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NOROMUSKULER HASTALIKLARDA GORULEN
POSTUR BOZUKLUGU iLE HASTALIK SiDDETI,
FONKSIYONEL KAPASITE, GUNLUK YASAM
AKTIVITELERI VE DENGE ARASINDAKI iLISKINIiN
ARASTIRILMASI

ARASTIRMA MAKALESI

0oz

Amag: Bu calismanin amaci, néromuskiiler hastaliga sahip eriskin bireylerde postiir bozukluklarini arastirmak
ve postiir bozukluklarinin hastalik siddeti, fonksiyonel kapasite, giinlik yasam aktiviteleri, denge ve diisme ile
iliskisini belirlemektir.

Yontem: Calismaya néromuskiiler hastalik tanisi konan ve yas ortalamasi 36,34 + 14,03 yil olan 47 hasta dahil
edilmistir. New York Postiir Derecelendirme Olcegi (NYPD) ile genel viicut postiiril, fleksible ruler ile torakal kifoz
acisi (TKA)- lumbal lordoz agisi (LLA) degerlendirilmistir. Skolyometre kullanilarak olasi skolyoz varligi ve pelvik
asimetri degerlendirilmistir. Ust Ekstremite (UEFS) ve Alt Ekstremite Fonksiyon indeksi (AEFS) ile hastalik siddeti,
2 Dakika Yiriime Testi (2DKYT) ile fonksiyonel kapasite, Zamanlh Kalk Yiirii Testi (ZKYT) ile denge ve diisme riski,
Fonksiyonel Bagimsizlik Olcegi (FIM) ile giinlik yasam aktiviteleri kaydedilmistir.

Sonuglar: Postiiral deformitelerin degerlendirilmesi sonucunda hastalarin NYPD'si ortalamasinin 40,24+9,56
oldugu belirlenmistir. Yapilan élciimlerde hastalarin %46,34'tinde TKANIn, %24,39'unda ise LLANIn agisinin norm
degerlerin disina ¢iktig1 ve skolyometre dlciimleri sonucunda 30 hastada (%73,2) olasi skolyoz varligi, 11 hastada
(%26,8) spinal asimetri oldugu, 27 hastada (%65,9) ise pelvik asimetri oldugu bulunmustur. NYPD ile UEFS,
2DKYT, FIM ve ZKYT arasinda istatiksel olarak anlamli iliski oldugu belirlenmistir (p <0,05).

Tartigma: Rehabilitasyon programlari planlanirken viicut biyomekanigini etkileyen postiiral bozukluklari
detayli degerlendirmenin ve bu degerlendirme sonuglarina uygun midahale planlari olusturmanin hastalarin
glinlik yasam aktivitesi performanslarini, fonksiyonel kapasitelerini, denge ve diisme risklerini olumlu yénde
etkileyebilecegi diisiinilmektedir. Ancak sonuglarin genellestirilebilmesi i¢in daha fazla sayida hasta ile ve farkl
NMH gruplarinin dahil edildigi calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Noromuskiler Hastaliklar, Omurga Deformiteleri, Skolyoz, Spinal Asimetri

INVESTIGATION OF THE RELATIONSHIP BETWEEN
POSTURE DISORDER AND DISEASE SEVERITY,
FUNCTIONAL CAPACITY, ACTIVITIES OF DAILY LIFE
AND BALANCE IN NEUROMUSCULAR DISEASES

ORIGINAL ARTICLE

ABSTRACT

Purpose: This study was conducted to examine postural problems in adults with neuromuscular diseases,
the incidence of these disorders and to determine the relationship of posture problems with disease severity,
functional capacity, activities of daily living, balance and falling.

Methods: 47 patients diagnosed with neuromuscular disease with a mean age of 36.34 + 14.03 years were
included in the study. General body posture was evaluated with New York Posture Rating Scale (NYPR) and
thoracic kyphosis (TKA) - lumbar lordosis angles (LLA) was evaluated with flexible ruler. Possible scoliosis and
pelvic asymmetry were evaluated using a scoliometer. Disease severity was measured with the Upper (UEFI) and
Lower Extremity Function Index (LEFI), functional capacity with 2 Minute Walk Test (2MWT), and balance and fall
risk with the Timed Up and Go Test (TUG), and daily living activities were recorded with Functional Independence
Measure (FIM).

Results: The evaluation of postural deformities indicated that the mean NYPR of the patients was 40.24+9.56.
The angle of kyphosis was observed in 46.34 % of the patients and the angle of the LLA was out of the norm
values in 24.39 %. Scoliometer measurements showed that possible scoliosis was found in 30 (73.2%), spinal
asymmetry was found in 11 (26.8%), and pelvic asymmetry was found in 27 patients (65.9%). The correlation
between NYPR and UEFI, 2MWT, FIM and TUG was statistically significant (p <0.05).

Conclusion: When planning rehabilitation programs, it is thought that detailed evaluation of postural disorders
affecting body biomechanics and creating intervention plans appropriate to the results of these evaluations may
positively affect the patients’ performance of daily living activities, functional capacities, balance and fall risks.
However, studies with larger numbers of patients and including different NMD groups are needed to generalize
the results.
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GiRiS

Néromuskiler hastaliklar (NMH), kalitimsal veya
sonradan gelisen, 6n boynuz motor hiicrelerinde,
periferik sinirlerde, néromuskiler kavsakta veya
kastaki bir anormalligin neden oldugu heterojen bir
grup hastaliktir (1).

Néromuskiler hastaliklarda gériilen en 6nemli bul-
gu ilerleyici kas kuvvet kaybidir. Hastaligin progno-
zunu 6nemli derecede etkileyen diger semptomlar
ise postural deformiteler, atrofi, agr, yorgunluk,
aktivite limitasyonlari, solunum problemleri, egzer-
siz kapasitesinde azalma, eklem limitasyonlari ve
kontraktiirlere kadar gidebilen genis bir yelpazeyi
kapsar (2). Hastalikta tam iyilesme saglayan bir te-
davi yontemi heniiz yoktur. Literatilir incelendiginde
iyi yapilandiriimis bir fizyoterapi programinin yavas
ilerleyen NMH’larda kas kuvvet kaybini yavaslattigi
ve hastanin ikincil problemlerinde iyilesme sagladi-
g1 gosterilmistir (2-4).

