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Prader willi sendromu (PWS); beslenme bozukluklari hipotoniye bagl olarak gelisen obezite sonucu osteoporoz,
fiziksel inaktivite, skolyoz ve gelisimsel gerilikler ile bireyi olumsuz etkileyen genetik bir bozukluktur. Sendrom
ilk olarak 1956'da Dr. Prader, Labhart ve Willi tarafindan tanimlanmustir. Paternal olarak tiiretilen kromozom 15'in
uzun kolunda 11-13 segmentinin olmamasmdan kaynaklanir. Bebeklik doneminde zayif emme beslenme
eksikligine neden olurken ilerleyen donemlerde asir1 yeme davranisi obeziteye neden olur. Her iki durumda bireyin
gelisimine olumsuz etki eder. PWS’ye bagli obezitenin ayirt edici 6zelligi normal obez olan bireylere gore govde
ve bacaklarda daha fazla yag kiitlesi artisi oldugu goriilmektedir. Cinsiyet farkliligina bakildiginda erkek
bireylerde kadinlardan daha fazla yag kiitlesi artis1 oldugu goriilmektedir. Hipotoni ve obezite arasinda baglanti
vardir. Azalmis fiziksel aktivite ve asir1 beslenme davranisi obeziteye zemin hazirlar. Hipotoni, fiziksel inaktivite
ve obezite igin uygun egzersiz recetelerine yonelik caligmalar sendromun goriilme sikligia bagli olarak vaka
calismalart ile yer almaktadir. Gerek kilo kaybini saglamak gerekse mevcut kiloyu korumak igin fiziksel
aktivitelerin her c¢esidi hayati bir 6neme sahiptir. Ayrica PWS’li bireyde ince ve kaba motor becerilerin
gelistirilmesi, solunum kapasitesinin artirilmasi ve osteoporozun énlenmesinde amaca uygun egzersizlerin 6nemi
biiyiiktiir. Bu amag dogrultusunda, amaca yonelik olarak yapilandirilmis her tiirlii fiziksel aktivite veya egzersiz
PWS’li bireylerin hem bireysel hem de sosyal dzelliklerini gelistirir. Bu ¢aligmanin amaci genetik bir bozukluk
olan PWS‘li bireylerin gelisimde obezite i¢in egzersizin dnemini vurgulamaktir.

Anahtar Kelimeler: PWS, egzersiz, obezite.
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THE ROLE OF EXERCISE IN OBESITY CONTROL IN INDIVIDUALS WITH
PRADER WILLI SYNDROME

ABSTRACT

Prader willi syndrome (PWS); it is a genetic disorder that negatively affects the individual with nutritional
disorders, osteoporosis, physical inactivity, hypotonia, obesity, mental retardation, scoliosis and developmental
retardation. The syndrome was first described in 1956 by Dr. It was defined by Prader, Labhart and Willi. It is
caused by the absence of 11-13 segments on the long arm of paternally derived chromosome 15. Studies are carried
out on appropriate exercise prescriptions for hypotonia, physical inactivity and obesity that trigger each other.
While poor sucking in infancy causes nutritional deficiency, excessive eating behavior causes obesity in the later
periods. In both cases, it affects the development of the individual negatively. The typical feature of obesity due
to PWS is a greater increase in fat mass in the trunk and legs compared to normal obese individuals. When looking
at the gender difference, it causes more fat mass increase in males than females. The behavior of craving food,
hoarding or searching for food, stealing food or money to buy food is common. There is a link between hypotonia
and obesity. Decreased physical activity and increased eating behavior predispose to obesity. It is very important
to achieve and maintain weight loss by increasing energy consumption with both aerobic and anaerobic activities.
Improving fine and gross motor skills, increasing respiratory capacity, and preventing osteoporosis in individuals
with PWS can be achieved with moderate and mild exercises. Both individual training and group exercises have a
great social impact on the individual's development. The aim of this study is to emphasize the importance of
exercise for obesity in the development of individuals with PWS, which is a genetic disorder.

