, bdylece kas
kirilganlig1 artar ve kas lifleri dejenere olur.?

Duchenne Muskiiler Distrofi, proksimal
kaslarda ilerleyici kas zayifligi ile
karakterizedir. Duchenne Muskiiler Distrofi
tanili ¢ocuklarda belirtiler 2-5 yaslan
arasinda yiiriiylisteki  bozuklukla ortaya
cikmaktadir. Anormal yiirliylis, merdiven
citkma ve kosmada zorluk, Gower’s belirtisi
hastaligin ~ erken  semptomlarindandir.!
Yiirliylis 3 ile 6 yas arasinda bozulmaya
baslar ve yaklasik 10-12 yaslarinda hastalar
tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelir.
Hastaligin progresyonu esas olarak alt
ekstremitelerde motor becerilerin yitirilmesi
ile iliskilidir ve DMD’li  ¢ocuklar
ambulasyon kapasitelerini 9 ile 13 yaslar
arasinda kaybederler.* Tekerlekli sandalyeye
bagimlilik, skolyoz  gelisimi, solunum
yetmezligi, kardiyomiyopati gibi birgok
sekonder problemi beraberinde
getirmektedir. DMD’li  ¢ocuklar  20’li
yaslarda noninvaziv mekanik ventilasyon
destegine gereksinim duyar ve kardiyo-
respiratuvar nedenlerden dolayr hastalarin
birgogu kaybedilir.l 4

Tedavi konusunda giiniimiizde giincel
klinik arastirmalar ile biiyiik bir yol Kkat

GIRIS

edilmis olsa da hastalifi tamamen tedavi
eden  herhangi bir ydntem  heniiz
bildirilmemistir. Duchenne Muskiiler Distrofi
tanili bireylerde tedavi, semptomatik ve
destekleyici tedavi temeline dayanmaktadir.*
Glukokortikoidler, DMD’li bireylerde kas

zayifhigt  ve skolyozun ilerlemesini
yavaglatan, fonksiyonel yetersizligi
geciktiren tek ilag grubudur.’

Glukokortikoidler, kas kuvveti ve fonksiyon
iizerinde erken ilerlemeyi saglayarak uzun
vadede kassal fonksiyonun azalmasini
yavaslatir ~ ve  ambulasyon  yetenegini
uzatmaktadir.> Duchenne Muskiiler Distrofi
tanil1 ¢ocuklarin fizyoterapi ve rehabilitasyon
siirecleri, teshis konulmasimnin ardindan
hemen baslatilmal ve hastaligin
ilerlemesiyle birlikte ihtiyaclar dogrultusunda
devam etmelidir.*® Duchenne Muskiiler
Distrofi’de fizyoterapi ve rehabilitasyon
programlarinda  birincil  amaglar;  kas
kuvvetini  korumak  ve  gelistirmek,
fonksiyonu siirdiirmek ve kontraktiirleri
mimkiin oldugunca oOnlemeye calismak
olarak  sayilabilmektedir. = Ambulasyonu
devam eden bireylerde; cerrahi, hastalik veya
yaralanma gibi durumlarda immobilizasyon
icin gereken siire, bireylerin ambulasyon
yeteneginde  kalict  kayiplara  neden
olmayacak sekilde kisa tutulmalidir.! Yapilan
caligmalar cocuklarin ambulasyon
yeteneginin miimkiin oldugunca uzun siire
korunmasmin;  kontraktiir, skolyoz ve
solunum yetmezligi gelisimini geciktirmeye
yardimer  oldugunu  gdstermektedir.*®
Fizyoterapi ve rehabilitasyon programlarinda
farkl amaclarla  kullanilan elektrik
stimiilasyonunun, néromuskiiler hastaliklarda
etkisi konusunda literatiirde az sayida
aragtirmaya rastlanmistir. Gelisim siirecinde
iskelet kas fibrillerinde kas hiicresinin
biyokimyasal yapisinda sayisiz degisiklik
meydana gelir, bu da fibril tiplerinde

farklilasma  ve  histokimyasal  olarak
matiirasyon ile  sonuglanir.  Duchenne
Muskiiler  Distrofi  tanili  ¢ocuklarin