NMH’larda kas zayifigi ve bu zayifigin asimetrik
dagilimi omurgada asimetrik yiikklenmeye neden
olur. Omurgadaki bu durum uzun vadede postiiral
anomalilere ve deformitelere yol acar, zamanla
yapisal hale gelir. Postiiral deformiteler dogustan
veya zamanla gelisebilir (5).

Literatir incelendiginde néromuskdler hastaliklar-
da postirl inceleyen calismalarin daha cok Duc-
henne Muskiiler Distrofi (DMD), Chatcot-Marie To-
oth (CMT) gibi birka¢ hastalikta ve cocuk grubunda
yogunlastigi gbze carpmaktadir. Yapilan calisma-
larda Distal Konjenital Motor Néropati'li cocuklarin
dortte birinde, konjenital motor ve duyusal néropati
veya Chatcot-Marie Tooth'lu cocuklarin %20’sinden
azinda skolyoz gelistigi, Konjenital Muskiiler Distro-
fi'li cocuklarda spinal kontraktiirler ve deformiteler
gelistigi bildirilmektedir (5). N6romuskdiler hastalik
grubunda ortaya cikan skolyoz, genellikle tiim tora-
sik ve lomber omurgayi kapsayan ve pelvik asimet-
riyi de iceren genis C seklinde egridir (6). Bu du-
rum viicut biyomekanigini etkileyebilir ve anormal
duruslarin ortaya ¢ikmasi nihai olarak giinlik ya-
sami ve islevselligi etkileyebilir. DMD’li cocuklarda
ise pelvik anteversiyon ve kas zayifligindan dolayi
kompanzatuar yirtyls bozukluklari gérilmektedir
ve bu anormallikleri kompanse etmek icin hiper-
lordoz gelistigi belirtilir. Benzer sekilde Miyotonik
Distrofi Tip 1 (MD1)’li cocuklarda kalca dislokasyo-
nu, skolyoz gibi problemler yaygin olarak goriilmek-
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tedir (5). Postiiral deformitelerin, baslangic yasi ve
ilerleyisi her hastalik grubunda farkhhk gosterir.
Ancak hemen her NMH grubunda gériilen posti-
ral deformitelerin hastalik ile iliskili denge, diisme
ve fonksiyonel kapasite gibi semptomlarla iliskisi
arastirlmamistir.

Literaturde eriskin NMH gurunda postiral defor-
mitelerle ilgili cok az yayin mevcuttur (7). Oysaki
ozellikle omurga postiriini korumak ve varsa de-
formiteleri kontrol altinda tutmak hastaligin sey-
rinde 6nemli bir yer tutmaktadir. Ozellikle eriskin
NMH’a sahip bireylerde postiiriin degerlendirilmesi
ve yonetimi eksik kalmakta, bu nedenle hastalarin
optimal tibbi ve rehabilite edici hizmetleri almasin-
da yetersizlik aciga ciktigr 6ngorilmektedir (7-11).
Noéromuskiiler hastaliklarin bazi tiplerinde skolyoz
gelisimi, lordoz ve kifoz acisi artisi, kalga, diz, ayak
bilegi deformite varligi arastiriimis olmakla birlik-
te, postiir bozukluklarinin goriilme sikligi ve diger
semptomlarla iligkisi arastiriimamistir.

Bu calismanin amaci iyi ve orta diizeydeki NMH’a
sahip eriskin bireylerde postiir bozukluklarini detay-
I bir sekilde incelemek ve hastalik siddeti, fonksiyo-
nel kapasite, guinliik yasam aktiviteleri ve denge ile
postiral bozukluklarin iliskisini aciga cikarmaktir.

YONTEM
Bireyler

Bu calisma bir Kesitse Calisma olup, Ocak 2018 ile
Aralik 2020 tarihleri arasinda Hacettepe Universi-
tesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi Néro-
lojik Rehabilitasyon Unitesinde gerceklestirildi.
Calisma 6ncesinde Hacettepe Universitesi Girigim-
sel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'ndan
gerekli izin ve onay alindi (GO 18/111). Calismaya
dahil olmayi kabul eden bireylere, calisma detayli-
ca anlatildi ve aydinlatiimis onam formu ile imzal
onaylar alindi.

Calismaya, norolog tarafindan kas hastaligi teshisi
konmus olan, primer olarak kas zayifligi etkilenimi
olan, 18-65 yas araliginda, kognitif problemi ol-
mayan (Mini Mental Test > 24), bagimsiz yiriye-
bilen (yiirime yardimcisi kullanabilir) hastalar dahil
edildi. Kas hastaligi disinda herhangi bir nérolojik
veya ortopedik hastalik tanisi olanlar ve tekerlekli
sandalye seviyesinde olan hastalar ise calisma disi
birakildi.



A
=
o
o
=]
o .
P thoracic
= width
‘% (H1)
E
Y e M
g lumb:
umbar
8 width
() (H2)
@
=

52

@n

Sekil 1. Fleksible Ruler ile Lumbal Lordoz Ol¢iimii

Degerlendirmeler

Hasta degerlendirmelerine demografik ve fizik-
sel &zellikler ile hastalik hikayesinin kaydedilmesi
ile baslandi. Hastalara Mini Mental Test yapilarak
kognitif problemleri olup olmadigi degerlendirildi.
Sonrasinda uygulanan degerlendirmeler asagida
listelendi:

+ Postiir degerlendirmesi, (Genel viicut postird, ki-
foz, lordoz ve skolyoz 6l¢iimleri)

« Hastalik siddetinin degerlendirilmesi,
« Fonksiyonel kapasite &lctimdi,

« Denge bozuklugu ve diisme riskinin degerlendiril-
mesi,

« Glnluk yasam aktiviteleri degerlendirmesi.

