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OZET Amac: Bu calismada, noromuskiiler hastalik tanist alan hastalarda
aktivite kisitlanmasi ve fonksiyonel degerlendirilme sonuglarinin arastiril-
mas1 amaglanmistir. Gereg ve Yontemler: Calismaya noromuskiiler hasta-
lik tanili, néromuskiiler hastaliklar polikliniginde takipli; 6-80 yas
araliginda, tibbi durumu stabil hastalar dahil edildi. Bu hastalarin dosya bil-
gileri retrospektif olarak tarandi. Hastalarin sosyodemografik verileri ve no-
romuskiiler hastaliga iliskin son gelis kontrol muayenelerinde kayitlanmig
klinik verileri tarand ve kaydedildi. Fonksiyonel degerlendirme igin Fonk-
siyonel Ambulasyon Skalasi, Vignos ve Brooke Skalalari, kavrama ve sikma
glicili, bagimsiz yiirime durumu ve 6 Dakika Yiiriime Testi sonuglar1 kay-
dedildi. Aktivite kisitlanmasinin degerlendirilmesi i¢in kayitlanmis Activ-
lim anketi sonuglar1 kullanildi. Activlim total skoru ile yas, Brooke, Vignos,
Fonksiyonel Ambulasyon Skalasi, kavrama, stkma, 6 Dakika Yiiriime Testi
arasinda korelasyon olup olmadig arastirildi. Bulgular: Calismaya 69 eris-
kin 22 g¢ocuk olmak iizere toplam 91 hasta dahil edildi. Ortalama yas
31,1+18,7 idi. Hastalarin %63,7’si bagimsiz mobilize, %61,6’sinda Fonk-
siyonel Ambulasyon Skalasi skoru 3 ve altindaydi. Yiizde 57,2’sinde Vig-
nos Skalas1 4 ve altinda, %68,1’inde Brooke Skalasi 2 ve altindaydi.
Activlim total skoru ile Fonksiyonel Ambulasyon Skalasi, kavrama giicii,
stkma kavrama giicii ve 6 Dakika Yiiriime Testi arasinda pozitif korelas-
yon, Vignos ve Brooke Skalalar1 arasinda negatif bir korelasyon saptandi.
Ancak yas ile Activlim total skoru arasinda anlamli bir korelasyon saptan-
mamistir. Sonu¢: Caligmamizda, ndromuskiiler hastaliklarda aktivite kisit-
lanmas: ozellikle fonksiyonel durum, kavrama giicii, yiiriime mesafesi ile
korele bulunmustur. Néromuskiiler hastaliklarda fonksiyonel degerlendirme
yaninda aktivite kisitlanmas1 mutlaka degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Noromuskiiler hastalik; aktivite kisitlanmast;
fonksiyonel degerlendirme

ABSTRACT Objective: The aim of this study was to investigate the re-
sults of functional and activity limitation assesments in patients diagnosed
with neuromuscular disease. Material and Methods: Patients with a stable
medical condition, aged 6-80 years, diagnosed with neuromuscular disease,
followed in the neuromuscular diseases outpatient clinic, were included in
the study. The data of these patients were scanned retrospectively. The so-
ciodemographic data of the patients and the clinical data of the neuromus-
cular disease recorded at the final check-up examinations were scanned and
recorded. Functional Ambulation Scale, Vignos and Brooke Scales, grip and
pinch strength, independent walking status and 6 minute walking test re-
sults were recorded for functional assesment. Recorded Activlim survey re-
sults were used to assess activity limitation. It was also investigated whether
there is a correlation between Activlim total score and age, Brooke, Vig-
nos, Functional Ambulation Scale, grip and pinch strength, and six-minute
walking tests. Results: A total of 91 patients, 69 adults and 22 children,
were included in the study. The mean age was 31.1+18.7 years. 63.7% of the
patients were independently mobilized, and 61.6% of them had a Functional
Ambulation Scale score of 3 and below. Vignos Scale was 4 and below in
57.2%, Brooke Scale was 2 and below in 68.1% of the patients. A positive
correlation was found between Activlim total score and Functional Ambu-
lation Scale, grip strength, pinch grip strength and 6 min walking test, and
anegative correlation was found between Vignos and Brooke Scales. How-
ever, no significant correlation was found between age and Activlim total
score. Conclusion: In this study, activity limitation in neuromuscular dis-
eases was found to be correlated with functional status, grip strength, and
walking distance. In neuromuscular diseases, activity limitation should be
evaluated in addition to functional evaluation.
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Noromuskdiler hastaliklar (NMH), kaslarin isle-
yisini dogrudan veya dolayli olarak etkileyen hetero-
jen bir noropatik veya miyopatik bozukluk grubunu
temsil eder.! Cogu, kas giiciiniin azaldig: ilerleyici bir
klinik seyir gosterir. NMH’lerle iligkili 6ztirliilik, spe-
sifik hastalik tipine, patogeneze, klinik tutulumun dere-
cesine ve ilerleme hizina bagldir.? Hastanin ailesinde
ve sosyal ortaminda uzun siireli maksimum igleyisin
stirdiiriilmesi, komplikasyonlardan kaginilmasi ve
yasam kalitesinin iyilestirilmesi temel tedavi yaklasi-
midir.

