
REHAB‹L‹TASYON MERKEZ‹NE BAfiVURAN M‹YOPAT‹L‹ HASTALARDA KL‹N‹K VE
FONKS‹YONEL DE⁄ERLEND‹RME

CLINICAL AND FUNCTIONAL ASSESSMENT OF THE  PATIENTS WITH MYOPATHIES APPLYING
TO THE REHABILITATION CENTER

Aydan KURTARAN MD*, Gülten ERK‹N MD*, Canan AYBAY MD*, Aytül ÇAKCI MD**, Müfit AKYÜZ MD*, Yavuz GÜRER MD***

* Ankara Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon E¤itim Araflt›rma Hastanesi
** SSK Ankara E¤itim Hastanesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klini¤i
*** Dr. Sami Ulus Çocuk Hastanesi Nöroloji Klini¤i

ÖZET
Miyopatiler ço¤unlukla ilk belirtisi proksimal ekstremite kaslar›nda güçsüzlük olan bir kas hastal›¤› grubudur. Klinikleri, laboratuar bulgular› ve tedavileri  mi-
yopatinin tipine göre de¤iflkenlik göstermektedir. Rehabilitasyon program› hastan›n bulundu¤u ambulatuar faza, tekerlekli iskemle ba¤›ml›l›¤›na veya  tam ba-
¤›ml›l›k durumuna göre programlanmal›d›r.
Bu çal›flman›n amac› miyopatili hastalar›n klinik, fonksiyonel ve laboratuar durumlar›n› prospektif olarak araflt›rmakt›. Bu çal›flmada hastanemize 1999-2000
y›llar› aras›nda baflvuran 23 miyopatili (6’s› k›z, 17’si erkek) hasta de¤erlendirildi. Hastalar›n yafl ortalamas› 139,8±133,5 (6-588) ay idi. fiikayetlerin baflla-
ma yafl› ortalama 87,95 ay olup, ortalama tan› yafl› 129,6 ay olarak saptand›. Olgular›n 10 (%43,5)’unda anne baba aras›nda birinci derece akraba evlili¤i
vard›. 6 olguda (%26) akraba ve ailede benzer hastal›k öyküsüne rastland›.. Klinik ve kas biyopsi sonuçlar›na göre hastalar›n 11’i (%48) Duchenne Muskuler
Distrofi (DMD) 3’ü (%13) Becker, 2si (%8,6) Limb Girdle tipi, 2’si (%8.6) Fasioskapulohumeral tip muskuler distrofi, 5’i (%21.7) konjenital miyopati idi. Has-
talar›n 16’s› (%69,5) ambule olup, 7’si(%30,5) tekerlekli iskemledeydiler. Ambule olmayan hastalar›n tümünde diz-kalça fleksiyon kontraktürü mevcuttu. Has-
talar›n fonksiyonel s›n›fland›rmas› 9 derece ile s›n›fland›r›ld›¤›nda 4 hasta (%17,5) Evre I, 7 hasta ( %30)  Evre IX  olarak saptand›.Fonksiyonel durum ve alt
ekstremite kas kuvveti aras›nda istatistiksel olarak anlaml› bir iliflki saptand›. Serum kreatin kinaz (CPK) seviyesi 20 (%87) hastada yükselmifl bulundu. Fonk-
siyonel durum ve CPK seviyesi aras›nda bir iliflki saptanmad›.  
Anahtar Kelimeler: Miyopati, duchenne muskuler distrofi, rehabilitasyon