Ayrica calismada Fleksible Ruler kullanilarak deger-
lendirme yapilan kisiden fotografin makalede kulla-
nilmasi icin yazili izin ve yayin onayi alind.

Kognitif Problemlerin Degerlendirmesi

Kognitif bozuklugun nicel bir degerlendirmesini
saglamak icin Mini Mental Test kullanildi. Test 11
basit soru veya gorevden olusmaktadir. Bunlar 6
bilissel alana ayrilir; zaman oryantasyonu, mekan
oryantasyonu, 3 kelimelik kayit, dikkat ve hesapla-
ma, 3 kelimeyi hatirlama, dil ve gorsel yapi. Toplam

Demirhan I, Kiling M.

Sekil 2. Torakal Kifoz ve Lumbal Lordoz A¢i Hesaplanmasinda
Formiilasyonda Kullanilan H ve L Degerleri (18).

30 puan Uzerinden hesaplanan bu testte; 24 - 30
arasi puan kognitif bir bozukluk olmadigini géster-
mektedir (12).

Postiir Degerlendirmeleri

Hastalarin genel viicut postiirii New York Postiir
Derecelendirme Olcegi (NYPD) ile degerlendirildi
(13). NYPD, anatomik pozisyonda cesitli viicut bo-
limlerinin dogru ve yanlis hizalanmasini degerlen-
dirmek amaciyla gelistirilmistir. NYPD; bas, boyun,
omuzlar, bel ve sirt, kalca, diz ve ayak bilekleri dahil
olmak tizere 13 viicut béliminde meydana gelebi-
lecek muhtemel postiir bozukluklarinin resim yoluy-
la degerlendirilmesini saglayan bir élcektir. Calisma
kapsaminda 13 viicut bélimiinden hastaya uygun
olan 3 secenekten biri fizyoterapist tarafindan be-
lirlendi. Hasta normal postiirde ise 5 puan, orta de-
recede bir bozulma var ise 3 puan, postiirde ciddi
bir bozulma var ise 1 puan verilerek degerlendirme
tamamlandi. Degerlendirme sonuglari 13-65 puan
arasinda degismekte olup, yiiksek puan dogru pos-
tlrd ifade etmektedir (14).

Hastalarin torokal kifoz acisi (TKA) ve lumbal lor-
doz agisi (LLA) fleksible ruler (Mr. Pen- Ruler, US)
kullanilarak degerlendirildi. Fleksible ruler kullana-
rak yapilan aci dlciimiinde degerlendirmeyi yapan
fizyoterapist, hastadan ayakta rahat ve normal
anatomik pozisyonda durmasini istedi ve hastanin
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arkasinda durarak belirlenen anatomik noktalarda
isaretlemeleri yapti. Bu isaretlenen noktalar torakal
kifoz icin C7 ve T12, lumbal lordoz icin L1 ve S2
vertebralarin orta noktalari olarak belirlendi. Flek-
sible ruler énceden isaretlenmis bu noktalar ara-
sina bosluk kalmayacak ve omurganin tam seklini
alacak sekilde yerlestirildi. Daha sonra flexibl ruler
sekli bozulmadan milimetrik kagida gecirildi. Sekil
1.de fleksible ruler kullanilarak yapilan lumbal lor-
doz degerlendirme drnegi gosterilmistir.

Yapilan élcimlerin sonuclari belirlenen 8=4 arc tan
2 h/L formdli ile a¢i hesaplanir. Bu formiile gére
egri kagit Uzerine kopyalandiginda iki nokta ara-
sindaki uzaklik ‘L’ olarak ifade edilir ve metre (m)
cinsinden kaydedilir. Formiildeki h harfi ise L mesa-
fesinin egrinin en Ust noktasi arasindaki yuksekligi
ifade eder ve sonu¢ metre (m) cinsinden kaydedilir.
Fleksible ruler yonteminin lumbal lordoz ve torokal
kifoz acisi 6lciimiinde gecerliligi ve giivenilirligi ya-
pilan bircok calismada gosterilmistir (15,16). Sekil
2.de h ve L mesafeleri bir 6rnek lizerinden goste-
rilmistir.

Literatiirde, saglkli yetiskinler Uzerinde yapilan
ve altin standart olan radyografi él¢iimleri sonucu
torakal kifoz icin normal degerler 10°-40°, lumbal
lordoz icin 30-80° olarak tanimlanmis ancak bu de-
gerlerin yasa, cinsiyete ve patolojik kosullara gére
degisebilecegi belirtilmistir (17).

Skolyoz ve spinal asimetri degerlendirmesi icin
skolyometre (GIMA s.p.A.- Via Marconi, 1-20060
Gessate, Italy) kullanilmistir. Skolyometre, gévde
kenarlar arasindaki aksiyal rotasyon derecelerini
o6lcen bir egim olcerdir. Egrilikleri teshis ve takip
etmek icin altin standart olan radyografi olmadigi
veya kullanilamadigl durumlarda, skolyometre ile
Cobb acisinin hesaplanabildigi ve olasi skolyoz var-
hginin gosterildigi (19), ve skolyometre ile skolyoz
degerlendirmesinin orta-yiiksek arasi kanit degeri-
ne sahip oldugu gosterilmistir (20). Skolyometre ile
6lctim sonrasi tahmini Cobb acisini hesaplanabile-
cegi, 10°nin Ustiindeki degerlere olasi skolyoz var
seklinde ve 10° altindaki egriliklere ise spinal asi-
metri var seklinde yorumlanabilecegi calismalarda
rapor edilmistir (21).