NMH’de klinik degerlendirme, uygun tedavi
yaklagimlarini dogru olarak belirlemek, tedavi yak-
lasimlarinin etkinligini saptayabilmek, olasi kompli-
kasyon risklerini ©ngérebilmek ve hastaligin
prognozunu izlemek agisindan ¢ok dnemlidir. Klinik
degerlendirme pratiginde siklikla tercih edilen yon-
tem kas giicliniin degerlendirilmesidir. NMH’de kas
giicii kaybi siklikla kantitatif veya manuel degerlen-
dirmeyle dl¢iiliir. Manuel kas testi, noromuskiiler ve
diger sinir sistemi hastaliklarinda giicii degerlendir-
mek i¢in yerlesik ve giivenilir bir yontemdir.* Son yil-
larda yapilan ¢aligmalarda, hastalarda kas giicii ile
fonksiyonel kapasite arasindaki iliskinin degisik de-
recelerde etkilendigi saptanmustir.*> Hastalarin klinik
bulgulari ile ifade ettikleri fonksiyonel kisithiliklar her
zaman 1iyi bir korelasyon gdstermeyebilir. Hastalar;
hedefleri, dncelikleri ve beklentileri nedeniyle ayni
kas kuvveti seviyesine sahip olmalarina ragmen farkl
fonksiyonel kapasiteye sahip olabilirler.® Bu nedenle
kas giicli yaninda, hastalarin aktivite kisithliklar ve
fonksiyonel kapasitesi de dncelikli olarak géz 6niinde
bulundurulmalidir. Fonksiyonel yetersizlik diizeyi ve
aktivite kisitlilik seviyesi, tutulan kas gruplarinin lo-
kalizasyona, kuvvet kaybinin dogurdugu ikincil so-
nuglara bagli olarak degisik NMH tiplerinde ve
hastadan hastaya farkliliklar gosterebilmektedir.*
Giinliik aktiviteleri gergeklestirilmesi kas giicline ba-
giml olsa da ikisi arasinda direkt bir dogru orant1 bu-
lunmamaktadir.” Bu durum motor fonksiyon,
hastanin kompansatuar davraniglari, kisisel (yas,
yasam bi¢imi, motivasyonu) ve ¢evresel (mimari
ozellikler, zemin tipi) faktorlerle iligkilidir.®

NMH gibi kronik hastaliklarda aktivite kisitlan-
mas1 ve katilimin degerlendirilmesinin, hastaligin 61-

¢imii icin en uygun yontem oldugu kabul
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edilmektedir.” NMH’de, hastanin fonksiyonel duru-
munun ve aktivite seviyesinin tam olarak belirlen-
mesi, optimal bir tedavi programi gelistirmek,
programin etkinligini izlemek ve hastaligin ilerleme-
sini degerlendirmek ac¢isindan ¢ok 6nemlidir. Bu ¢a-
lismanin amaci, NMH tanili hastalarda, aktivite
kisitlanmasi ve fonksiyonel degerlendirilme sonugla-
rinin arastirtlmasidir.