kaslarinda ise karakteristik olarak immatiir
bir ozellik vardir. Uzamis kontraksiyon ve
gevseme zamanlar1 oldugu bilinmektedir.’
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Distrofik kas fibrillerinde genetik defekt
nedeniyle matiirasyon hizinin yavas oldugu
diisiiniilmektedir.® Bu geri doniissiiz defekt,
kaslarda  yiiksek  frekansli  atesleme
paternlerinin gelismesine ve hizli motor
noron aktivasyonuna neden olmaktadir.
Herediter néromuskiiler hastaliklarda elektrik
stimiilasyonu kullanimi konusunda genetik
defektin varligt ve uygulamalar sonrasi
olusabilecek yorgunluk ve dejenerasyon
konusunda farkli goriisler bulunmaktadir.”®

Bu derlemenin amact DMD ve elektrik
stimiilasyonuyla ilgili yapilan ¢aligsmalar1 bir
araya getirmektir. Bu derlemede saglk
bilimleri alaninda yapilan c¢aligmalar,
yayimlanan makaleler ve en son gelismelerin
yer aldigi PubMed ve Google Scholar veri
tabaninda “DMD”, “noromuskuler
hastaliklar” ve “elektrik  stimiilasyonu”
anahtar kelimeleriyle, tiim zamanlar1 ve
yapilmis klinik ¢aligmalar1 igerecek sekilde
tarama yapildi. Duchenne Muskiiler Distrofi
ve bazi diger muskiiler distrofi tiirlerinde
elektrik stimiilasyonunun etkinligini konu
edinen 14 calisma incelendi. Bu ¢alismalarin
sadece 5’inde DMD tanili bireylere yer
verilirken, dort ¢alisma distrofik fareler ile
ilgiliydi. Diger 5 galisma ise diger muskiiler
distrofi tiirlerini konu edinmekteydi (Tablol).

Duchenne Muskiiler Distrofi ve Elektrik
Stimiilasyonu

Kas ve sinirin elektrik stimiilasyonu ile
uyarilma; kas reediikasyonu, atrofinin
geciktirilmesi, spastisitenin azaltilmasi, 6dem
ve kontraktiirlerin azaltilmas: gibi farkl
amaclar  dogrultusunda  kullanilan  bir
yontemdir. Noromuskiiler hastaliklar farkl
genetik ve klinik ozellikleri olan birgok
hastaligt  igermektedir. Bu  farkliliklar
noromuskiiler hastaliklarda, elektrik
stimulasyonunun kas kuvveti iizerinde ve
diger yapilara etkilerini inceleyen ¢alismalari
giiclestirmektedir.

Noromuskiiler hastaliklarda rehabilitasyon
yaklasimlar1 arasinda kasi kuvvetlendirme ve
kas kuvvetini korumanin 6nemi bilinmesine
ragmen bu hastalik grubunda elektrik
stimulasyonunun kas kuvveti iizerine etkisi

konusunda literatiirde az sayida arastirmaya
rastlanmistir.

Mdx fareleri iizerinde yapilan bir
calismada®® iskelet kasi biitiinliigiinii  ve
fonksiyonunu korumak igin elektriksel
uyarinin 6nemli bir rolii oldugu belirtilmistir.
Hiicre dis1t ATP, Mdx liflerinde degistirilmis
gen ekspresyonunu indiikleyerek apoptoz ile

ilgili  genlerin  ekspresyonunu  arttirdig
bildirilmistir. Bu sonugclar, elektrik
stimiilasyonunun  antiapoptotik  roliiniin

distrofik liflerde kayboldugunu ve Mdx
liflerinde gozlenen artmig ATP sinyalinin kas

lifi =~ olimi ile iliskili  olabilecegini
diisiindiirmektedir.  Duchenne  Muskiiler
distrofi’de  bu  mekanizma  tarafindan

bastirilan veya aktive edilen bazi genlerin
(Bax, Bim, PUMA ve Bcl2) kas liflerini fare
modelinde oldugu gibi, aciklanan mekanizma
bozuldugunda meydana gelebilecek apoptoza
kars1 korumak igin elektrik stimiilasyonunun
onemli olabilecegi one siiriilmiistiir.*°