Skolyoz degerlendirmesi su sekilde yapildi; Fizyo-
terapist egrilik en fazla géze carpar duruma gelin-
ceye kadar hastadan 6ne dogru egilmesini istedi.
Hastanin 45° kadar 6ne egilmesi sirt bolgesindeki
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rotasyonel deformitenin en iyi sekilde goriilmesini
sagladi. Hastadan daha fazla 6ne egilmesi isten-
diginde sirasiyla torakalumbal ve lumbal bélgeler
yer diizlemi ile paralel konuma getirildi. ilk olarak
Spina iliaca Posterior Superior (SIPS)'ler isaretlen-
di. Sabit durumda skolyometredeki bu deger kayde-
dildi. Daha sonra skolyometre sirta yerlestirilerek
torakaldeki ve sonrasinda ise hastadan biraz daha
one egilip lumbal bolgedeki egrilik dereceleri 6lciil-
di. Egriligin en fazla oldugu seviyeye gore skolyo-
metrede egriligin rotasyon derecesi okunarak de-
gerlendirme tamamlandi. Egrilik olan bdlgenin yeri
(torakal, lumbal veya torakalumbal) ve derecesi
kaydedildi (22). Skolyometre ile 6lcim sonrasi 0°
bulunan hastalar, spinal egrilik yok olarak belirlendi.
Skolyometre &lctimii sonucu 10° lizerinde bir deger
bulundugunda ise, tahmini Cobb acisi hesaplandi
ve 10°nin Ustlindeki degerlere skolyoz var seklinde
kaydedildi. 0-10 derece arasindaki egrilikler ise spi-
nal asimetri var seklinde kaydedildi (21).

Ayrica skolyometre SIPS noktasindayken bulunan
deger 0° ise pelvik asimetri yok, 0°den farkli bir de-
ger ise pelvik asimetri var seklinde kaydedildi (21).

Hastalik Siddetinin Degerlendirilmesi

Bireylerin hastalik siddeti Ekstremite Fonksiyon
indeksi ile 6lciildii. Bu dlcek NMH grubunda 6ziir-
luligin siddetini 6lcmek amaciyla gelistirilmis-
tir. Ekstremite fonksiyon indeksi iki alt indeksten
olusmaktadir. Ust ekstremite icin “Ust Ekstremite
Fonksiyon indeksi (UEFS)”, alt ekstremite icin ise
“Alt Ekstremite Fonksiyon indeksi (AEFS)” kullani-
larak degerlendirme gerceklestirildi (23,24). Her
olcek, fonksiyonel sorunlari degerlendiren 20 mad-
deden olusmaktadir. Fizyoterapist hastadan indeks
icerisindeki fonksiyonel gorevleri yapmasini ister
ve hastanin performansina gore puanlar. Madde-
ler, 0’'dan (son derece zor veya etkinlik yapamayan),
4’e (zorluk olmadan) kadar puanlanir. Her iki élcek
icin de puanlar toplanir ve hasta O ile 80 arasinda
degisen bir toplam puan alir. Degerlendirme sonu-
cu yiksek puanlar, yiksek islevsel seviyeyi goster-
mektedir. AEFS Tiirkce versiyonu Cankaya ve dig.
ve UEFS Tiirkce versiyonu Aytar ve dig. tarafindan
yapilmistir (25,26).

Fonksiyonel Kapasitenin Degerlendirilmesi

Fonksiyonel kapasitenin degerlendirilmesi amaciyla
2 dakika yurtime testi (2DKYT) kullanildi. Bu ¢alis-



mada 2DKYT, 25 metre (m) uzunlugundaki sessiz
bir koridorda uygulandi. Hastalarin 2 dakika icinde
aldig1 mesafe olciildi ve metre cinsinden kaydedil-
di. Néromuskiiler hastahgr olan bireylerde yiiriime
kapasitesinin degerlendirilmesi amaciyla kullanilan
2 ve 6 dakikalik yirime testlerinin gecerligi ve gu-
venirlig§i daha onceki calismalarda kanitlanmistir
(27,28).

Denge Bozuklugu ve Diisme Riskinin Degerlen-
dirilmesi

Hastalarin disme risklerini degerlendirmek ama-
ayla Zamanh Kalk Yurd Testi (ZKYT) kullanildi.
Hastadan, 3 metre uzakliktaki bir cizgiye dogru
yurtimesi, cizginin etrafindan dénmesi, sandalyeye
dogru ayni mesafeyi tekrar yiiriimesi ve oturmasi
istendi. Hastanin kalcasi sandalyeye degdigi anda
test sona erdirildi. Hastalara, test sirasinda rahat
ve guvenli bir yiuriyds hizi kullanma talimati veril-
di. Testi yapmak icin bir kronometre kullanildi ve
sonuclar saniye (sn) olarak kaydedildi. Saghkli bir
birey ZKYT’yi 10 sn’nin altinda tamamlayabilmek-
tedir. Sirenin 10 sn'yi gecmesi, artmis diisme riski
anlamina gelmektedir (29).

Giinliik Yasam Aktivitelerinin Degerlendirilmesi

Calismamizda Ginlik Yasam Aktivitelerinin (GYA)
degerlendirilmesi icin Fonksiyonel Bagimsizlik Ol-
cegi (FIM)'in Tirkce versiyonu kullanilmistir (30).
Noromuskiler hastaliklarda FIM GYAdaki bagim-
sizlik diizeyini belirlemek amaciyla ¢ok sik kullanil-
maktadir. FIM, dért motor (kendine bakim, sfinkter
kontrold, transfer ve hareket) ve iki kognitif aktivi-
tenin (iliski kurma ve sosyal iletisim) degerlendiril-
digi 18 maddeden olusan bir 6lcektir. Her maddenin
degerlendirilmesi 1 ile 7 puan arasinda degisir; 1
tam bagimlihgi ve 7 puan ise tam bagimsizlig ifa-
de eder. Degerlendirme sonucunda hastalar, top-
lamda 18 ile 126 arasinda puan alir. Skorun yiiksek
olmasi GYAdaki bagimhligin azaldigini ifade eder.

istatistiksel Yéntem

Veriler SPSS 25.0 (IBM SPSS Statistics 25 software
(Armonk, NY: IBM Corp.)) paket programiyla analiz
edildi. Sirekli degiskenler veriler normal dagilyor-
sa ortalama =+ standart sapma, veriler normal da-
gilima sahip degilse ortanca, ceyrekler arasi aralik
(CAA) ve en kiiclik-en biyiik degerler ile kategorik
degiskenler ise sayi ve yiizde olarak ifade edildi. Ve-
rilerin normal dagilima uygunlugu Shapiro-Wilk tes-
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ti ile incelendi. Sayisal degiskenler arasindaki ilis-
kilerin incelenmesinde ise normal dagilim gosteren
verilerde Pearson korelasyon katsayisi, normal
dagilim gostermeyen verilerde ise Spearman ko-
relasyon katsayisi kullanildi. Sonuclar %95 giiven
araliginda degerlendirildi. Tim analizlerde p<0,05
istatistiksel olarak anlaml kabul edildi (31).