SUMMARY
Myopathies are a group of muscles disease whose most common primary symptom is proximal limb muscle weakness. Their clinics, laboratory findings and ma-
nagement are varied due to type of the myopathy. The rehabilitation programme should be planned according to ambulation phase, wheelchair-dependent, full
dependence in which myopathic patients.
The purpose of this study was to prospectively evaluate clinical, labaratory and functional status of the patients with myopathies.In the study 23 myopathic pa-
tients (6 girls, 17 boys) who applied to our rehabilitation center in between 1999-2000 were assessed. The mean age of the cases was 139,8 months. The mean
age at the beginning of complaints was 87,95 months and the mean diagnosed age was 129,6 months. There was first degree relationship between mother and
father in ten cases (%43,5). Similar diseases were determined in their story of 6 cases (%26). According to clinical and muscle biopsy findings 11 of the cases
(%48) were Duchenne Muscular Dystrophy, 2 of them (%8,6) were Limb-girdle Dystrophy, 3 of them (%13) were Becker Dystrophy, 2 of them (%8,6) were Fa-
cioscapulohumeral Dystrophy, 5 of them (%21,7) were congenital myopathies.  
16 of the cases (%69,5) were ambulant, while the others were in wheelchairs. All of the nonambulant cases had hip and knee flexion contractures. According
to 9 grades of functional status, 4 cases (%17,5) were in grade I, 7 cases (%30) were in grade IX. It was seen that there was a statistically significant relations-
hip between functional status and proksimal muscle streght of lower extremities . The elevation of serum creatine kinase (CPK) levels were seen in 20 cases (%87).
An any relationship between functional status  and levels of CPK were not found. 
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G‹R‹fi

Miyopatiler ço¤unlukla ilk belirtisi proksimal ekstremite kasla-
r›nda güçsüzlük olan bir kas hastal›¤› grubudur (I). Etyoloji,
progresyon, spesifik kas tutulumu ve efllik eden problemlere
göre muskuler distrofiler, konjenital myopatiler, metabolik, en-
dokrin, inflamatuar, ilaç ve toksinlere ba¤l› , enfeksiyöz  ve
malignitelere efllik eden myopatiler olarak grupland›r›l›r. Bun-
lar›n içerisinde çocukluk ça¤›nda en s›k görülen ve en a¤›r
seyreden miyopati tipi Duchenne muskuler distrofidir (DMD)
(2). Hastal›¤›n ve klinik tipinin tan›s›nda elektronöromyogra-
fik (ENMG) inceleme ve kas biyopsisi oldukça de¤erlidir(3).
Miyopatinin prognozu, klinik tipine göre de¤iflmekle birlikte,
genellikle hastal›k progresyon göstermektedir. Rehabilitasyon
prensipleri  ambulatuvar, tekerlekli iskemle ve tam ba¤›ml› ev-
relerden hastan›n bulundu¤u evreye göre de¤iflir. Rehabilitas-
yon program›nda hedef, klinik dönem ve laboratuar sonuçla-
r›na göre düzenlenen submaksimal dirençli ve yüksek frekans-
l› egzersiz ve ortezleme ile deformiteleri önlemek, ambulasyo-
nu olabildi¤ince sürdürmek ve fonksiyonel kapasiteyi koru-
mak olarak özetlenebilir.

Biz bu çal›flmada hastanemize baflvuran 23 miyopatili hastay›
klinik, laboratuar ve fonksiyonel düzey aç›s›ndan de¤erlendir-
meyi amaçlad›k. 

GEREÇ VE YÖNTEM

1999-2000 y›llar› aras›nda hastanemize miyopati tan›s›yla bafl-
vuran, yafl ortalamalar› 139,8±133,5  ( 6- 588) ay olan, 6’s› k›z
(%26), 17’si (%74) erkek toplam 23 hasta al›narak, özgeçmifl
ve soygeçmiflleri sorguland›, nörolojik ve di¤er sistem muaye-
neleri, rutin laboratuar incelemeleri yap›ld›. Olgular›n fonksi-
yonel durumlar›n› belirlemek amac›yla Govers iflareti süresi,1
dakikada yürüdü¤ü ve kofltu¤u ad›m say›s›, 7 basamak merdi-
veni ç›kma ve inme süresi, belirlenen sabit mesafeyi (20 m)
yürüme ve koflma süresi saptand›. Fonksiyonel durumu de¤er-
lendirmek için Vignos ve arkadafllar›n›n önerdi¤i dokuz dü-
zeyden oluflan s›n›fland›rma sistemi kullan›ld› (4). Bu s›n›flan-
d›rma Tablo I de gösterildi.