Keywords: PWS, exercise, obesity.

GIRIS

Prader-Willi Sendromu (PWS), neonatal donemde hipotonus, beslenme problemi ve
hipoganodizm ile karakterize olup gelisimin ilerleyen evrelerinde yeme davranisindaki
problemler ve fiziksel inaktivite nedeniyle obezitenin (¢cogunlukla morbid obezite) gorildigi
katiltimsal bir hastaliktir (1). Paternal olarak tiiretilen kromozom 15'in uzun kolunda 11-13
segmentinin olmamasindan kaynaklanan sendrom ilk olarak 1956'da Dr. Prader, Labhart ve
Willi tarafindan tanimlanmistir (2). PWS’ nin prevelansi degiskenlik gostermekle birlikte
15.000-10,000 canli dogumda 1 olarak goriiliir ve insanlarda genomik imprinting (belirli bir
genin ifadesinin ebeveyne bagh olarak degigmesi) ile ilgili ilk tanman bozukluktur (3). PWS
cinsiyet farkliliklar1 gz Oniline alindiginda erkek ve kadin etkilenimi esit olmaktadir (4).
Etkilenen bebeklerde sendromun ilk evresinde hipotoni, beslenme giicliikleri ve gelisim geriligi
daha 6n planda iken, ikinci evresinden itibaren bireyin hayat1 boyunca kademeli olarak artan
obezite gelisimi, mental bakimdan zihinsel yetersizlik, psikolojik bakimdan davranis sorunlari-

ofke nobetleri ve fiziksel bakimdan ise kisa boy daha 6n plandadir (Tablo 1).

Klinik tan1 kriterleri i¢in ilk yillarda bireylerin karakteristik 6zellikleri yeterli iken daha sonra

PWS'nin kesin tanisi i¢in molekiiler genetik testler yer almaya baglamistir. DNA metilasyon
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analizi klinik olarak PWS'den siipheleniliyorsa teshisi dogrulamanm en etkili yol olmakla

birlikte neonatal donemde hipotonus varligi PWS’yi diisiindiiren en 6nemli kriterdir.

Normalde insanlar her bir ebeveynin bir kopyasini devralirlar. PWS genlerin islev kaybindan
kaynaklanir. Islev kaybina neden olan delesyon; genetikte bir kromozomun bir pargasinin
kopmasi1 veya kaybolmasiyla meydana gelen kromozom anomalileri olarak tanimlanir. PWS ile
sonuglanan {i¢ ana molekiiler mekanizma paternal delesyon, maternal uniparental disomi 15 ve

imprinting defektini icerir.

Paternal Delesyon15q11.2-q13: Prader-Willi- Sendromunda 15. Kromozomda kiigiik bir
par¢anin (15q11.2-q13) kaybolmasi ile ortaya ¢ikar. Bu tiir vakalar tiim Prader-Willi-

Sendromu vakalarinm % 70°ni olusturur (5).

Maternale Uniparentale Disomie 15: Bu hata bir adet anneden, bir adet de babadan gelmesi
gereken 15. kromozomun genetik bir hatadan dolay: her ikisinin de anneden gelmesinden

kaynaklanir. Bu tiir Prader-Willi- Sendromu vakalar1 tiim vakalarin % 25 ila %30’nu olusturur
().

Imprinting center mutations: 15 Kromozomun her ikisinde de imprinting merkezde ¢alismaz.
15 kromozomda anneye ait kiiciik bir bolgenin babanin 15 kromozomunda yer almasindan

kaynaklanir. Prader-Willi sendromunun nadir bir formudur. PWS vakalarinin sadece % 1’1 bu

hatadan kaynaklanir (6).