I GEREC VE YONTEMLER

Caligmaya, NMH tanis1 almis, fizik tedavi ve rehabi-
litasyon ana bilim dali néromuskiiler hastaliklar po-
likliniginde takipli; 6-80 yas araliginda, tibbi durumu
stabil hastalar dahil edildi. Bu hastalarin 2019-2020
yillart arasindaki dosya bilgileri retrospektif olarak
tarandi. Kardiyak problemi, solunum problemi
(NMH’ye ikincil gelisen solunum problemleri haric),
gorme ve isitme bozuklugu, bilinen ruhsal rahatsizlik
(major depresyon, sizofreni, psikoz vb.) ve ana dilin
Tiirkge olmamasi gibi nedenlerle bazi dosya bilgileri
doldurulamamuis, bazi testleri yapilamamis hastalar
dislandi. Hastalarin sosyodemografik verileri ve
NMH’ye iliskin en son gelis kontrol muayenelerinde
kayitlanmis klinik verileri tarandi ve kaydedildi.
Fonksiyonel degerlendirme igin hastalarimiza rutin
poliklinik degerlendirmelerde kullandigimiz ve ka-
yitladigimiz  Fonksiyonel Ambulasyon Skalasi
(FAS), Vignos ve Brooke Skalalari, kavrama ve
stkma giicii, bagimsiz yiiriime durumu ve 6 Dakika
Yiiriime Testi sonuglar kaydedildi.

FAS, hastanin mobilize olabilme yeteneginin
0’dan 5’e toplam 6 kategoriye ayrildig1 bir skorlama
cesididir. Hasta Evre 0’da nonfonksiyonel ambulas-
yon, Evre 5’te ise bagimsiz ambulasyon yapabilir, %!
Vignos ve Brooke, NMH’de fonksiyonel durumu de-
gerlendiren skalalardir.'>!"* Brooke Skalasi, tist eks-
tremite degerlendirilmesinde kullanilan hastanin elini
agzina gotiiremedigi, elleriyle kullanish bir fonksi-
yonu yerine getirememesiyle, kollariyla tam abdiik-
siyon yapabilmesi arasinda degisen 6 dereceli bir
skala olup daha 6nce de siklikla NMH’lerin deger-
lendirilmesinde kullanilan bir skaladir. Derece 1 kol-
lar yanlardan baglayarak, hastanin kollarimi basin
iistiine degene kadar tam bir daire iginde abdiiksiyona
ugratabilmesi anlamina gelirken, 6’da ise hasta elle-
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rini agza kaldiramaz ve ellerin yararli bir islevi yok-
tur. Vignos Skalast ise hastanin herhangi bir yardimci
cihaz kullanmadan yiiriiyebilmesi ve merdiven ¢ika-
bilmesi ile yataga sinirlt olmasi arasinda degisen 10
farkli derece iceren alt ekstremite fonksiyonunu de-
gerlendirmeye yonelik bir skaladir. Derece 1, hasta-
nin yardim almadan yiirliyebilecegi ve merdiven
cikabilecegi anlamina gelmektedir, 10 ise hastanin
yataga bagimli olmasi anlamina gelmektedir. Hasta
degerlendirmesinde rutin olarak kullanilan dinamo-
metre ile el kavrama kuvveti ve sikma kuvveti de-
gerlendirmeleri dosya bilgilerinden kaydedildi.
Standart degerlendirme yonteminde el kavrama kuv-
veti Jamar dinamometresi (Baseline hydraulic hand
dynomometer, Irvington, NY, USA), parmak ucu
kavrama kuvveti ise pingmetre ile dl¢tilmektedir. De-
gerlendirme sirasinda el kavrama ve parmak ucu kav-
rama kuvveti 6l¢iimii, omuz addiiksiyonda, dirsek 90
derece fleksiyonda, 6n kol nétral pozisyonda yapil-
maktadir. Ambulasyon yeteneginin degerlendirilme-
sinde kullanilan 6 Dakika Yiiriime Testi’nde hastalar
en az 30 m uzunlugunda baglangig, bitis ¢izgisi ve her
li¢ metrede bir isaretlenmis diiz ve sert bir zeminde,
6 dk’da yiiriiyebilecegi en uzun mesafeyi yiiriimesi
istenmektedir. Test 6ncesi dinlenme pozisyonuna ali-
narak, kosmayacak ya da ziplamayacak sekilde yii-
rilyebilecegi en iyi hizda yiiriimesi ve uygulamali
olarak gosterilerek izlemesi istenmektedir. Test so-
nucu olarak yiiriidiigii mesafe Ol¢iilerek kaydedil-
mektedir.'* Aktivite kisitlanmasinin degerlendiril-
mesi amactyla daha dnceden degerlendirilmis olan
Activlim anketi sonuglar1 kullanildi. Activlim anketi,
NMH’si olan ¢ocuk ve erigkinlerin aktivite kisitlan-
malarinin 6l¢iitii olarak gelistirilmistir ve anketin
Tiirkce gegerlilik ve giivenilirlik ¢aligmasi yapilmig-
tir.!>1¢ Aktivite kisitliliklar1 glinliik yagam aktivitele-
rini gergeklestirmedeki zorluklar olarak tanimlan-
mistir. Anket gilinliik yasam aktivitelerini iceren 22
unsur igermektedir. Bazi unsurlar erigkin hastalarin
manuel yeteneklerinin degerlendirilmesinde gelisti-
rilmis Abilhand anketinden tiiremistir. Bu 22 unsur-
dan 4’1 sadece ¢ocuklari, 4’1 sadece eriskinleri, kalan
1471 ise tiim hastalar i¢in ortaktir. Activlim ¢ocuklar
icin ebeveyn goriisleri, eriskin hastalar i¢in ise hasta-
nin kendi hakkindaki goriigleri esasina dayanir. Bun-
lar aktiviteyi gerceklestirmedeki zorluk hakkindaki
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gorisleri kapsar. Degerlendirmede 3 seviyeli olarak
cevap Olgegi sunulur. Bunlar aktiviteyi yapmadaki
kolaylik/zorluk algisii “Imkansiz”, “Zor”, “Kolay”
olarak degerlendirir. Son 3 ay i¢inde yapma girisi-
minde bulunulmayan aktiviteler skorlanmaz ve bos
cevap olarak cevaplanir.