BULGULAR

Olgular›n 10’unun (%43.5) anne-babas› aras›nda 1º akraba ev-
lili¤i vard›. Olgular›n 6’s›nda (%26) ailede benzer hastal›k öy-
küsü var olup birinin babas›nda, üçünün kardeflinde, ikisinin

uzak akrabas›ndayd›. fiikayetlerin bafllama yafl› ortalama
87,95±130,22 (2- 522) ay olup, tan› yafl› ortalamas›
129,6±138,18 ( 4- 588) ay olarak saptand›. Kas gücü ortalama-
lar› miyopatinin tipine göre de¤iflmekle birlikte manuel kas
testine göre, üst ve alt ekstremite proksimalinde 3/5, üst ekst-
remite distalinde 3.7/5 alt ekstremite distalinde ise 3.3/5 ola-
rak bulundu. Kas biyopsisi sonuçlar›na göre 11’i (%48) DMD,
3’ü (%13) Becker, 2’si (%8.6) fasioskapulohumeral, 2’si (%8.6)
limb-girdle tipi muskuler distrofi, 5’i (%21.7) konjenital miyo-
patiydi. Konjenital miyopatilerin  2’si (% 8.6) nemalin miyopa-
ti olarak de¤erlendirildi. Hastalar›n ENMG incelemeleri myo-
patik patern olarak de¤erlendirildi. Govers iflareti süresi de¤er-
lendirildi¤inde 12 hastan›n (%51.6) çömelince kalkamad›¤›,
geri kalan 11 hastan›n (%48.4) ortalama 13 saniyede kalkabil-
di¤i belirlendi. Hastalar›n biri uzun yürüme ortezi, üçü ortope-
dik bot ile, di¤erleri ba¤›ms›z ve desteksiz olmak üzere 16’s›
(%69.5) yürüyebiliyor, dokuzu  (%39.2) koflabiliyordu. Yürü-
yebilen ve koflabilen hastalarda de¤erlendirilen ölçümler Tab-
lo II’de gösterilmifltir.

Tablo I: Vignos’un  fonksiyonel s›n›fland›rmas›
I.Yürüyor, yard›ms›z merdiven t›rmanabiliyor
II.Yürüyor, merdiven parmakl›¤› yard›m›yla t›rmanabiliyor
III.Yürüyor, merdiven parmakl›¤› yard›m›yla yavafl yavafl t›rmanabiliyor
IV.Yürüyor, merdiven ç›kam›yor
V.Yürüyor, sandalyeden kalkam›yor
VI.Uzun bacak cihaz›yla yard›ms›z yürüyor
VII.Breys yard›m›yla yürüyor
VIII.Breysle ayakta duruyor ama yürüyemiyor
IX.Tekerlekli iskemleye ba¤›ml›

Tablo II: Ambule Hastalar›n Ortalama Ölçümleri                 
1 dk daki yürüme ad›m say›s› 61.4 ± 20.7 (39-120) ad›m
1 dk daki koflma ad›m say›s› 62.8 ± 17.7 (45-100) ad›m
20 m. mesafeyi yürüme süresi 59.9 ± 21.9 (20-90) sn
20 m. mesafeyi koflma süresi 47.4 ± 16.3 (25-75) sn
7 basamak merdiven ç›kma süresi 12.9 ± 11.6 (5-50) sn
7 basamak merdiven inme süresi 9.4 ± 10 (4-43) sn

Dokuz seviyeden oluflan fonksiyonel s›n›fland›rmaya göre 4
hasta  (%17,5) evre I, 6 hasta (%26) evre II, 4 hasta (%17,5) ev-
re III, 2 hasta (%9) evre IV, 7 hasta (%30) evre IX olarak de-
¤erlendirildi. Fonksiyonel düzeyi evre IX olan tekerlekli is-
kemleye ba¤›ml› 5 hastan›n DMD, 2 hastan›n Konjenital miyo-
pati oldu¤u belirlendi. 

Fonksiyonel durumla, ekstremite kas güçleri aras›nda iliflki
olup olmad›¤› incelendi¤inde, alt ekstremite proksimal kas gü-
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cü de¤erleri ile fonksiyonel düzey aras›nda anlaml› bir iliflki
oldu¤u (r= -0.527, p= -0.017), kas gücü azald›kça fonksiyonel
durumun geriledi¤i, üst ekstremite proksimal kas gücüyle s›-
n›rda korelasyon oldu¤u ( r= -0.425, p= -0.062) görüldü. 