Bagka bir calismada invivo m. tibialis
anterior ve m. ekstansor digitorum longus
kaslarina  kronik elektrik  stimiilasyonu
uygulanmasi ile iskelet kasinda néronal tip
nitrik oksit sentazin uyarilmasi, nitrik oksit
sentaz  (NOS) aktivitesini ve nNOS
ekspresyon seviyesini artirdig1 gosterilmistir.
Distrofin kompleksi ve nNOS hizli kasilan
kas liflerinde al-sintrofine baglanma gibi bir

iligki bulunmaktadir.!! Literatilirde
Reichmann ve ark. (1981), Barnard ve ark.
(1984) vyaptiklar1  ¢alismalarda  elektrik

stimiilasyonunun kas liflerini yenilemek ve
daha sonraki dejeneratif siirecleri engellemek
icin daha 1yi kosullar saglayabilecegi
goriisiinii belirtmislerdir.> 13

Duchenne Muskiiler Distrofi ve Diisiik
Frekansh Elektrik Stimiilasyonu

Iskelet kas lifleri, belirli bir gérevi yerine
getirmek i¢in son derece Ozellesmis yapilar
olsalar da, biyokimyasal, fizyolojik ve diger
yapisal uyumlarini saglamak i¢in olaganiistii
bir kapasite ortaya koymaktadirlar. Kronik
olarak uyarilan hizli kas liflerinde bir dizi
sistem degisikligi ve sonunda hizli kas
liflerinin yavas kas liflerine doniisiimii
meydana gelir.
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Tablo 1. Noromuskiiler Hastaliklar ve Farkh Elektrik Stimiilasyonu Uygulamalan

Yazar Arastirma Elektrik Uygulama Tedavi Siiresi Sonug¢
Grubu Stimiilasyonu
Luthert Distrofik fare Diisiik 8-10Hz/30dk 14 giin x glinde 6 Kas liflerinde oksidatif
1980 (15) (n:13) Frekansli E.S UYS?'I30 dk  kez x 30 dk yollarin gelismesi
inlenme
Zupan 1995 Farkl kas Diisiik 8-20Hz  7-10 hafta Maksimum torklarin ortalama
(14) distrofisi tipleri Frekansli E.S artigt
(n:10)
Zupan 1992 Duchenne ve Diigiik 8 Hz, 6 snuyart  Giinde 2 kezx 1 saat  Kaslarin zayiflamasi
(16) Becker MD (n:9)  Frekansh E.S ve6sn x3-9ay geciktirme
duraklama
Scott ve ark. DMD Diisiik 5-10Hz  Giinde 3 kez x 1 saat  Kas fibrillerindeki
1986 (17) (n:16) Frekansli E.S 7-11 hafta dejenerasyonu yavaslatmasi
Scott 1990 DMD Diisiik 8Hz Haftada 6 giin, Terapétik etkiler
(18) (n:15) Frekansli E.S giinde 3 saat, 1-7
hafta
Aras ve ark. Farkli kas Faradik Akim 10 msnuyar1-20  Haftada 3 giinve 12 Kas kuvvetini koruma
2005 (19) distrofisi tipleri msn dinlenme  hafta boyunca Yorulmayi geciktirme
(n:33) 7 dk akim -3 dk
duraklama
Distefano ve Distrofik fare NMES Atim durasyonu 5 glin/hafta 1-4 hafta  Distrofin + miyofiberlerin
ark. 2012 (20)  (n:36) 150us, 50 Hz, 5 sayisinda artig, vaskiilarite
sn uyar1 10 sn artisi
duraklama
Valladares ve  Distrofik fare Diisiik 270 atim 270 atim Iskelet kas1 gen
ark (10) fleksor digitorum  Frekansh E.S 0.3 ms durasyon  Her biri 0.3 ms ekspresyonunu diizenleyici
brevis'ten (FDB) 20Hz  Degerlendirme 30's, gtk
izole edilmis kas z’o(:ll:’a?’o dk ve 4 saat
lifleri (n:6)
Reichman ve Distrofik fare Diisiik 8 Hz, 30dk uyart 6 defa/ bir giin Distrofik m. EDL ve m. TA
ark. (13) (n:8) normal fare  Frekansh E.S 28 giin kaslar1 rejenerasyonu ve
(n: 4) enzimatik aktivasyonunda
iyilesme-Normal kas lifi
etkisi farkll
Colson FSHD NMES 35Hz  Haftada bes giin x Kuvvetlendirme programinda
ve ark. 2010 (n:9) 20 dk x 5 ay kullanimu giivenilir ve etkin
(24)
Doix ve ark. FSHD NMES 35Hz,200-us 3 kez/hafta8hafta  Ayak bilegi dorsifleksor giicii
2017 (25) (n:10) atim arahg, 2 dk giiciinii, kas dayaniklihigimi
1s1nma, 20 gllz ve motor fonksiyonu
u}cliail:l’e?lme iyilestirmek
Cudia 2016 Miyotonik FES 30Hz  Haftada 5giin x 3 Global kas giiciinde iyilesme
(22) distrofi tip 1 hafta x 30 dk
(n:20)
Kiling ve ark.  Ekstremite-kusak  HVPGS 50 Hz, 1 snuyar1  Haftada 3 giin x 8 Quadriceps femoris kas
2015 (23) kas distrofisi velOsn hafta kuvvetini arttirma
(n:24) duraklama, 10 dk
*Milner- Progresif E.S. + - 2ilald4ayboyunca  Diz ekstansor, Ayakbilegi
Brown ve Néromuskiiler Kuvvetlendirme giinde 2 saat, dorsifleksor kas giicii artisi
Miller (21) hastalik (n:10) Egitimi haftada 5 giin,