Kullanilan tiim degerlendirme parametreleri has-
talar ayn1 degerlendirmedeki sonuglarindan kayde-
dilmistir. Activlim total skoru ile yas, Brooke,
Vignos, FAS, kavrama, sitkma, 6 Dakika Yiiriime
Testi arasinda korelasyon arastirilmigtir.

Caligsma, Dokuz Eyliil Universitesi Girisimsel
Olmayan Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan onay-
lanmistir (tarih: 30 Haziran 2021, no: 2021/20-52).
Caligma, Helsinki Deklarasyonu prensiplerine uygun
olarak yapilmistir.

Istatistiksel analizler IBM SPSS Statistics 25.0
(IBM SPSS Statistics for Windows, Version 25.0. Ar-
monk, NY: IBM Corp.) paket programi kullanilarak
yapilmistir. Verilerin tanimlayici istatistikleri; orta-
lama, standart sapma, medyan, minimum, maksi-
mum, frekans ve yiizde degerleri olarak verilmistir.
Nicel verilerin normallik varsayimi Shapiro-Wilk
testi ile kontrol edilmistir. Activlim 6l¢ek toplam pua-
ninin ilgili gruplarda karsilastirilmasinda, normalite
varsayiminin saglanmadigi durumda Mann-Whitney
U testi kullanilmigtir. Nicel verilerin birbiriyle (Ac-
tivlim total skoru ile yas, Brooke, Vignos, FAS, kav-
rama, sitkma, 6 Dakika Yiiriime Testi arasindaki) olan
korelasyonu Spearman’s Rho korelasyon katsayist ile
degerlendirilmistir. Tiim analizlerde istatistiksel an-
lamlilik diizeyi p<0,05 olarak belirlenmistir.

I BULGULAR

Calisma, 69 eriskin 22 ¢ocuk olmak iizere toplam 91
hasta ile tamamlandi. Hastalarin demografik ve klinik
verileri Tablo 1°de 6zetlenmistir. Hastalarin %63,7’si
bagimsiz mobilize olurken, %30,8’inde en az bir
kontraktiir mevcuttu. Ayrica %13,2’sinde solunum
ve %16,5’inde kardiyak sistem etkilenmesi vardi.
Hastalarin demografik ve klinik verileri Tablo 1°de
Ozetlenmistir. Fonksiyonel testler ve aktivite limitas-
yonlar1 Tablo 2’de 6zetlenmistir.

Eriskin ve ¢ocuk hastalar birlikte degerlendiril-
diginde; Activlim total skoru ile FAS evreleri ve 6
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TABLO 1: Hastalarin klinik ve demografik verileri.