Tablo 1: PWS goriilen belirtiler (7)

Yas Ana ozellikleri Kiiciik Karakteristikler
0-2y Yenidogan hipotoni Azalmis fetal hareket, infantil
zayif aglama
Yaygin gelisimsel gerilik Infantil letarji
2y-6y Obezite ile asir1 ve hizli kilo alimu Davranissal problemler

Karakteristik yiiz bulgulari- Dar yiiz ve | Uyku apnesi
bifrontal ¢ap darligi, Badem goz, ince iist

dudak, Kiiciik ve agik agiz gortinlimii

12y- Hiperfaji ve gida takintis1 (12 aydan sonra, 6 | Kisa boy

yetiskinlik yastan once hizli kilo alimi)
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Genital hipoplazili hipogonadotropik | Davranis Bozukluklar1 (6fke
gonadizm, gecikmis veya eksik pubertal | nébetleri, obsesif kompulsif
progresyon bozukluk)

Bilissel bozulma, 6grenme giicliigii Yasina gore kiigiik el ve ayaklar

PWS ve Obezite

Obezite; bireyin boyuna oranla fazla viicut agirhigi olarak tanimlanir (8). Basit tanimin
etiyolojisine bakildiginda obez bireylerde yag kiitlesi artis1 obez olmayan bireylere oranla daha
fazla oldugu goriilmektedir. Yag kiitlesinde meydana gelen artigin fazla olmasiyla birlikte yag
dokusunun biriktigi bolgeler de farklilik gosterebilir. PWS’ye bagl obezitenin tipik 6zelligi
normal obez olan bireylere gore govde ve bacaklarda daha fazla yag kiitlesi artig1 olmasidir. Bu
durum bireyde sadece kilo artisina neden olmaz. Ayrica, birgok kronik hastaliga (depresyon,
tip 2 diyabet, kardiyovaskiiler hastaliklar, kanser vb.) neden olarak bireyin morbidite ve
mortalite riskini de artirmaktadir. Cinsiyet agisindan bakildiginda erkek bireylerde kadinlardan
daha fazla yag kiitlesi artisi oldugu goriilmektedir. PWS erkek bireylerde testosteron
seviyesinin azalmasi bu durumun altinda yatan neden olarak goriilmekle birlikte ayn1 zamanda

azalmig testosteron seviyesi kiigiik gonad ve gecikmis cinsel gelisime de neden olur (9).

Obezitenin baslangici 1 ile 6 yas arasindadir ve baslangicindan itibaren ortalama 2 yil i¢inde
ortaya ¢ikar. Giderek artan istah yaklasik 8 yasinda PWS'li bireyin doyumsuz bir hal alir. Bu
zaman araliginda noropsikomotor gelisimde (¢ocukta oturma, yiiriime ve konusma gibi
becerilerde) gecikme olur (11). Egzersiz programi bebeklik doneminde baslayip ihtiyaca gore
degiserek bireyin yetiskinlik donemi boyunca devam ederek PWS’li bireyin néropsikomotor

faaliyetlere katkida bulunur.

Hiperfaji, genellikle obezite ile iliskili bir grup kalitsal bozuklugun ayirt edici 6zelligi olarak
tanimlanir. PWS'de ortaya ¢ikan hiperfajinin, tokluk eksikligi ile sonuglanan hipotalamik bir
anormallikten kaynaklandig diisliniilmektedir. Hipotalamusun arkuat ¢ekirdeginde insiilin ve
leptine duyarh reseptor konsantrasyonlar:1 bulunmaktadir. Yapilan hayvan deneylerinde yag
dokusuna duyarli leptin hormonuna kars1 direng gelistigi bu durumunda hiperfajiyi tetikledigi

goriilmiistiir. Tetiklenen bu durum bireyi sosyal agidan da etkileyerek bireyde yiyecek isteme
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davranigini, istifleme yapmayi, yiyecek aramayi, yiyecek almak i¢in yiyecek veya para ¢almak
gibi olumsuz davranislara yoneltmektedir. Bu davranislar bireyin kilo almasina neden olarak

obezitenin olusumuna katki saglamaktadir.