MD: Muskiiler Distrofi, DMD: Duchene Muskiiler Distrofi, NMES: Noéromuskiiler Elektrik Stimiilasyonu, FSHD:
Fasyo-Skapulo-Humeral Distrofi, HVPGS: Yiiksek Voltajli Galvanik Stimiilasyon, FES: Fonksiyonel Elektrik Stimiilasyon. ES:
Elektrik Stimiilasyonu. EDL: Ekstansor digitorium longus, TA: Tibialis anterior. Sn: saniye. dk: dakika. n:say1. * Sadece 6zet

metnine erisildi.
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Cok sayida semptom, distrofik kaslardaki
patolojik stlirecin, dejenere olan glikolitik
lifleri etkiledigini gdstermektedir.!*

Distrofik fareler de agirlikli olarak
oksidatif metabolizmaya sahip yavas kasilan
kas liflerinin, hizli kasilan agirlikli olarak
glikolitik liflere gore hastalik siirecinden
daha az etkilendigi bilinmektedir. Distrofik
farelerde goriilen kas dejenerasyonu, ancak
kas lifleri gelistiginde ve glikolitik yollarinin
kullanimin1 ~ artirdiginda  baglamaktadir. ™
Oksidatif kas liflerinin hastalik siirecine karsi
daha biiyiik direnci gz oniine alindiginda, lif
tipi doniisiimiiniin yavas kasilan kas lifine
uyumlanmast  pozitif etki olusturabilir.
Yapilan bir ¢alismada distrofik farelerin
kaslarina uygulanan yavas frekansli bir
elektrik  aktivitasyon = modelinin  kaslar
tizerinde faydali olup olmayacagi
arastirilmaya calisilmistir. Diislik frekansl
elektrik stimiilasyonunun (8-10 Hz/ 30 dk
uyar1-30 dk dinlenme) 13 distrofik farenin,
m. tibialis anterior ve m. ekstansor digitorum
longus kaslarmin  fizyolojik  o6zellikleri
tizerindeki etkisini inceleyen bu c¢aligmada,
yavas frekansh elektriksel stimiilasyonun kas
liflerinde  oksidatif yollarin gelismesine
yardimc1 olarak, distrofik farelerin kaslar
tizerinde faydali bir etki dogurdugu
goriilmiistiir.  Uyarilmis  kaslardaki  1if
sayisinin kontrol grubu kaslarina gore daha
fazla oldugu bulgusu, disiik frekansh
uyarinin yenilenen kas liflerini
etkileyebilecegini ve sonraki dejenerasyonu
onleyebilecegi ¢ikariminda bulunmuslardir.®®
Distrofik  kasta "yeni" kas liflerinin
olusumunun gergeklesmesi ve bu "yeni" kas
liflerinde yavas frekansh elektrik
stimiilasyonun ~ bu  liflerin  oksidatif
kapasitelerini artirabilecegi ve glikolitik
yollarinin  gelisimini azaltabilecegi rapor
edilmistir. Bu olasilik, uyarilmis kaslarda
oksidatif enzim S5DH'nin aktivitesinin tim
liflerde daha yiiksek oldugu bulgusu ile
desteklenmistir.'® Bu kas liflerinin hastalik
siirecine daha diren¢li hale gelmesine ve
hayatta kalma sansinin daha yiliksek olmasina
neden olabilir. Mevcut veriler gz Oniine
alindiginda, kas liflerinin biyokimyasal ve
kasilma ozelliklerini doniistiirerek miiskiiler
distrofinin ~ neden oldugu  patolojik

