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Néromuskiiler hastaliklar, progresif ve yaygin kas zayylifiyla seyreden pek cok hastalik grubundan
olugmaktadir. Bu yazida, cesitli derecelerde fonksivonel yetersizlife yol agan noromuskiiler
hastaliklarda rehabilitasyon yaklagimlar: gézden gecirilmigtiv. Rehabilitasyonun amac: hastalarda
miimkiin oldugu kadar uzun siire en iist diizeyde fonksiyonun korunmast, komplikasyonlarin dnlenmesi
ve yasam kalitesinin yiikseltilmesidir. Rehabilitasyon, kapsamli bir deferlendirme ile en kisa siirede
baglanlmalidir, Kas kuvveti, solunum, eklem hareket suurt ve mobilitenin gelistirilmesi, yiiriimenin
fasilitasyonu tedavi amagh yaklagimlarin baginda yer almaktadir. Skolyoz, pek cok noromiiskiiler
hastahiga eglik etmesi nedeni ile dikkatle ele alinmalidir. Ortez uygulamalar: ile zayy kaslarin
desteklenmesi, kontraktiirlerin dnlenmesi, mobilitenin ve giinliik yagam aktivitelerinin siirdiiriilmesi
hedeflenmelidir. Aile egitimi rehabilitasyonun vazgecilmez bir parcasidiyr ve aile rehabilitasyon
ekibinin difer elemanlar: ile multidisipliner bir caligma icerisinde yer almalidir,
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REHABILITATION IN NEUROMUSCULAR DISORDERS

Neuromuscular disorders include a serial diseases those are progressive and cause common muscle
weakness. In this paper, rehabilitation approaches in newromuscular disorders that effect the
Junctional level are reviewed. Aims of the rehabilitation are maintaining the function as long as
possible, preventing the complications and increasing the guality of life. The rehabilitation program
must be initiated immediately with a comprehensive assessment. Improvement of muscle strength,
respiration, range of motion, joint mobility and facilitation of the ambulation has a priority in the
therapeutic approaches. Scoliosis must be evaluated in neuromuscular disorders because of its high
incidence. The objectives of orthosis are supporting the weak muscles, preventing contractures and
sustaining joint mobility and activities of daily living. Family training is an important part of the
rehabilitation and family collaboration must be performed with the other members of the team.

Key words: Newromuscular disorders, Assessment, Rehabilitation

Noromuskiiler hastaliklar; myopatiler, alt
motor noron hastaliklar ve sensorimotor
noropatiler gibi pek cok hastalik tipini
kapsamaktadir. Cogu genetik gecis paterni
gosteren bu hastalik grubu ortak klinik
Ozelliklere sahiptir. Progresif ve yaygin kas
zayifhgr ile seyreden, alt ekstremitelerde
fleksor kontraktiirler, omurgada skolyozun
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goriildiigii ve gesitli derecelerde fonksiyonel
yetersizlige yol acan hastaliklardir. Primer kas
hastaliklarinda daha c¢ok proksimal kas
gruplar1 ve alt ekstremiteler iist ekstremitelere
gére daha fazla etkilenirken, distal Kkas
gruplarmin etkilendigi myopatiler de bu grup
icinde yer almaktadr (1).
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Progresif muskiiler distrofilerin baz tiplerinde
merkezi sinir sistemi de etkilenmekte ve bazi
myopatilerde de  sistemik  tutulumlar
goriilmektedir (1-4).

Hangi tipte ndromuskiiler hastalik olursa olsun
sonugta cesitli siddette fiziksel ve fonksiyonel
yetersizliklere yol agabilmektedir, Ornegin, 12
vaginda ve tekerlekli sandalyeye bagimh
Duchenne Muskiiler Distrofili cocuga ragmen,
60 yaginda ambulasyonunu siirdiirebilen
Becker Muskiiler Distrofili bir hasta arasinda
biiylik farkliliklar vardir. Bu nedenle
fizyoterapi rehabilitasyon uygulamalarinda
fonksiyon ve prognoza dayali smitlandirmalar
esas kabul edilmektedir (1,4-7). Buna gore;

a- Hizl
Distrofiler)
b- Yavas ilerleyen (Bazi konjenital muskiiler
distrofiler)

c- Statik (Konjenital myopatiler)
d- Gegici (Polymyositler)
siiflandirma yapilmaktadsr.

ilerleyen (Duchenne Muskiiler

seklinde

Fizyoterapt rehabilitasyon uygulamalarinin

amacl; mumkiin oldugu kadar uzun siire

maksimum fonksiyonun korunmasi,

komplikasyonlarin  6nlenmesi ve yagam

kalitesinin ylikseltilmesidir (4-11). Koruyucu

tedavi olarak;

- Eklemi korumak ve deformiteleri Snlemek,

- Kasi korumak ve kuvvetlendirmek,

- Fonksiyonel kapasiteyi arttirarak,
ambulasyonu siirdirmek,

- Solunum fonksiyonlarimi korumak ve
gelistirmeyi hedeflemektedir.