Korelasyon analizinde korelasyon katsayisi (r) 0,0
degeri aldi ise iliski yok, 0,01-0,29 arasinda ise di-
stik diizeyde iliski, 0,3-0,7 degeri arasinda ise orta
diizeyde iliski, 0,71-0,99 arasinda ise yiiksek diizey-
de iliski oldugu kabul edildi (31).

Orneklem bilyiikligiinin hesaplanmasinda G Power
(Windows versiyon: 3.1.9.3) istatistik programi
kullanildi. Hesaplama a:0,05, B:0,05 (1-B: %95’lik
glic degerinde) yontemi ile 2 Dakika Yirime Tes-
ti temel alinarak yapildi. Referans calismada elde
edilen etki buyukliklerinin oldukca kuvvetli oldugu
(r=0,46) gorildi. Bu etki bily(kliklerinden daha di-
stk diizeyde bir etki blyukligl de elde edebilece-
gimizi varsayarak yaptigimiz gii¢ analizi sonucun-
da, r=0,40 etki biyukligu icin calismaya en az 34
kisi alindiginda %?95 giiven diizeyinde %80 glic elde
edilebilecegi hesaplandi (31,32).

SONUCLAR

Calisma icin 55 hastadan olusan bir 8rneklem grup
olusturuldu ancak 8 hasta calismaya katilmak is-
temedi. Kalan 47 hastadan bir tanesi yorgunluga
bagl olarak NYPD degerlendirmesini, 6 hasta ise
TKA, LLA ve skolyoz degerlendirmesi icin 6n kosul
olan Ust govde kiyafetlerini cikarmak istemedigi
icin tamamlayamadi. Sonug olarak calismaya yas
ortalamasli 36,34 + 14,03 yil olan, 12 kadin (%25,5)
ve 35 erkek (%74,5) olmak lizere toplam 47 hasta
dahil edildi. Yapilan analize gére calismanin %90
glic dlizeyinde oldugu belirlendi.

Calismaya dahil edilen hastalarin, 17’si miyopati
(%36,2), 9'u myotonik distrofi (%19,1), 6’si becker
muskiler distrofi (%12,8), 4’ti limb girdle muskiiler
distrofi (%8,5), 3’l fasioskapulohumeral muskiiler
distrofi (%6,4), 3’0 spinal muskiler atrofi (%6,4),
2’si bethlem miyopatisi (%4,3), 1'i miyotonia konje-
nita (%2,1), 1'i inkliizyon cisimcik myopatisi (%2,1)
ve 1’i ise Duchenne muskiiler distrofi (%2,1) tanisi
aldiklari kaydedildi.

Degerlendirilen hastalarimizin hastalik hikayele-

ri incelendiginde; 26’sinin (%55,3) anne ve babasi
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Tablo 1. Hastalarin Tanimlayici Ozellikleri

n X +SS Med (min - maks)
Yas (yil) 47 36,34 + 14,03 33 (18 -77)
Boy (cm) 47 168,7 + 9,33 170 (138 - 186)
Viicut Agirhig: (kg) 47 65,51 + 12,28 66 (40 - 98)
VKi (kg/m?) 47 23,15 + 3,78 22,46 (14,5 - 33,91)
n %
Kadin 12 25,5
Cinsiyet
Erkek 35 74,5
Sag 42 89,4
Dominant taraf
Sol 5 10,6

X: Aritmetik Ortalama; SS: Standart Sapma; Med (min - maks): Ortanca (en kiiciik - en biiyiik degerler) VKI: Viicut Kitle indeksi

Tablo 2. Postiir Degerlendirmeleri, Hastalik Siddeti, Fonksiyonel Kapasite, Giinlilk Yasam Aktiviteleri ve Denge ile ilgili Tanimlayici

Bulgular

n X +SS Med (min - maks) Ortanca g?r,lll-gllfll(“:lge; f\las)l
NYPD (13-65) 46 40,24 + 9,56 39 (17-61)
TKA (°) 41 3889:916 39,22 (23,62 - 61,4)
LLA (°) 41 4234 +1488 40,73(15,78-73,14)
Olasi Skolyoz (°) 41 12,52 + 3,46 12,1 (7,92 - 23,16)
AEFS (O - 80) 47  513+1363 48 (17- 80) 48 (43 - 57)
UEFS (0 - 80) 47 64,36 £ 149 68 (25- 80) 68 (53-77)
FIM (18 - 126) 47 120,2 + 8,79 123 (82-126) 123 (117-125)
2DKYT (m) 47 138,5+ 39,2 140,67(60-237)
ZKYT (sn) 47 9,6 + 4,47 7,97 (5,27 - 24,15) 7,97 6,8 -10,21

X: Aritmetik Ortalama; SS: Standart Sapma; Med (min - maks): Ortanca (en kiigiik - en biiyiik degerler) C1: 25. Yiizdelik degeri, C3: 75. Yiizdelik degeri. NYPD: New-
York Postiir Degerlendirme Olgegi, TKA: Torakal Kifoz Agisi, LLA:Lumbal Lordoz Acisi AEFS: Alt Ekstremite Fonksiyonel Skala UEFS: Ust Ekstremite Fonksiyonel Skala,

2DKYT: iki Dakika Ydrtime Testi, ZKYT:Zamanl Kalk Yiirii Testi

arasinda akraba evliligi oldugu gorildi. Calismaya
katilan 47 hastanin hastalik durasyonu ortalamasi
109,72 + 105,44 aydir. Ek olarak bu hastalardan
sadece 1 tanesi (%2,1) yardimci cihaz kullaniyordu
ve kullanilan cihaz bastondu, geri kalan 46 hasta
(%97,9) bagimsiz yiirliyebiliyordu. Hastalarin ta-
nimlayici 6zellikleri Tablo 1°de gosterildi.