degisikliklere karsi direnci artirmak diistik
frekansh elektriksel stimiilasyonu
uygulamasi ile miimkiin olabilir. Bu sonuglar
diisiik frekansli elektrik stimiilasyonunun
hizli  kas liflerinin  yavag olanlara
doniistiiriilmesi ve kas liflerinin
olgunlagmasinin tesvik edilmesi hipotezine
dayandirilabilir.

llerleyici kas distrofisi bulunan hastalarda
elektrik stimiilasyonunun kisa ve uzun
donem etkilerini incelemek amaciyla yapilan
bir calismada, farkli formlarda kas distrofisi
olan 10 hasta [Duchenne (n:2), Becker (n:4),
Ekstremite-kusak kas distrofisi (LGMD)
(n:3), Fasyo-Skapulo-Humeral  Distrofi
(FSHD) tip kas distrofisi (n:1)] calismaya
dahil edilmistir. Sag ekstremite m. tibialis
anterior kasina 7-10 arasinda hafta siiren
elektrik stimiilasyonu (6 hastaya 8 Hz, 4
hastaya 20 Hz) uygulanmistir. Stimiilasyon
programinin hemen sonunda, kisa déonemde

maksimum  torklarin  ortalama  artisi,
uyarilmig ekstremitede %24.,9 ve
uyarilmamis  ekstremitede %8,2 olarak
Olclilmustir.  Yorgunlukta anlamli  bir

farklillk  g6zlenmemistir.  Uzun  donem
etkilerde ise 15-16 ay sonra yapilan
degerlendirmede  uyarilmig ekstremitede
%12'lik  ve uyarilmamis ekstremitede
%21,3'liik maksimum torklarda ortalama bir
azalma oldugu bulunmustur. Bu caligmanin
sonuglari, farkli tipte kas distrofisi olan
hastalarda diistik frekanslh elektrik
stimiilasyonu kullanim1 ile kas giiciiniin
bozulmast belirli bir dereceye kadar
azaltilabilir ve geciktirilebilir oldugu sonucu
ortaya ¢ikmustir. Ayrica yazarlar bu
stimiilasyon modelinin distrofik kaslarin
kasilma oOzellikleri iizerinde zararli etkisi
olmadigini bildirmislerdir. *

Yapilan bagka bir ¢calismada Duchenne ve
Becker Miiskiiler Distrofisi olan 9 erkek
cogugun m. tibialis anterior kasina giinde 2
kez, 60 dk siireli olmak tizere 3-9 ay boyunca
diisiik  frekanshi  stimiilasyon (6 saniye
stimiilasyon ve 6 saniye duraklama,
impulslarin frekans1 8 Hz, tek bir impulsun
atim genisligi 0,2 ms ve amplitid 100 mV)
uygulanmis ve uzun donem elektrik
stimilasyonu  uygulamasmin  etkilenen
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kaslarin kasilma formu iizerinde zararli bir
etkisi olmadig1 sonucu bulunmustur. Ayrica
bu c¢aligmada literatiirle uyumlu olarak
distrofik  kaslar,  birkag ay  siiren
stimiilasyondan sonra belirginlesen giicii
koruyamasa da, uzun siireli stimiilasyon
uygulamasiyla kaslarin zayiflamasinin bir
dereceye kadar geciktirilebildigi  rapor
edimistir.®