Mideden salinan ve tokluk hissi veren ghrelin hormonu; PWS’li bireylerde saglikli bireylere
gore kan diizeyi daha diisiikk oldugu goriilmektedir. Ghrelin hormonun gorevi, hipotalamusu
etkileyerek aclik ve tokluk dongiisiinii diizenlemektir. Kanda dolasan ghrelin seviyeleri ag
kaldiktan sonra artar ve gida alimi tarafindan baskilanir. Normale gore diisiik olan ghrelin

seviyesi kisinin gida almimini siirekli olarak tetiklemektedir.
PWS ve Diyabet

Obezite ve insiilin direncinin tip 2 diabetes mellitus gelisme riskini arttirdigi bilinmektedir. Tip
2 diabetes mellitus gelisimini 6nlemek i¢in kilo kontrolii saglamak PWS ‘de temel amaci
olugturur. PWS'de tip 2 diabetes mellitus prevalansi % 7-24 arasindadir (12). Yapilan
calismalarda diyabeti kontrol altina almanin ¢ok zor oldugu bunun i¢in bebeklik doneminden
itibaren egzersiz kontroliiniin olmasi ayni zamanda kalori aliminin azaltilmasmnin gerekli
oldugu tlizerinde durulmaktadir. PWS’li bireylerin ebeveynlerine enerji alimlarmni azaltmalarini
ve ayn1 zamanda kompleks karbonhidratlar olarak verilen karbonhidratlarla, saglikli, dengeli
bir sekilde yaklasik % 30 yag, % 45 karbonhidrat ve % 25’ protein olacak sekilde beslenmesi
onerilir (13). Psikomotor becerilerin 6nlenmesi i¢in siirekli yeme davranisi ve yiyecek arayisi

icin fizyoterapi programi biyopsikososyal agidan desteklenmelidir.
PWS ve Beslenme

PWS klasik olarak iki beslenme asamasina sahip oldugu bilinen karmasik bir nérodavranigsal
durumdur. Erken bebeklik doneminde beslenme giicliikleri ile karakterizedir; yetersiz
beslenme, siklikla bebeklik doneminde gelisememesi daha sonraki ¢ocuklukta obeziteye yol
acan hiperfaji ve morbid obezitenin gelisimi (yeme disaridan kontrol edilmedigi siirece) takip
eder (14). Zayif emmek, uyusukluk ve kotii istah, erken bebeklik doneminde bebegin geligim
geriligi ile sonuglanir. Cocugun bir bardaktan su ictigi veya kati yiyecegi yedigi zaman,
yaklasik normal yeme davraniglar: goriiliir (15). Cocukluk doneminde yemek yeme disaridan
kontrol edilmedik¢e diisiik enerji harcamasi ile morbid obeziteye yol agar (16). Siddetli

hiperfaji, psikiyatrik semptomlar ve tedavilerin yetersizligi, PWS hastalarmin bakiminda
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benzersiz zorluklar yaratmaktadir (17). Klasik degerlendirme disinda son ¢alismalarda

genisletilmis 7 beslenme asamasi da kullanilmaktadir (Tablo-2).

Tablo 2: PWS'de Beslenme Asamalari

Faz

1A

1b

2a

2b

Donem

Dogum oOncesi —

dogum

0-9 ay

9-25 ay

2,1-4,5 yil

4.5-8 yil

8 yil - yetiskinlik

Yetiskinlik

PWS ve Hipotiroidi

Klinik ozellikleri

Azalan fetal hareketler ve diisiik dogum agirlhigi

Beslenme zorlugu ve hipotoni

Geligmis beslenme ve istah; uygun biiyiime
Istahsiz veya asir1 kalorisiz agirhik artist
Artan istah ve kalorili yiyeceklerin tiiketimi
Hiperfazik, nadiren tokluk hissi

Obezite

PWS'li ¢ocuklarin tigte birinde, diisiik Tiroid Uyarici Hormonu (TSH) ve hipotalamik hipofiz

disfonksiyonuna bagli hipotiroidi meydana gelir. Tiroid hormonu, yagamin ilk @i¢ yilinda uygun

norogelisim i¢in gereklidir. Hipotiroidi biiyiime hormonu sentezini ve sekresyonunu

engelleyebilir (18).
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PWS ve Hipotoni