Olgular›n 5’inde (%22,7) skolyoz, 4’ünde (%17,2) hiperlordoz,
2’sinde (%8,6) skolyoz ve hiperlordoz, 9’unda (%39) aflil ger-
ginli¤i, 2’sinde (%8,6) dizde, 2’sinde (%8,6) diz ve kalçada
fleksiyon kontraktürü, 6’s›nda (%26) gastroknemius kas›nda
psödohipertrofi  saptanm›fl olup aksiyel ve ekstremite defor-
miteler Tablo III’de gösterilmifltir. Olgular›n 6’s›nda (%26) gast-
roknemiusta pseudohipertrofi  var olup, bunlar›n  5’inin DMD,
1’inin konjenital miyopati oldu¤u saptand›.

Tablo III. Deformitelerin Da¤›l›m›
Say› %

Skolyoz 5 22.7
Hiperlordoz 4 17.2
Skolyoz ve hiperlordoz 2 8.6
Aflil gerginli¤i 9 39
Dizde fleksiyon kontraktürü 2 8.6
Diz ve kalçada fleksiyon kontraktürü 2 8.6
Gastroknemiusta pseudohipertrofi 6 26

Deformite ve ambulasyon aras› iliflki incelendi¤inde, ambule
16 hastan›n %50’sinde ( %25 hiperlordoz, %12.5 skolyoz,
%12.5 skolyoz+hiperlordoz) nonambule 7 hastan›n % 47.9’un-
da (%47.9 skolyoz) aksiyel deformite oldu¤u, her iki grup ara-
s›nda istatistiksel olarak anlaml› bir iliflki olmad›¤› bulundu.
Aflil gerginli¤i aç›s›ndan da ambule ve nonambule hastalar ara-
s›nda anlaml› bir fark bulunmad›. Ambule 16 hastan›n hiçbi-
rinde rastlanmayan, nonambule 7 hastan›n 4’ünde görülen
fleksiyon kontraktürü (2’sinde diz, 2’sinde diz+kalça) ile arala-
r›nda istatistiksel olarak anlaml› bir fark bulundu¤u görüldü
(p= 0.004). 2 hastada (%8.6) afliloplasti uygulanm›fl olup bun-
lar fonksiyonel olarak tekerlekli iskemleye ba¤›ml› olan ve bu
dönemde opere edilmifl hastalard›. 

CPK enziminin 20 hastada (%87) yüksek, 3 hastada (%13) nor-
mal seviyede oldu¤u belirlendi. Enzim düzeyleri ile ambulas-
yon aras› iliflki incelendi¤inde 16 ambule hastan›n 15’inde
(%93.8), 7 nonambule hastan›n 5’inde (%71.4) CPK’n›n yüksek
oldu¤u görülmüfl olup aralar›nda istatistiksel olarak anlaml› bir
iliflki bulunamad›. 

TARTIfiMA

Miyopatiler ve bunlar›n içinde özellikle DMD’ler progresif se-
yirli bir hastal›k olmakla birlikte, rehabilitasyon ekibi; hasta-
n›n, ailesi ve sosyal çevresi içinde mümkün olan en kaliteli ya-
flam biçimi ve fonksiyonel ba¤›ms›zl›¤› sürdürmesini amaçla-
mal›d›r. 

Musküler distrofiler (MD) ve konjenital miyopatilerde farkl› fle-
killerde genetik geçiflten bahsedilmektedir (5 ). Ailede akraba
evlili¤i varl›¤› sebebiyle bu hastalarda genetik dan›flma ; tafl›-
y›c› analizi yap›lmas› yönünden önemlidir. Biz de hastalar›m›z-
da %43.5 oran›nda akraba evlili¤i ve %26 oran›nda kardefl ve
akrabalarda benzer hastal›k öyküsü saptayarak k›smen hasta
ailelerini bilgilendirmeye çal›flt›k.