Hastalik siiresi {yil) medyan {minimum-maksimum) 9 {0-55)

Cocuk 5(0,1-13)

Erigkin 13,5 (0-55)

Eriskin/Cocuk 69/22

Egitim seviyesi {ortaokul ve altillise ve lizeri) 42/49

Ev hanimi/diger 28/63

Ek hastalik (varfyok) 40/46

NMS hastalik tanilari DMD: 13
BMD: 8
LGMD: 8

Konjenital MD: 3
Miyotonik distrofi: 5
SMA: 8

FSHD: 8

ALS: 9

Myastenia gravis: 4
PMD: 2

Charcot Marie Tooth: 6
Diger: 17
63,7/36,3

30,8/69,2

28,6/71,4

Bagimsiz yiiriime {varfyok) (%)
Kontraktir (varlyok) (%)
Deformite {varfyok) (%)

DMD: Duchenne muskdiler distrofi; BMD: Becker muskdiler distrofi; LGMD: Limb-Girdle
muskuler distrofi; SMA: Spinal muskiiler atrofi; FSHD: Fasioskapulohumeral muskiler
distrofi; ALS: Amyotrofik lateral skleroz; PMD: Progresif muskiiler distrofi.

TABLO 2: Fonksiyonel testler ve aktivite limitasyonlari.
Vignos Skalasi (4 ve alti) (%) 57,2
Brooke Skalasi (2 ve alti) (%) 68,1
Fonksiyonel Ambulasyon Skalasi (3 ve alti) (%) 61,6
Activiim skoru 19,4+119
6 Dakika Yur(ime Testi (m) 195,3+221,7
Kavrama (kg) (sag) 13,0£125
Kavrama (kg) (sol) 12,2412,2
Sikma (kg) {sad) 4,3+49
Sikma (kg) (sol) 3,9+4 4

Dakika Yiiriime Testi arasinda pozitif giiglii bir ko-
relasyon vardi (swrastyla r=0,855; p<0,001 ve
r=0,792; p<0,001). Activlim total skoru ile Vignos
skalas1 arasinda negatif gii¢lii bir korelasyon vardi
(r=-0,811; p<0,001). Activlim total skoru ile Brooke
skalas1 arasinda negatif orta dereceli bir korelasyon
vardi (r=-0,699; p<0,001) (Tablo 3).

Activlim total skoru ile kavrama giicii arasinda
pozitif orta dereceli bir korelasyon vardi (sag taraf
icin r=0,573; p<0,001, sol taraf i¢in r=0,593;
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p<0,001). Activlim total skoru ile parmak sikma kav-
rama glicli arasinda pozitif orta dereceli bir korelas-
yon vardi (sag taraf i¢in r=0,640; p<0,001; sol taraf
icin =0,618; p<0,001) (Tablo 2). Yas ile Activlim
total skoru arasinda anlamli bir korelasyon saptan-
mamist1 (r=-0,177; p=0,093) (Tablo 3).

Cocuk hasta grubunda ayri olarak korelasyonlar
degerlendirildiginde, Activlim total skoru ile FAS ev-
releri ve 6 Dakika Yiiriime Testi arasinda pozitif
giiclii bir korelasyon vardi (sirasiyla r=0,810;
p<0,001 ve r=0,886; p<0,001). Activlim total skoru
ile Vignos skalasi arasinda negatif giiclii bir korelas-
yon vardi (r=-0,708; p<0,001). Activlim total skoru
ile Brooke skalasi arasinda negatif orta dereceli bir
korelasyon vardi (r=-0,590; p<0,001) (Tablo 4).

Cocuk hasta grubunda ayr1 olarak korelasyonlar
degerlendirildiginde Activlim total skoru ile kavrama
giicli arasinda pozitif diisiik dereceli bir korelasyon
vardi (sag taraf icin r=0,484; p=0,022, sol taraf i¢in
=0,426; p=0,048). Activlim total skoru ile sag par-
mak sikma kavrama giicii arasinda pozitif orta dere-
celi bir korelasyon vardi (r=0,625; p=0,002).
Activlim total skoru ile sol parmak sikma kavrama
glicli arasinda ise pozitif diisiik dereceli bir korelas-
yon vard1 (r=0,492; p=0,020) (Tablo 4). Yas ile Ac-
tivlim total skoru arasinda anlamli bir korelasyon
saptanmamisti (r=-0,008; p=0,971) (Tablo 4).