Hastalarin NYPD ortalamasi 40,24+9,56 puan, 41
hastanin TKA ortalamasi 38,89°+9,16°, LLA orta-
lamasi 42,34°+14,88° olarak hesaplandi (Tablo 2).
Yapilan olcimlerde hastalarin %46,34’'tinde (19
hasta) TKAnIn, %24.39’'unda (10 hasta) ise LLAnin
norm degerlerin disina ¢cikmis oldugu bulundu. TKA
norm degerlerine gore (10° - 40°), %46,34’(iniin (19
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hastanin) tamaminin TKA sonuclarinin 40°nin tze-
rinde oldugu bulundu. LLA norm degerlerine (30° -
80°) gore ise %24.39’unun (10 hastanin) 9 tanesi-
nin LLA sonuclarinin 30°nin altinda oldugu ve diger
1 hastanin ise 30,01° él¢iim sonucuna sahip oldugu
tespit edildi.

Govde postiiriine odaklandigimizda; skolyometre ile
yapilan 6lctimlerin sonucunda 30 hastada (%73,2)
skolyoz, 11 hastada (%26,8) spinal asimetri, 27
hastada (%65,9) ise pelvik asimetri oldugu bulun-
du. Spinal egrilik yerine gore yapilan degerlendirme
sonucunda 20 hastada (%48,8) torakal bdlgede, 21
hastada (%51,2) lumbal bélgede egrilik bulundu.
Torasik bolgede egriligi olan 20 hastanin egriligi



Tablo 3. NYPD ile Hastalik Siddeti, Fonksiyonel Kapasite, GYA ve Denge Arasindaki iliski

Demirhan I, Kiling M.

NYPD
r P
AEFS (0-80) 0,262 0,079
UEFS (0-80) 0,371 0,011*
2DKYT (m.) 0,341 0,021*
FIM (18-126) 0,294 0,048*
ZKYT (sn.) -0,363 0,013*

*p<0,05 istatistiksel olarak anlamli iliski; r: Spearman korelasyon katsayisi NYPD: NewYork Postiir Degerlendirme Olgegi UEFS: Ust Ekstremite Fonksiyonel Skala AEFS:
Alt Ekstremite Fonksiyonel Skala, 2DKYT: 2 dakika yiiriime testi, FIM: Fonksiyonel Bagimsizlik Olciim, ZKYT: Zamanli Kalk Yirii Testi

ortalama 11,67° + 2,86° iken lumbal bdlgede egrilik
ortalamasi 13,34° + 3,85° olarak bulundu.

Genel postir bozukluklarinin diger klinik bulgular ile
iliskisi sorgulandiginda NYPD ile UEFS ve 2DKYT
arasinda, pozitif yonde ve orta diizeyde, NYPD ile
FIM arasinda pozitif yonde diisik diizeyde, NYPD ile
ZKYT arasinda ise, negatif yonde ve orta diizeyde
iliski oldugu bulundu (p<0,05) (Tablo 3).

TARTISMA

Néromuskiler hastaliga sahip bireylerde postiir
bozukluklarinin incelendigi ve diger parametrelerle
iliskisinin arastinldig bu calismada iki 6nemli so-
nuc ortaya ¢ikmistir. ilk sonug, postiiral bozukluk-
larin NMH grubunda sik gorildigd, ikinci énemli
sonug ise postiir bozuklugu sonuclari ile fonksiyo-
nel kapasite, hastalk siddeti, denge, diisme riski
ve GYA arasinda iliski bulunmus olmasidir. Bircok
calismada NMH’larin bulgular arasinda postiir
bozukluklar listelenmekle birlikte bu bozukluklarin
ozellikle eriskin grupta ne oranda gorildugu yer al-
mamaktadir. Bununla birlikte postiral bozukluklar
ile ilgili sinirh calisma bulunmaktadir. Literatiirdeki
bu eksige i1sik tutmak icin bu calisma, eriskin NMH’a
sahip bireylerde postiir bozukluklarini detayl bir se-
kilde inceleyen ve hastalik siddeti, fonksiyonel ka-
pasite, denge ve GYA gibi parametrelerle iliskisini
arastiran ve énemli sonuclar veren ilk 6zgiin cals-
ma niteligindedir.

Calismamizda temel merak konularindan ilki olan
postiir bozukluklarin ne oranda gorildiigi ile ilgili
bulgularimiza gore, hastalarin %73,2’sinde skolyoz
varligi, %26,8'inde spinal asimetri, %48,8 ‘inde to-
rakal, %51,2 ‘sinde lumbal bélgede spinal egrilik
bulundugu, %46,3’liniin torakal kifoz acisinda artis,
%24,4’inun lumbal lordoz agisinda azalma oldu-
gu bulundu. Bu sonuclar ile eriskin NMH grubunda
spinal bozukluklarinin azimsanmayacak derecede

gorildigu belirlenmistir. Kinali Maria ve dig. calis-
malarinda skolyoz, kifoz ve lordoz agisinda degisik-
likler gibi postiiral olumsuzluklarin NMH’larin ortak
ve yaygin bulgular oldugunu yazmislardir. Spinal
diizgunliik bircok degiskenin koordineli uyumu ile
saglanir. Normal vertebra gelisimi, kas gticti, den-
ge, tonus simetrisi, kuvvet ve santral yollarin nor-
mal kontrolii ile duyusal geri bildirim mekanizmasi
normal postiiral uyum ve diizgiinlik tzerinde etkisi
olan 6nemli parametrelerdir (8). Eriskin NMH gru-
bunda bu parametrelerin hemen hepsi etkilenmistir
bu nedenle bu kadar yiiksek oranda spinal deformi-
te gorilmesi normal karsilanmistir.