Hipotoni; kas tonusunda azalma olarak tanimlanir ve PWS’li bireylerde zamanla gelisir (19).
Hipotonisi olan bireyler daha az hareket kabiliyetine sahiptir. Gelisim doneminde olan PWS’li
bireyler bu durumdan olumsuz etkilenir. Normal gelisim basamaklarinda gecikmeler veya
bulundugu zaman araliginda olmasi1 gereken basamakta yer alamaz. Zayif emis, uyusukluk ve
istahsizlik erken bebeklik doneminde gelisememeyle sonuglanir ve enteral tiip beslemesi veya
0zel meme kullanimi1 gereklidir. Bebeklik doneminin erken donemlerinde ortaya ¢ikmasi
biiytik sinaptojenik donemler sirasinda yani temel sinaptik baglantilarin olusturuldugu dénemde
olusan merkezi sinir sisteminde meydana gelen bozukluklarla ilgili olabilecegi
diistiniilmektedir. Gegici olarak ortaya ¢ikan hipotoni kalict olarak goriilen spinal muskiiler
distrofiden ayrilir. Hipotonide azalma meydana geldiginde ve ¢cocuk daha uyanik oldugunda,
istah ve kilo aliminda artis olur. Hipotoni ve obezite arasinda baglant1 vardir. Azalmis fiziksel

aktivite ve yeme davranisindaki artma obeziteye zemin hazirlar.
PWS ve Egzersiz

Egzersiz, viicudun bir bolimiinii iyilestirmek, korumak veya gelistirmek amaciyla yapilan
planli, yapilandirilmis ve tekrarlayan fiziksel aktivitelerden olusmaktadir. Egzersizin amaci
kardiyovaskiiler, solunum, kas-iskelet sistemi, norolojik ve psikososyal yonden kisiye fayda
saglamaktir (20). Inaktivite kardiovaskiiler hastalilar, obezite ve tip 2 diyabet icin
degistirilebilir risk faktoriidiir. Bireyin sagligini, yasam kalitesini olumsuz yonde etkileyen ayni
zamanda mortalite ve morbidite insidansi artiran bu kronik hastaliklar i¢in egzersiz hem koruma
hem de tedavi siirecinde yer almaktadir. PWS’li bireylerde uygulanan egzersiz programi bireyin
ihiyaclarina gore sekillenmekle birlikte sendromun karakteristik ozellikleri dogrultusunda
bebeklik ve cocukluk doneminde néromotor gelisim tlizerine kurulu iken yetiskinlik doneminde
hem aerobik hem de anaerobik aktiviteler kilo kayb1 ve korumak igin ¢ok onemlidir (21).
Cocuklar i¢cin egzersiz miktar1 ve tiirii bireysel olarak belirlenmelidir. Egzersiz secenekleri

beceri diizeyleri, 6nceki egzersiz deneyimleri ve tibbi durumundan etkilenir (21).

PWS’li bireylerde viicut kompozisyonuna egzersizin etkisini inceleyen bir ¢alismada;
egzersizin ilgili 6zellige olumlu yonde katki sagladig1 ayn1 zamanda siirdiirebilir bir programin
bu etkiyi aciga ¢ikarmakta daha etkili oldugu bildirilmistir (22). Yapilan egzersiz programinin
stirdiiriilebilir olmasi rehabilitasyonun etkinligini dogrudan etkileyen bir faktordiir. Bunun i¢in

10 hafta boyunca ilerleyici direngli egzersiz uygulamasini yiirliten fizyoterapistler ile yapilan
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bir calismada PWS'li kisilerin egzersize katilimin1 en st diizeye ¢ikarmak icin kritik faktoriin
fizyoterapist tarafindan olumlu bir iligki gelistirmesinin oldugu ve bu iliskinin temelini PWS'li
kisilerin 6zglivenlerini gelistirmek ve bagimsizliklarini tesvik ederek egzersiz yapmaya motive

etmek oldugu bildirilmis (23).