Hastal›¤›n erken tan›s›, hastalar›n tedavisinin düzenlenip yön-
lendirilmesi aç›s›ndan önemlidir Çal›flmam›zda hastalar›n kli-
nik belirtileri ortalama 87,95±139,22 ayda bafllamas›na ra¤-
men, tan›n›n ancak 129,6±138,18 ayda konulabildi¤ini sapta-
d›k. Ancak bu fark›n hastalar›n tan›lar›n›n homojen olmamas›
ve bu nedenle klini¤in daha geç ortaya ç›km›fl olmas› ile ilgili
olabilece¤ini düflündük.

Kas gücünün korunmas› ambulasyonun devam› aç›s›ndan ol-
dukça önemlidir. Kas gücünde %50 kay›p oldu¤unda ambulas-
yonun da kayboldu¤u ve kas gücünün yafl ile birlikte hastal›k
için belirleyici bir öge oluflturdu¤u belirtilmifltir (1). Bir baflka
araflt›rmada kas gücü kayb›n›n önemi; fiziksel kapasitenin be-
lirlenmesi, kas gücü kayb›n›n do¤al seyrinin belirlenmesi,
prognozun önceden belirlenebilmesi, tedavi zaman›na karar
verilmesi ve terapötik aral›¤›n etkinli¤inin tahmin edilmesi ola-
rak s›ralanm›fl ve tekerlekli iskemle kullan›m ortalama yafl› 9,5
ve bu dönemdeki ortalama kas kuvveti 3 olarak bulunmufltur.
Tamamen tekerlekli iskemleye ba¤›ml› olan hastalarda  alt
ekstremite proksimal kas grubu içinde antigravite kaslar›nda
daha çok kuvvet kayb› oldu¤u aç›¤a ç›km›flt›r (6). Çal›flmam›z-
da  bu bilgileri destekler flekilde alt ekstremite proksimal kas
gücünün fonksiyonel durumun belirlenmesinde iyi bir kriter
olabilece¤i sonucuna vard›k.

Ziter ve arkadafllar›n›n yapt›klar› çal›flmada bir dakikada 20 Fe-
et yürümenin efektif ambulasyon oldu¤u belirtilmifl, Vignos ve
arkadafllar› da merdiven ç›kma ve yürüme süresini günlük ak-
tivite de¤erlendirmesinde kullanm›fllard›r (7,8). Nair ve arka-
dafllar›n›n çal›flmas›nda da muskuler distrofili çocuklardaki
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fonksiyonu de¤erlendirmek amac›yla yatakdan do¤rulma,
merdiven ç›kma, 30 feet mesafeyi yürüme ve koflma süresi
kullan›lm›flt›r (9). Çal›flmam›zda kulland›¤›m›z Govers süresi-
nin, bir dakikada yürüme ve koflma ad›m say›s›n›n, belirlenen
mesafeyi yürüme ve koflma süresinin, belirli basamak merdi-
veni inme ve ç›kma süresinin fonksiyonel ambulasyonu ve uy-
gulanan tedaviye cevab› de¤erlendirmek için kullan›labilecek
pratik ölçümler olabilece¤ini düflündük. 

Hastalarda ambulasyon ve ayakta durma konumunun sürdü-
rülmesi kontraktürlerin önlenmesi aç›s›ndan oldukça etkilidir
(1,4,10). Biz de çal›flmam›zda yük tafl›yan büyük eklem kon-
taktürleri (diz, kalça) ile ambulasyon seviyesi aras›nda belirgin
bir negatif korelasyon saptad›k.Tekerlekli iskemle seviyesinde-
ki hastalarda diz ve kalça fleksiyon kontraktürlerini daha faz-
la gözlemledik.