Scott ve ark. (1986), 16 DMD tanil1 ¢ocuk
tizerinde yaptiklar1 c¢alismada, kronik diisiik
frekansh elektrik stimiilasyonunun (8 Hz)
hastalarda siddetli yetersizlik olusmadan
once uygulanmasi gerektigini
vurgulamiglardir. Disiik frekansli elektrik
stimiilasyonun  etkisi,  etkilenmis  kas
fibrillerindeki dejenerasyonu yavaslatmasi,
ozellikle kiiciik yastaki ¢ocuklarin kaslarinda
rejenerasyon hizinit artirmasi ve nispeten
saglikli olan fibrillerde hipertrofi olusturmast
olarak rapor edilmistir.!’

On bes DMD’li ¢ocugun yiirlime
yetenegini slirdirmede anahtar bir kas olan
m. quadriceps femoris kasina uzun siireli
diisik frekansli stimiilasyon uygulayan
calismanin  sonuglar1 literatiirle  benzer
sekilde olumlu terapotik etkiler gostermistir.
Bu calismada diisiik frekanshi elektrik
stimiilasyonu haftada 6 giin, giinde 3 saat, 1-
7 hafta boyunca uygulanmistir. Uygulama
ozellikleri 1.5 saniye uyar/ 1.5 saniye
dinlenme siiresi, 8 Hz, 290 psec faz siiresine
sahip iki fazli asimetrik dalga formu
seklindedir.®

Duchenne Muskiiler Distrofi ve Faradik
AKkim

Bagimsiz  yiirliyebilen, ndromuskiiler
hastalig1 olan 33 cocuk [23’i DMD, 6’s1
BMD ve 4’ii herediter motor sensorindropati
(HMSN)] iizerinde yapilan ¢alismada deney
grubunu olusturan 10 ¢ocugun (8’1 DMD, 1’1
BMD, 1°’i HMSN) bilateral m. quadriceps
femoris kasina haftada 3 giin ve 12 hafta
boyunca elektrik stimiilasyonu olarak faradik
akim (10 msn wuyari-20 msn dinlenme
modunda, 7 dakika akim uygulamasi-3
dakika dinlenme-7 dakika akim uygulamasi)
uygulanmistir. Tedavi Oncesi ve sonrasi
yorgunluk/endurans testleri sonuglar1 ¢alisma
grubunda  yorulmanin  anlamli  olarak

geciktigini gostermistir. Ancak kas kuvveti
Olgtimleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark bulunamamugtr.*°

Duchenne Muskiiler ~ Distrofi  ve
Noromiiskiiler Elektrik Stimiilasyonu

Distefano ve ark. (2012), 36 erkek
distrofik (mdx) fare iizerinde yaptiklar
calismada distrofik iskelet kasma kas
kaynakli kok hiicre (MDSC)
transplantasyonunu takiben 1 ve 4 hafta
boyunca Noromiskiiler Elektrik
Stimiilasyonu  (NMES)  uygulamislardir.
Arastirma sonuglarinda kontrol fareleri ile
karsilastirildiginda iskelet kasi distrofin +
miyofiberlerin  sayisinda 2 kat artis,
vaskiilarite artis oldugunu bildirmislerdir.?°
Aragtirmacilar NMES'in MDSC
engraftmanini iyilestirmek, distrofik kas
giiclinli artirmak ve MDSC transplantasyonu
ile kombinasyon halinde iyilesmeyi stimiile
etmek i¢in uygun bir yontem oldugu
sonucuna varmislardir.?°

Milner-Brown ve Miller (1988), m.
quadriceps kasina, diisiik direng agirliklari ile
kombine noromiiskiiler elektriksel
stimiilasyonu uygulamas1 ile muskiiler
distrofisi olan hastalarin kas kuvvetinde
onemli artiglar elde edilebildigi sonucuna
varmislardir.?!