Rehabilitasyonun sadece fizyoterapistle olan kisminin disinda kalan zamanda ev tabanli
egzersiz modeli birey i¢in onem kazanir. Etkili ve basit bir ev tabanli egitim programi saglamak,
kronik durumlarda ¢ok onemli bir sorun olan hastane disindaki rehabilitasyon siirecinin bir
stirekliligini temsil eder. Ev tabanli egzersizin 2 ve 6 hafta boyunca degerlendirildigi calismada

uzun siireli egzersiz programinin yiiriime tizerine olumlu kanitlar sundugu ortaya ¢ikmis (24).

Egzersiz programi i¢in bazi rehberler olusturulmaktadir. Bu rehberlerin temelinde F.I.T.T.

prensipleri yer alir. F.I.T.T. prensibinde yer alan parametreler sunlardir:
F = Faaliyetin siklig1 veya diizenliligi: Birey haftanin her giinii faaliyete katilmalidir.

1 = Aktivitenin yogunlugu: Egzersizin yogunlugu orta siddette olmalidir. Bu bireyin kalp atig
hizinin biraz yiikseldigi ve solunum hizinda artig oldugu yogunluk yeterlidir. Daha diisiik bir
yogunlukta egzersiz yapmaya baslamali ve devam ettikce kademeli olarak yiiksek bir seviyeye

yiikseltilmelidir.

T = Aktivitenin siiresi: Bireyler i¢cin en az 30 dk egzersizi siirdiirmek amaglanmalidir. Her giin

planlanan ve yapilandirilmis egzersiz ile siirdiirtilmelidir.

T = Aktivite tiirii: Bireyler gesitli etkinliklere katilmaya tesvik edilmelidir. Tiim ana kas
gruplarim1 igeren aktivitelere yer verilmelidir. Ayrica optimize etmek i¢in agirlik tagima
faaliyetlerini de iistlenmelidirler. Temel becerileri gelistirme, kilo yonetimi, aerobik egzersiz
ve kemik mineral igerigi gelistirerek osteoporoz, obezite, kaba ve ince motor becerilerdeki

gecikmelerin Oniine gegilebilir (25, 26).

PWS olan bireyler icin aerobik egzersiz uzun bir siire boyunca diisiik veya orta yogunlukta

aktiviteler 6nerilmektedir. Bu egzersiz;
* Yiiriiyls
* Bisiklet siirmek

* Kosu gibi aktiviteleri igerir.
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Aerobik egzersizde kaslar enerji iiretmek i¢in oksijen ile birlikte birincil yakit kaynaklar1 olarak
glikojen ve yag kullanirlar. Bu nedenle kilo kontroliinde egzersiz programinda onemlidir.

Aeorobik egzersiz;

* Asir1 enerjiyi yakarak (6ncelikle yag depolari) kilo kontrolii saglar.

» Kardiovaskiiler fonksiyonunu iyilestirir ve viicudun oksijeni daha iyi kullanimini saglar (27).
* Osteoporozun dnlenmesi saglar.

* Kaslari, tendonlari, eklemleri ve baglar1 gii¢lendirir.

* Dinlenme sirasinda ve egzersiz sirasinda farkli sicaklik diizenlemelerini gelistirir.

* Tansiyon kontroliinii gelistirir.

Anaerobik enerji sistemi kisa siireli (2 dakikadan az) hiz ve giice ihtiya¢c duyar. Anaerobik
egzersiz kas kuvvetini artrmak i¢in aerobik egzersizi tamamlar. Anaerobik faaliyetler

sunlardir:

* Sprint

* Atlama

* Top Atma

* Jimnastik

Anaerobik egzersizler

* Kas dayanikliligin1 artirir.

* Yorgunluga dayanma yetenegi artar

* Gelistirilmis bir kardiyo-solunum sistemi bireyin yasam kalitesini artirir.