TABLO 3: Eriskin ve gocuk hastalar birlikte
degerlendirildiginde, Activlim total skoru ile yas, FAS, Vignos,
Brooke, 6 Dakika Yiriime Testi, kavrama glicli ve sikma
kavrama guicu arasindaki korelasyonlar.

Activlim total skoru

r p degeri
Yas 0,177 0,093
FAS 0,855 <0,001
Vignos -0,811 <0,001
Brooke -0,699 <0,001
6 Dakika Yiriime Testi 0,792 <0,001
Kavrama glicl (sag) 0,573 <0,001
Kavrama glicii {sol) 0,593 <0,001
Sikma kavrama glicii (sag) 0,640 <0,001
Sikma kavrama glicii {sol) 0,618 <0,001

r=Spearman’s Rho korelasyon katsayisi [(r=0,9-1, ¢ok guglti korelasyon, r=0,7-0,9,
glicli korelasyon; r=0,5-0,7,orta dereceli korelasyon; r=0,3-0,5, diisik korelasyon;
r=0,0-0,3 anlamli olmayan korelasyon], p<0,05; FAS: Fonksiyonel Ambulasyon
Skalasl.
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TABLO 4: Gocuk hasta grubunda Activlim total skoru ile yas,
FAS, Vignos, Brooke, 6 Dakika Yuriime Testi, kavrama glicl ve
sikma kavrama gticti arasinda korelasyonlar.

Activlim total skoru
r p degeri
Yas 0,008 0,971
FAS 0,810 <0,001
Vignos -0,708 <0,001
Brooke -0,590 0,004
6 Dakika Yiiriime Testi 0,886 <0,001
Kavrama gict (sag) 0,484 0,022
Kavrama glicii {sol) 0,426 0,048
Sikma kavrama gicii (sag) 0,625 0,002
Sikma kavrama glicii {sol) 0,492 0,020

r=Spearman’s Rho korelasyon katsayis [(r=0,9-1, cok gliglii korelasyon, r=0,7-0,9,
guclii korelasyon; r=0,5-0,7, orta dereceli korelasyon; r=0,3-0,5, diistik korelasyon;
r=0,0-0,3 anlamli olmayan korelasyon], p<0,05; FAS: Fonksiyonel Ambulasyon
Skalasl.

Eriskin hasta grubunda ayri olarak korelasyonlar
degerlendirildiginde; Activlim total skoru ile FAS ev-
releri 6 Dakika Yiiriime Testi arasinda pozitif giiclii
bir korelasyon vardi (sirastyla 1=0,856; p<0,001 ve
=0,757; p<0,001). Activlim total skoru ile Vignos ve
Brooke skalalar1 arasinda negatif giiglii bir korelas-
yon vardi (sirastyla r=-0,833; p<0,001 ve r=-0,726;
p<0,001) (Tablo 5).

Activlim total skoru ile sag kavrama giicii ara-
sinda pozitif orta dereceli bir korelasyon vardi
(r=0,691; p<0,001). Activlim total skoru ile sol kav-

TABLO 5: Eriskin hasta grubunda Activlim total skoru ile yas,
FAS, Vignos, Brooke, 6 Dakika YUriime Testi, kavrama glicli ve
sikma kavrama glicti arasinda korelasyonlar.

Activlim total skoru

r p degeri
Yas 0,130 0,288
FAS 0,856 <0,001
Vignos -0,833 <0,001
Brooke -0,726 <0,001
6 Dakika Yiiriime Testi 0,757 <0,001
Kavrama glict (sag) 0,691 <0,001
Kavrama glici (sol) 0,717 <0,001
Sikma kavrama glicii (sag) 0,722 <0,001
Sikma kavrama glicii {sol) 0,732 <0,001

r=Spearman’s Rho korelasyon katsayis [(r=0,9-1, gok gu¢lii korelasyon, r=0,7-0,9,
guclii korelasyon; r=0,5-0,7,orta dereceli korelasyon; r=0,3-0,5, diistik korelasyon;
r=0,0-0,3 anlamli olmayan korelasyon], p<0,05; FAS: Fonksiyonel Ambulasyon
Skalasl.
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rama glicli arasinda pozitif gii¢lii bir korelasyon vardi
(r=0,717; p<0,001). Activlim total skoru ile parmak
sikma kavrama giicii arasinda pozitif gii¢li bir kore-
lasyon vardi (sag taraf i¢in 1=0,722; p<0,001; sol taraf
icin r=0,732; p<0,001) (Tablo 5). Yas ile Activlim
total skoru arasinda anlamli bir korelasyon saptan-
mamistt (r=-0,130; p=0,288) (Tablo 5).