Ortez ve splintler gerek kontraktürlerin önlenmesi ve aç›lma-
s›, gerek vertikalizasyonun sa¤lanmas› aç›s›ndan uygun klinik
durumlarda kullan›lmal›d›r. Düzenli ayak-ayak bile¤i ortezi
kullanan ve germe uygulayanlar›n uzun süre ba¤›ms›z yürüye-
bildikleri, bununla birlikte germe ve splint uygulamas›n› dü-
zenli yapamayan çocuk hastalar›n ambulasyonunun daha er-
ken kayboldu¤u belirtilmifltir (1). Dubowitz ve arkadafllar›n›n
yapt›klar› bir çal›flmada gece splinti kullan›m›n›n ayak bile¤i
kontraktürlerinin önlenmesinde yard›mc› oldu¤u, hafif a¤›rl›k-
l› spinal ortezlerin skolyoz geliflimini önlemede kullan›labile-
ce¤i bildirilmifltir (11). Ziter ve ve arkadafllar›n›n yapt›klar›  bir
di¤er çal›flmada ise bu baflar›y› rezidüel kas gücü %50 olarak
korunmufl, 10 yafl›na kadar ambulasyonu ba¤›ms›z olarak sür-
dürmüfl ve obesite, mental retardasyon, uzun süre tekerlekli
iskemleye ba¤›ml› ve psikolojik stres alt›nda olmamaya ba¤la-
m›fllar, bunun yan› s›ra kas gücünde %40’dan fazla kay›p ve 9
yafl›ndan önce ambulasyonu  ba¤›ml› hale gelen hastalarda or-
tez kullan›rken h›zl› gerileme saptam›fllard›r  (7). Heckmatt ve
arkadafllar› ise hafif a¤›rl›kl› ortez kullan›m›n›n ambulasyonun
devam›n›n sa¤lanmas›nda birkaç faktörle avantaj sa¤lad›¤›n›,
bunlar›n; ba¤›ms›zl›¤›n devam›, ailenin tatmini, kontraktür ve
skolyozun önlenmesi ve psikolojik yararlar oldu¤unu, önce-
den tekerlekli iskemleye ba¤›ml› olan befl hastan›n hafif a¤›r-
l›kl› ortez kullanarak ba¤›ms›zl›k kazand›¤›n›, ortezleme için
en uygun zaman›n ambulasyonun kayboldu¤u ama hala ayak-
ta durman›n  ve birkaç ad›m atabilmenin korundu¤u dönem
olarak bildirmifllerdir (12). Bizim çal›flmam›zda da 16 ambule
hastan›n 3’ünde ortopedik bot, 1’inde plastik ayak bile¤i-diz

ortezi  kulland›¤› görülmüfltür. 

Muskuler Distrofi (MD) takibi içinde cerrahi tedavinin zaman›
tart›flmal›d›r (13). Ambulasyonun sürdürülmesine, hijyenik ba-
k›ma, kardiyo respiratuar fonksiyonlara engel deformite varl›-
¤›nda cerrahi giriflim düflünülebilir. Erken cerrahi tedavinin sa-
vunucular› alt ekstremite kontraktürlerinin tedavisinde bafllan-
g›çta iyi sonuçlar elde etmifllerse de, bu olgularda cerrahi son-
ras› ortez kullan›lmad›¤› takdirde kontraktürlerin yeniden olu-
flabilece¤i ve tekerlekli iskemle düzeyine gerileme olabilece¤i-
ni bildirmifllerdir (14). Bach ve arkadafllar› alt ekstremite kont-
raktürlerinde erken cerrahi ile birlikte rehabilitasyon uygula-
mas›n›n güvenli ve standart uygulamalara göre daha iyi tolere
edilebilir oldu¤unu, rehabilitasyon proçesini k›saltt›¤›n› ve
güçsüzlük-imbalans-kontraktür k›s›r döngüsünü k›rd›¤›n›, or-
tez olmaks›z›n ambulasyon süresinin uzamas›na izin verdi¤ini
bildirmifllerdir (15). Çal›flmam›zda cerrahi giriflim iki hastaya
aflil gevfletme operasyonu olarak uygulanmifl olup bunlar
fonksiyonel olarak tekerlekli iskemle düzeyindeki hastalard›.

Bu çal›flma miyopatik hastalar› klinik ve fonksiyonel aç›dan
de¤erlendirmek amac›yla yap›lm›fl olup, sonuç olarak hasta
say›s› art›r›ld›¤› ve her gruptan hasta kendi içinde ayr›ca de-
¤erlendirildi¤i taktirde daha anlaml› sonuçlar al›naca¤›, kullan-
d›¤›m›z süre ve ad›mla de¤erlendirilen yürüme, koflma, mer-
diven inme-ç›kma gibi parametrelerin klinik takipte kul-
lan›labilecek pratik ölçümler oldu¤u kan›s›na vard›k.
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