ikinci merak konumuz postiiriin etkileyebilecegi
veya iliskili olabilecegi semptomlardi. NYPD ile de-
gerlendirilen genel viicut postiiri sonuclarimiz ile
fonksiyonel kapasite, hastalik siddeti, denge, diis-
me riski ve GYA arasinda iligki bulunmus olmasidir.
Postiiral deformitelerin oturma dengesinde bozul-
ma, dik durma ve pozisyonlamada zorluk, agri ve
solunum problemleri gibi bircok farkli soruna yol
actig bilinmektedir (31). Bozgeyik ve dig. 2016 yi-
linda DMD'li cocuklar tizerinde yaptiklar calismada
NYPD ile degerlendirdikleri postiiral diizglinligiin
6 DKYT, ambulasyon indeksi, fonksiyonel kapasite
ve yurtime hizi ile iliskili oldugunu rapor etmislerdir.
Yazarlar ayrica fiziksel performansi iyi olan cocuk-
larin postiiral diizgtinliiklerinin de daha iyi oldugunu
belirtmislerdir. Sonuclarimiz, Bozgeyik ve dig.nin
sonuclari ile benzerlik géstermektedir (34). Ham-
marén ve dig. 2014 yilinda yaptiklari ¢alismada
ise yetiskin DM1 hastalarinin kas kuvveti, yiirtyis
ve performansa dayali denge durumlarini 5 yil bo-
yunca takip etmislerdir. Bes yil sonunda hastalarin
zamanl yirlyus ve performansa dayali dinamik
denge odlciimlerinde istatistiksel olarak anlaml bir
disus oldugu ve dinamik denge probleminin pos-
tiral kontrol kaybi ile iliskili oldugu ifade edilmistir
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(32). Calisma sonuclarimiza gére NYPD ile deger-
lendirilen viicut postiirti sonuglari ile AEFS iliskili
bulunmazken, UEFS ile zayif bir iliski bulunmustur.
Bu sonucu degerlendirirken ilk olarak hastalarimi-
zin ortalama 36 yas civarinda olan, 2DKYT gore
fonksiyonel kapasiteleri yiiksek, ZKYT ortalamasi-
na gore diisme riski olmayan, saglikli birey ZKYT
sonuclarini veren ve bagimsizlik seviyesi 120/126
olan bir gruptan olustugunu géz éniine aldik. ikinci
olarak limb girdle muskiiler distrofi ve fasioskapu-
lohumeral muskiler distrofi tanili hastalarimizin,
UEFS'de st ekstremite etkilenimi daha baskin ol-
dugu icin genel ortalamayi etkilemis olabilecegini
diisinmekteyiz. Tum bunlarla birlikte sonuclarimizi
yorumlarken, lst ekstremite fonksiyonelligi anato-
mik ve fizyolojik olarak daha kompleks ve ince de-
taylarin bittnltge bagh oldugu icin cok kiicik pos-
tiiral degisikliklerin bile UE fonksiyonelligini AE'den
daha ¢ok etkileyebilecegini diisinmekteyiz.

Cahsmamizda hastalarin TKAnda artis oldugu bu-
lunmustur. Calismamizdaki ilgin¢ sonuclardan bir
tanesi hastalanimizin cogunda LLA acisinin norm
degerler icerisinde kalmasi ve hastalarin sadece
%24’tnin LLA acisinin azalmis oldugunun bulun-
masidir. Ozellikle pediatrik alanda yapilan calis-
malarda (35,36) NMH’larin LLAlarinin ¢ok biyiik
oranda artmis oldugu yazmaktadir. Calismami-
zin sonuclarinin literatir ile uyumlu olmamasinin
iki nedeni olabilecegini 6ngoériyoruz. Bunlardan
ilki eriskin grup hastalarimizin hastalik siddeti ve
GYAndeki bagimsizlik diizeyi iyi seviyedeydi (Has-
talarimiz ortalama 36 yas civarinda olan ve bagim-
sizlik seviyesi 120/126 olan bir gruptan olusmakta
idi.). Bu nedenle hastalarimiz LLAyI artirmak gibi
bir kompanzasyona ihtiya¢ duymamis olabilirler.
ikincisi ise hastalarimiz yiriirken LLA agilarini arti-
riyor olabilirler ancak ayakta sabit durus sirasinda
bu kompanzasyona ihtiyac duymayabilirler. Calis-
mamizda LLA'yI ayakta sabit durma pozisyonunda
olctiigumiz icin bu sonuclarla karsilasmis olabiliriz.
Bu limitasyonu ortadan kaldirmak amaciyla gele-
cekteki calismalarda hareket analiz sistemleri veya
kamera kullanarak LLA degerlendirilmelidir.

Literatiir goézden gecirildiginde NMH grubunda
skolyoz ile ilgili yapilan ¢alismalarda daha cok solu-
num problemleri ve kas kuvveti tizerinde duruldugu
gorilmektedir. Spinal yapi bozuklugu, omuz asimet-
risi, govde dengesizligi ve pelvik obliklik NMH’ta
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skolyozun altinda yatan fiziksel bulgulardir (37,38).
Bu calismada radyolojik 6lciimlerin saglik acisindan
olumsuz sonuclari goz éniinde bulunduruldugundan
rontgen yerine skolyometre kullanilmis ve skolyoz
varligi ve spinal asimetri varligi olarak ifade edil-
mistir. Calismamizda skolyometre ile yapilan 6l-
cumlerin sonucunda 30 hastada (%73,2) skolyoz
varligi, 11 hastada (%26,8) spinal asimetri oldugu
bulunmustur. Bu veriler 6zellikle alanda calismanin
az oldugu eriskin NMH grubunda tanimlayici bilgiler
olarak literatire katki saglayacaktir. Literatir spi-
nal asimetri varhginin, hastalarin fonksiyonel ak-
tiviteleri gerceklestirirken diisme riskini arttirmasi
nedeniyle dikkate alinmasi gerektigini vurgulamak-
tadir (21). Skolyoz ve spinal asimetri olan hastalar-
da, denge problemi ve diisme riskinde artis oldugu
DMD’li cocuklarda yapilan calismalarda goésteril-
mistir (39).