Uzun siire TV izleyen ve inaktif olan PWS’li bireylerde skolyoz gelisme riski fazladir.
Deformitenin ilerlemesini Onlemek ve komplikasyonlara neden olmamasi i¢in gdzlem
onemlidir (28). Meydana gelen skolyozu dnlemek i¢in postiir egzersizleri, {i¢ boyutlu egzersiz,

lic boyutlu kendi kendini diizeltme, hasta egitimi, giinliik yasam aktiviteleri, denge egitimi, kas
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kuvvetlendirme egzersizleri solunum egzersizleri, noromotor kontrol, propriyoseptif skolyozun

apeksine, sekline ve bulundugu omurga segmentine uygun egzersizler tedaviye eklenir (29).

Amerikan spor hekimligi koleji yetiskin bir bireyin haftada 5 giin en az 30 dakika veya haftada
en az 3 giin 150 dakika toplam enerji harcamas1 >500-1000 MET - dak - hafta elde etmek i¢in
orta ve siddetli yogunlukta egzersizin bir kombinasyonu onermektedir. Ayni zamanda haftada
2-3 giin ana kas gruplarinin her biri i¢in direng egzersizleri ve denge, ¢eviklik ve koordinasyonu
iceren noromotor egzersizi yapilmalidir. Eklem hareket araligint korumak i¢in ¢ok
onemlidir, Her bir ana kas-tendon grubu i¢in bir dizi esneklik egzersizinin (egzersiz basina
toplam 60 sn) >2 giin / haftada tamamlanmas1 6nerilmektedir. Egzersiz program, bir bireyin
alisilmis fiziksel aktivitesine, fiziksel fonksiyonuna, saglik durumuna, egzersiz yanitlarina ve
belirtilen hedeflere gore degistirilmelidir (30). Yapilan ¢alismalarda egzersiz sirasinda PWS
‘de max Oz enerji harcamasi Amerikan spor hekimligi koleji tarafindan 6nerilen degerden ¢ok
daha diisiik oldugu gozlemlenmis. PWS ‘de daha diisiik insiilin direnci gézlenmesi nedeniyle
egzersiz sonrasi toparlanma doneminde obez olmayan ¢ocuklara goére daha erken donemde yag

kayb1 meydana geldigi bildirilmis (31).

Harry ve ark. yaptig1 calismada direngli egzersiz sonrasinda 30 ve 60 dk dlgiimlerde kreatin
kinaz miktarmin kontrol grubuna oranla daha az oldugu bulunmus ve PWS’li bireylerde daha
az kitlesi oldugunu destekleyen sonuclar bulmuslar. Normal obez bireylere oranla daha az

kitlesine sahip olmalar1 egzersizin 6nemini vurgulamaktadir (32).

Joung ve ark. yaptiklar1 vaka ¢alismasinda 24 hafta boyunca yapilan kuvvet ve aerobik
egzersizlerden olusan programin PWS ‘li bireyin insiilin miktarmin artirdigini ayn1 zamanda
kan sekeri oraninin normale diistiigiinii belirtmisler. 20. haftanin sonunda insiilin enjeksiyonunu
kestiklerini ifade etmisler. Biiyiime faktorii olarak gorev yapan |IGF-1 miktariin arttigi sonug
olarak egzersizin 24 hafta uygulamasinin bireyin diyabet ve obezite tizerine olumlu etkilerinin

oldugu ortaya konmus (33).

PWS olan bireylerde uyku bozuklugunun altinda yatan neden hipotalamustaki hipokretin iceren
noronlarin iglev bozuklugu olarak goriilmektedir ve yeme davranigini etkilemede 6nemli bir rol
oynadigi da distinilmektedir (34). Hipokretin igeren noéronlarin islevi uyanikligin
stirdiiriilmesidir ve giindiiz asir1 uyku halinin PWS'li yetiskinlerin % 70-100 kadar yiiksek
oranda goériilmesinde bu néronlarin sorumlu oldugu bilinmektedir (34). Giin i¢inde siirekli uyku

hali egzersiz programinin uygulanabilirligini olumsuz ydnde etkilemektedir. Asir1 yeme