Muskiiler
Elektriksel

Distrofi ve
Stimiilasyon

Duchenne
Fonksiyonel
(FES)

Fonksiyonel  Elektriksel — Stimiilasyon
(FES), hareketleri aktif olarak
gerceklestiremeyen hastalarda fonksiyonel
bir gorevle (6rn. bisiklete binme veya
ylirime  VvS.)  birlestirilmis  elektriksel
stimiilasyon uygulamasindan olusur. Elektrik
stimiilasyonunun fonksiyonel gorevler ile
kombinasyonu, tek  basina elektrik
stimiilasyonundan elde edilenden daha etkili
bir sonug yaratir. Aktif hasta katilimi, seans
siresinin  daha verimii  kullanilmasini,
hastalarin rehabilitasyona daha iyt uyum
saglamasint  ve  yiksek  motivasyon
gbstermesini  saglamaktadir.??  Literatiirde
DMD tanili bireylerde FES kullanimiyla
ilgili ¢alismaya rastlanmamistir. Ancak DMD
icin gelecek caligsmalara 151k tutmasi adina
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diger bazi muskiiler distrofi tiirlerinde FES
kullannmiyla 1ilgili yapilan c¢alismalar bir
baslik altinda toplanmustir.

Duchenne Muskiiler Distrofi ve Yiiksek
Voltajh Galvanik Stimiilasyon

Duchenne Muskiiler Distrofi ve diger
distrofi tlirleri ile ilgili smirli sayida
calismada, diisiik frekansli ve uzun siireli
elektriksel  stimiillasyonun  kas  giicii
tizerindeki etkileri incelenmistir. Simdiye
kadar konu ile ilgili caligmalar hizli ilerleyen
noromiiskiiler grup iizerinedir ve bu sonuglari
yavas ilerleyen ndromiiskiiler  grupta
yorumlamak zordur.

Yiiksek Voltajli Galvanik Stimiilasyonun
(HVPGS) etkili kas kasilmasi, kas giicii ve
dolagimi iyilestirme, agri ve 6demi azaltma,
yara iyilesmesini hizlandirma {izerinde
olumlu etkileri vardir. Son zamanlarda kas
giiclini  artirmak  amaciyla  kullanilan
elektriksel uyarim yontemleri arasinda
HVPGS, daha disik akim yogunlugu
gerektirmesi ve hastalar tarafindan daha rahat
tolere edilebilir olmasi nedeniyle en ¢ok
tercih edilen yontemlerden biri haline geldi.
Ancak literatiirde néromuskiiler hastaliklarda
HVPGS'min kas kuvveti lizerine etkilerini
arastiran ¢alisma eksikligi bulunmaktadir.?

Diger Muskiiler Distrofi Tiirleri ve
Elektrik Stimiilasyonu

Literatiirdeki az sayida calisma ve farklh
goriisler nedeniyle DMD tanili bireylerde
elektrik stimiilasyonu uygulamalari
konusunda ortak bir sonuca ulasmak zordur.
Ozellikle ~ farkli  elektrik  stimiilasyon
tirlerindeki ¢alismalarin az olmas1 nedeniyle
incelememizin bu kisminda diger muskiiler
distrofi tiirlerindeki elektrik stimiilasyon
uygulamalarina yer veilmistir.

Fasyo-Skapulo-Humeral Distrofi (FSHD)
hastalarinda NMES uygulamasinin
etkinligini arastiran bir calismada, 9 FSHD
tanili bireye bilateral olmak {izere m.
deltoideus, m. vastus lateralis ve m. vastus
medialis kaslarma 20 dakika/giin, haftada 5
giin, 5 ay stiren NMES programi (35 Hz
dikdortgen dalga darbe akim formu, 200s
gecis stireli)) uygulanmistir. Her egitim

seansinda yetmis bes izometrik kasilma
(yiikselme stiresi: 1.5s; sabit tetanik uyari
stiresi: 6s; diisme stiresi: 1.5s)
gerceklestirilmis, her uyarilmis kasilmayr 7
saniye siiren bir duraklama (gorev dongiisii:
%56.25) izlemistir. Calismanin sonuglarina
gore omuz kusagi ve m. quadriceps femoris
icin bes aylik NMES kuvvet programinin
giivenli oldugu ve FSHD hastalar1 tarafindan
iyi tolere edildigi goriilmiistiir.?