Calismamizda 27 hastada (%65,9) ise pelvik asi-
metri oldugu bulunmustur. Stepien, A.ve dig. 2020
yilinda 74 SMA'll cocukta postiiral deformiteleri ve
pelvik asimetriyi degerlendirdikleri ve saglhkh grup
ile karsilastirdiklari bir calisma yayimlamislardir.
Pelvik asimetri skolyometre kullanilarak degerlendi-
rilmis ve SMA I'li 35 (%97) ve SMA III'lii 15 (%88,2)
hastada pelvik asimetri olustugu belirtilmistir. Ek
olarak 2-4 yas arasi SMA'I cocuklarin %92’sin-
de asimetri varken, pelvik egriligin yasla birlikte
arttigi vurgulanmaktadir (40). Pelvik asimetrinin
viicut durusunu, fonksiyonelligini ve dengeyi et-
kileyecek bircok postiiral bozuklukla iliskili oldugu
belirtilmektedir. Literatiirdeki calismalar skolyoz
ve/veya pelvik asimetrisi olan hastalarin kontrol
grubuna kiyasla postiiral asimetrisi, agirlik aktar-
ma problemleri ve kassal kontraksiyon dengesizligi
oldugunu belirtmistir (41). McCarthy ve_dig. pelvik
asimetrinin, gévde dengesini zorlastirdigi ve dik
durus pozisyonunda govde icin dengesiz bir destek
yuzeyine yol actigini bildirmistir. Pelvis asimetrisi
olan hastalarda, yiirime ve fonksiyonel kapasitenin
azalabilecegi ve disme riskinin artabilecegi Mc-
Carthy ve dig.nin ve Missaoui ve dig.nin raporla-
riyla desteklenmektedir (42,43). Pelvik asimetrinin
erken belirlenmesi ve uygun tedavinin uygulanmasi,
spinal deformitelerin ilerlememesi ve viicut meka-
niginde bir kisir dongii olusmamasi acisindan ¢ok
onemlidir. Calismamiz NMH'da ortak ve énemli bir
sorun olan denge bozuklugunun kas kuvveti disinda
iliskili oldugu parametreleri isaret etmesi acisindan



da literatiire degerli katkilar saglamaktadir.

Literatiirde postiir bozuklugunun, hastanin haya-
tindaki 6nemi bircok calismada ortaya konmustur
(44). Calismamizda da genel viicut postiiri ile GYA
arasinda iliski cikmasi literatiiri desteklemektedir.
Omurga deformitesi hastanin kendi imaji ve sosyal
etkilesimler icin cok dnemlidir. Spinal deformiteler
sonucu hastanin bagimsizligini kaybetmesi, yar-
dimciya olan bagimliligin artmasi ve kisinin sosyal
rollerinin azalmasi ve ileri donemlerde sosyal izo-
lasyon gibi durumlar goriilmektedir. Postiiral bozuk-
luklarin artmasi veya var olan deformitelerin iler-
lemesi hastalik siddetinin de artmis olabilecegini
gostermesi acisindan degerlidir.

Calismamizin en énemli limitasyonu ¢alisma grubu-
muzun hastalik tipi acisindan heterojen NMH gru-
bundan olusmasi ve her bir hastalik grubunun farkl
etkilenimleri olmasidir. Spesifik bir NMH grubunda
veya tim NMH grubunu kapsayan ancak daha fazla
sayida hastanin dahil edildigi bir 6rneklemde, pos-
tur bozukluklarinin diger parametrelerle iliskisinin
incelenmesi daha objektif bilgi saglayabilirdi. Diger
bir limitasyonumuz ise saglkh bir kontrol grubumu-
zun olmamasiydi. Sonraki calismalarda deformi-
teleri daha objektif karsilastirabilmek icin kontrol
grubunun olusturulmasina ihtiya¢c vardir. Ayrica
calismaya dahil edilen hastalarin fonksiyonel ka-
pasitelerinin yiiksek, hastalik siddetlerinin disik
olmasi calismamizin sonuclarinin genellestirilmesi-
nin oniindeki en 6nemli engeldir. Bu nedenle taban
tavan etkisinden arindirilmis bir hasta grubunda
yapilan benzer metodolojiye sahip calismalara ih-
tiyac vardir.

Cahsmamizin NMH’lari bitiinciil yaklagimla deger-
lendiren ve postiir bozukluklarin, NMH’lari etkileyen
diger parametreler ile iliskisini arastiran objektif
bir calisma olmasiyla literatiire katki saglayaca-
gini distinmekteyiz. Calismamizin sonuglari, pelvik
asimetri, skolyoz, spinal asimetri, TKA ve LLAla-
rindaki artma/azalma gibi postiral bozukluklarin
NMH grubunda sik gorildigu, denge, diisme riski,
fonksiyonel kapasite, hastalik siddeti ve GYA para-
metreleriyle iliskili oldugunu goéstermistir. Rehabili-
tasyon programlari planlanirken viicut biyomekani-
gini pek cok acidan etkileyen omurga diizgiinlugtini
korumanin, postiral bozukluklari degerlendirmenin
ve bu degerlendirme sonuclarina uygun miidahale
planlari olusturmanin hastalarin GYA'lerini, fonksi-
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yonel kapasitesini, denge ve diisme risklerini olumlu
etkileyecegini diistinmekteyiz. Hastaliklar ilerleyici
ve kronik oldugu icin erken donemden itibaren gov-
de rehabilitasyonuna 6nem verilmesi gerektigi unu-
tulmamalidir.

Destekleyen Kurulus: Yok.

Cikar Catismasi: Herhangi bir cikar catismasi bu-
lunmamaktadir.

Yazar Katkilari: Konsept ve Tasarim - ID, MK,
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