IAAOJ | Health Sciences | 2021 / 7 (1)



Aysegiil ATLI

davranisi ile siirekli uyku halinin obezitenin boyutunu artiran ve bireyin yasam kalitesini
olumsuz yonde etkileyen faktorlerdir. Bu dongiiyii kirmak i¢in egzersiz programinin kisi 6zel
oldugu frekans, yogunluk vb. parametrelerin yaninda bireyin istedigi aktiviteleri yapmak hem
programa odaklanmayir hem de siirdiiriilebilirlik bakimindan en az digerleri kadar 6nem

kazanmaktir.

Agriya duyarliligin azalmasiyla yaralanma riski ve hasarin siddeti artabilir (35). Yaralanmalarin
oniine gegmek icin bilgilendirme 6nemlidir. Duyu egitimi ile denge ve koordinasyon
egzersizleri programda yer almalidir. Denge; gorsel, vestibular ve pozisyon hissinden
(propriosepsiyon) gelen duyular ile motor ve kognitif fonksiyonlarin entegrasyonunu
icermektedir. Denge viicudun destek yiizeyi i¢inde yercekimine karsi koyabilme yetenegidir.
Statik ve dinamik olmak {izere ikiye ayrilir. Statik denge; stabil yiizeyde dengeyi koruyabilme
yetenegidir. Dinamik denge, hareket ederken dengeyi saglayabilme yetenegidir ve yiirliyiis
yapma, merdiven ¢ikip inme, sandalyeden kalkip oturma gibi faaliyetleri igermektedir. Denge
problemleri hastalarin yaralanmalarma hatta diisme riskini artirarak mortalite riskini yiikseltir.
Denge egitimi hastalarin fiziksel uygunluk diizeyini artirarak diisme riskini azaltir. Denge
egitimi asamali olarak zorlasan yiizeylerde denge egzersizlerinden olusmaktadir. Egitim
sirasinda yorgunlugu onlemek icin setler arasinda ve egzersizler arasinda dinlenme molalar1
verilmelidir. Motor gelisim basamaklar1 izlenerek statik pozisyondan dinamik pozisyona
ilerleyerek once gozler agik-suurlu sonra gozler kapali-suursuz olacak sekilde yapilmalidir.
Denge ve koordinasyon egzersizlerinde ¢ok ve sik tekrar 6nemlidir. Bir egzersiz programinin,
bireyin yeteneklerine uyarlanmasi ve spesifik fiziksel sinirlamalarini gelistirmeye odaklanmasi

gerekmektedir.
SONUC VE ONERILER

PWS’li bireylerde egzersiz 6nemli bir unsurdur. Hem fiziksel hem de sosyal yonden gelistirir.
Bireyin saglik durumu g6z Oniine alindiginda becerileri gelistiren kardiovaskiiler sistemi
destekleyen egzersizler birgok yonden yarar saglar. PWS °‘li bireylerde obeziteyi etkileyen
birgok etmen oldugu icin kapsamli olarak bireyin degerlendirilmesi ve multididsipliner
yaklasimla obezite kontrol altina alimmalidir. Obeziteye bagli kardiovaskiiler
komplikasyonlardan kaynakli mortalite riski yliksek oldugu i¢in obezitenin kontrol altna
alinmas1 6nemlidir. Boy, viicut kompozisyonu, kuvvet, dayaniklilik, kemik mineral yogunlugu,

solunum katsayis1 ve iyi olma hissi iizerindeki yararh etkileri vardir. Noéromotor gelisim
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basamaklar1 bireyin bebeklik ve cocukluk doneminde gelisim gerilinin Oniine gegmek i¢in

egzersiz programi bireye katki saglarken yetiskinlik doneminde kilo kontrolii i¢in dnem

kazanmaktadir.

Maddi Destek ve Cikar Iligkisi: Calismay1 maddi olarak destekleyen kisi/kurulus yoktur ve

yazarlarin herhangi bir ¢ikar dayali iligkisi yoktur.
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