I TARTISMA

NMH’de goriilen fonksiyonel yetersizlikler ve akti-
vite kisitlanmalar1 etkilenen kasin lokalizasyonuna
bagl olarak, kas gii¢siizliigiine sekonder sonuglara
bagli olarak, hastaligin tipi ve progresyonuna bagli
olarak degismektedir, bununla birlikte hastaligin agir-
1181, hastalar arasindaki bireysel farkliliklara bagl
olarak da degisebilmektedir. NMH gibi kronik has-
taliklarda fonksiyonel durum, aktivite kisitlanmasi ve
katilimin degerlendirilmesinin, hastaligin dl¢timii igin
en uygun yontem olarak onerilmektedir.” Ayni1 za-
manda optimal fonksiyonel degerlendirme ve aktivite
kisitlanmalarinin degerlendirilmesi, uygun tedavi
yaklagimlarini dogru olarak belirlemek agisindan da
cok dnemlidir. Buna yonelik olarak bu ¢caligma ile de-
gisik tiplerde NMH tanilar1 olan erigkin ve ¢ocuk has-
talarda
degerlendirilme sonuglari, degerlendirme sonuglari-
nin birbiriyle iligkisi ortaya konulmustur.

aktivite kisitlanmasi ve fonksiyonel

Bu ¢alismada, fonksiyonel durum degerlendir-
mesi i¢in FAS, 6 Dakika Yiirime Testi, Vignos ve
Brooke Skalalari, kavrama giicii 6l¢timii kullanilmis-
tir. Bu dlgekler, NMH tanili hastalarin fonksiyonel
durumunu 6lgmek i¢in hizli ve kolay uygulanabil-
mistir. FAS’a gore hastalarin mobilize olabilme ye-
tenegi
yiiriyemedigi saptanmistir. Mobilizasyon zorluklari,
kas yorgunluklari, diisme korkular1 ve tekerlekli san-
dalyeye bagimlilik doneminde ¢evresel mimari en-
geller ile birlestiginde bu hastalarda sosyal katilim1
olumsuz etkilenmektedir.!’

degerlendirildiginde ¢ogunun bagimsiz

Diger bir fonksiyonel degerlendirme olarak 6
Dakika Yiirtime Testi kullanilmistir. 6 Dakika Yii-
riime Testi, NMH’leri olan hastalarda hem tedavi et-
kinligini ve hem de hastaligin progresyonunu 6lgmek
icin  yaygin Cesitli
NMH’lerde terap6tik tedaviler ve hastalik siireci agi-

olarak kullanilmaktadir.
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sindan primer bir sonug 6l¢iimii olarak kullanilmasi
onerilmektedir.'®!? Belirlenen bir mesafeyi yiiriime
yetenegini, fiziksel fonksiyonu degerlendirmek icin
basit ve ucuz bir yoldur, bununla birlikte, bu test
zaman alicidir ve genellikle ciddi alt ekstremite kas
glicstizligii olan hastalar tarafindan tolere edilmez.?°
Bu ¢alismada da 37 hastada, 6 Dakika Yiiriime Testi
ciddi alt ekstremite kas gii¢siizliigii olmasi veya im-
mobil olmasi nedeniyle degerlendirilememistir. Lam-
mers ve ark.nin 4-11 yaslarindaki saglikli ¢ocuklarda
yaptiklar bir ¢aligsmada, 6 Dakika Yiirtime Testi uy-
gulamis ve yiiriime mesafesinin 4-7 yas arasinda yil-
dan y1la artis gosterdigi, 7 yasindan sonra daha 1limli
artis oldugu ve 6 Dakika Yiiriime Testi’nin ¢ocuklar
igin giivenilir ve pratik oldugunu bildirilmistir.?'
McDonald ve ark.nin 4 ve 12 yaslar arasinda degisen
benzer kilo ve boy ortalamasina sahip 21 Duchenne
muskiiler distrofi (DMD) tanili ve 34 saglikli cocugu
karsilagtirdiklar1 ¢alismada, 6 Dakika Yiirtime Tes-
ti'nde DMD’li ¢ocuklarin kontrol grubundaki ¢ocuk-
lara gore daha az mesafe yiirtidiiklerini bildirmislerdir
(DMD’li ¢ocuklar 366+83 m, saglikli ¢ocuklar
621+68 m).”? Bu ¢aligmada bir hafta aralikla test tek-
rarlanmis ve testin DMD’li ¢ocuklarda gegerli ve gii-
venilir bir test oldugu bildirilmistir. Calismamizda da
ortalama 6 Dakika Yiriime Testi, cocuklarda
270,0+£220,9 m, eriskinlerde 172,3+218,4 m olarak
saptanmistir.