Doix ve ark. (2017) tarafindan yapilan
calismada ise FSHD tanili 10 hastanin m.
tibialis anterior kasina NMES uygulanmustir.
Aragtirmacilar bu uygulamanin ayak bilegi
dorsifleksiyon kas giicii, kas dayaniklilig1 ve
motor fonksiyonunu iyilestirmek igin yeterli
olmadigint  rapor  etmiglerdir. ~FSHD
hastalarinda NMES egitiminin etkinligi igin
¢ok merkezli daha fazla randomize kontrollii
calismalara ihtiyag oldugunu
bilbirmislerdir.?®

Miyotonik  Distrofi Tip 1 (DM1)
hastalarinda bisiklet ergometre egitimi ile
kombine 15 gin (5 gin/3 hafta), 30
dakika/giin, 30 Hz frekansa sahip FES
uygulamasi1 gergeklestirilmistir. Bu pilot
kontrollii ¢aligmaya 20 DMI1 hastast dahil
edilmistir. Egitim sonunda bu hasta grubunun
global kas giiclinde anlamli bir iyilesme
oldugu gosterilmistir. Yazarlar FES'in kas
giiciinii iyilestirmek i¢in giivenli ve gecerli
bir ara¢ olarak kabul edilebilecegini
vurgulamiglardir. Ayrica, DM1'deki bu yeni
rehabilite edici yaklasimin etkinlii ve uzun
stireli etkisi tizerine hem DM1 hem de diger
noromuskuler hastaliklar icin literatiirde daha
kapsamli randomize kontrollii caligsmalara
ihtiyac oldugunu vurgulamislardir.??

Kiling ve ark. 2015 yilinda yaptiklar
calismada, 8 hafta boyunca haftada 3 kez
uygulanan HVPGS’nin yetiskin LGMD
hastalarinda m. deltoideus ve m. quadriceps
femoris kaslarinin kuvvetini artirmada etkili
oldugunu rapor etmislerdir.?
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SONUC VE ONERILER

Duchenne Muskiiler Distrofi ve diger bazi konusunda yapilan ¢alismalar, distrofik

distrofi ~ tlirlerinde  kulanilan  baslica
elektriksel uyarim yontemleri diisiik frekansli
elektrik  stimiilasyonu, NMES, FES ve
HVPGS gibi stimiilasyonlardir. Tiim bu
akimlarin  DMD’de kullanimi1  konusunda
birbirlerine {stiinliikleri agisindan yorum
yapmak i¢in literatiirde az sayida ¢alisma ve
farkli goriisler bulunmaktadir. Stimiilasyonun
olumlu etkisi, etkilenmis kas fibrillerindeki
dejenerasyonu yavaslatmasi; ozellikle kiiclik
yastaki DMD'li  cocuklarin  kaslarinda
rejenerasyon hizinin artmasi ve nispeten
saglikli olan fibrillerde hipertrofi olusturmast
seklinde  rapor  edilmistir.  Duchenne
Muskiiler Distrofi ve elektrik stimiilasyonu

kastaki genetik defekt varligini g6z Oniine
alarak, stimiilasyonun zararh etki
olusturmamasi diistincesi ile diisiik frekansh
elektrik stimiilasyonu iizerine yogunlagmustir.
Genel goriis siddetli yetersizlik olugsmadan
kullanilan uzun siireli diisiik frekansh
elektrik  stimiilasyonunun  kas  giiclinii
koruyamasa da kas atrofisini bir dereceye
kadar geciktirilebilecegi yoniindedir.
Duchenne Muskiiler Distrofi ve diger
muskiiler distrofi tiirlerinde farkli elektrik
stimiilasyonlarinin etkinligi i¢in ¢ok daha
fazla randomize kontrollii ¢aligmaya ihtiyag
vardir.
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