Brooke ve Vignos skalalar1 sirasiyla iist ve alt
ekstremite fonksiyonlarini degerlendirmek icin veri
saglamaktadirlar.'*2* Bu 6lgekler baglangigta DMD
i¢in tasarlanmistir ve bir¢cok caligmada fonksiyonel
durumu degerlendirmek igin kullanilmigtir.>*2° Artik
diger NMH’si olan hastalarin fonksiyonel durumunu
degerlendirmek i¢in de siklikla kullanilmaktadir.®27-8
Bu c¢alismada, hastalarin ¢cogunlugu Evre 1-2 olarak
saptanmistir bu da bu vakalarin ¢ogu i¢in Evre 4-
6’nin ¢ok basit oldugunu gostermistir. Brooke ska-
las1 fonksiyonelligi genel olarak siniflamasina
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ragmen list ekstremite fonksiyonunu, 6zellikle yiik-
sek seviyeli fonksiyonel aktiviteyi ayirt etmek i¢in
daha entegre fonksiyonel degerlendirme 6gelerine ih-
tiyac duyulabilir.

Fonksiyonel yetersizlik diizeyi ve aktivite kisit-
lanmasi seviyesi, tutulan kas gruplariin lokalizas-
yona, kuvvet kaybmin dogurdugu ikincil sonuglara
bagli olarak degisik NMH tiplerinde ve hastadan has-
taya farkliliklar gosterebilmektedir. Calismamizda,
aktivite kisitliliginin degerlendirilmesi amaciyla Ac-
tivlim anketi kullanilmustir. Activlim, her tir NMH’si
olan ¢ocuklarda ve eriskinlerde aktivite sinirlanma-
larina iligkin bir ankettir ve yardim olmadan yapilan
giinliik aktiviteleri gerceklestirmedeki zorluklar agi-
sindan aktivite sinirlamalarii degerlendirir ve NMH
icin kapsamli, hastaliga 6zgii olmayan degerlendirme
araglarindan biridir.® Calismamizda farkli NMH’ler
farkli kas gruplarini etkilese de benzer sekilde Activ-
lim anketi ile diger fonksiyonel testler arasinda orta
giiclli bir korelasyon saptanmistir. Bu sonug, Activ-
lim anketinin bir¢ok farkli tipte NMH tanis1 olan has-
tay1 bir arada degerlendirebildigini desteklemektedir.

Calismamizin kisitliligi hasta sayisinin sinirli ol-
mas1 ve hastalarin yas dagiliminin genis bir aralikta
olmasidir. Siirli hasta sayisi nedeniyle yaglara gore
siniflandirilan alt gruplar karsilagtirllamamustir.

[l SONUC

Sonug olarak, ¢alismamizda NMH’lerde aktivite ki-
sitlanmasi, 6zellikle fonksiyonel durum, kavrama
giicli, ylrlime mesafesi ile korele bulunmustur.
NMH’lerde fonksiyonel degerlendirme yaninda ak-
tivite kisithiliginin da mutlaka degerlendirilmesi ge-
rekmektedir. Aktivite seviyesinin optimal olarak
belirlenmesi, bu 6zellikli hasta grubunda uygun te-
davi programi planlamak, gelistirmek, programin et-
izlemek ve ilerlemesini

kinligini hastaligin

degerlendirmek agisindan ¢ok onemlidir.
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