Rehabilitasyonun ilk agamasi
degerlendirmedir. Motor iinit hastaliklarinda
zayiflik ve kontraktiirlerin ilerleyici olmasi, iist
ekstremite kullamm: ve ambulasyonda kayba
neden olur (8-14). Cocuklarda biiyiimenin
etkisi de degerlendirmede dikkate alinmasi
gereken Onemli bir unsurdur. Biiyiimeye
ragmen kaslarda goriilen zayiflik kasin kemik
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biiyiimesine adaptasyonunu zorlastirir. Tendon
gerilimi artar, Kas kuvvetinin kemik geligimi
lizerindeki olumlu statik ve dinamik etkileri
olmadifindan kemikte gelisim bozukluklan
ortaya ¢ikar (12-15). lyi geligmeyen kalca
cklemi ve femurda varus deformitesi gibi
sorunlar bu duruma omektir. Ozellikle Spinal
Muskiiler  Atrofi  olgularinda  kalca
dislokasyonu sik goriilen bir problemdir.
Unilateral subluksasyonlar gocukluk
doneminde dikkati cekmez, fakat adélesan
cagda dislokasyon goriilebilir  (16,17).
Degerlendirmede bu ozellikler fonksiyonel
acidan mutlaka dikkate alinmalidir.

Hikaye, 6zgecmis, soy gecmis, akrabalik,
kardes sayisi, kardeslerin saghk durumu ve
cinsiyetleri, motor maturasyon, Gowers
belirtisi, normal eklem hareketi, gonyometrik
Olgtim, kisalik testi, kas testi, postiir analizi,
solunum degerlendirmesi, antropomorfik
Olctimler, yiirliylis analizi, siireli performans
testleri, fonksiyonel degerlendirme skalalar
rehabilitasyon amaciyla yapilan
degerlendirmelerde yer almalidir (5,6,8-
13,16,17).

Literatiirde  pediatrik  gruba  yonelik,
fonksiyonel durumu ve oOziir derecesini
belirleyen degerlendirme skalalari  yer

almamaktadir. Progresif Muskiiler Distrofi
grubu i¢in klinikte kullamlan Vignos’un
fonksiyonel skalasi hastaligm progresyonuna
gore fonksiyonel kaybi puanlamaktadir
(1,10,11,13-15,18). Barthel Index’in iist ve alt
ekstremite kas kuvvetiyle uyum gosterebildigi,
Modifiye Lawton’un ise iist ekstremiteyle
uyumunun yiiksek oldugunu gisteren ve
pediatrik grupta yapilan ¢aligmalar vardir
(19,20). Kas kuvvetinin degerlendirmesinde
egilim daha c¢ok manuel Xas testinin
kullanimmdir. Bu amacla Modifiye Medical
Research Council skalasi, Lovett ve Kendall’in
manuel  kas  testlerinin  kullamldig:
goritlmektedir. Lovett’in  kas  testinin
digerlerine gbre fazla ara deger icermemesi
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nedeniyle pediatrik grupta tercih
edilebilecegini gdsteren cahigmalar vardir. Kas
kuvvetinin  6l¢limiinde diger yontemler,
myometre ve dinamometre kullanimidir. Bu
yontemlerde uygulama teknifi geregi
degerlendirilebilen kas sayis: kisithidir (21-23).

Normal eklem hareketi degerlendirmesinde
gocugun gelisimine ait Ozellikler dikkate
alimmalt  ve eklem laksitesi mutlaka
degerlendirilmelidir (18,22,24). Yaygin kas
zayiflif1 gosteren néromiiskiiler hastaliklarda
gelisen postiral adaptasyonlar &zellikle
dikkate alinmalidir. Duchenne Muskiiler
Distrofi grubunda tipik olarak gézlenen lumbal
lordozda asirilagma, ayak bilegi eklemlerinde
ekin pozisyonu postural adaptasyonlara en
tipik  Ornegi  teskil etmektedir. Bu
adaptasyonlar fonksiyonel hareketin devamu
icin  graviteden  yararlanabilmek igin
geligtirilmektedirler (12,13,24). Yetersiz kas
glicline ragmen ambulasyon ve fonksiyonel
becerilerin devamt i¢in postiiral adaptasyonlar:
¢ok 1yi kullanabilen olgu 6rnekleri literatiirde
de yer almigtir (25). Bu durum fonksiyonel
yetersizlikte  kas zayifhin tek neden
olmadifini da diigiindiirmiistiir. Fiziksel
yetersizlifin degerlendirilmesinde hastanin
tim ihtiyaclar1, psikososyal duramu, egitimi
dikkate almmalidir (4,5,12,13,24,26).

Rehabilitasyona miimkiin oldugunca erken
donemde baslanmalidir. Ge¢ doénemde
komplikasyonlarla basa ¢ikmak zordur ve bu
dénemde kas kuvvetinde artig
beklenmemelidir (5,6,8,9).

Rehabilitasyon genel olarak 3 ddnemde ele
almmalidir (4-9,12,13,18):

1- Erken dénem: Bu dinemde tedavinin
amaglart,

a) Genetik damsmanlik,

b) Aile planlamasi,

¢) Fonksiyonel kaybin geciktirilmesi,

d) Komplikasyonlarin Onlenmesi ve en aza
indirilmesidir,
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2- Oria dimem: Amaclari;
a) Kendine bakim Ve
aktivitelerinin koruonmasi,
b) Skolyozun 6nlenmesi,
c) Tekerlekli sandalye mobilitesine gegistir.

glinliilk  yasam

3~ Geg donems:

a) Nonmuskuloskeletal komplikasyonlarin
Onlenmesi,

b) Ev veya kurum bakimu.

Fizyoterapi rehabilitasyonda tedavi amagh
yaklagimlar sunlardir:

1) Kas kuvvetini korumak ve gelistirmek:
Hastaya ozel egzersiz programi verilmelidir.
Kuvvetlendirme egzersizlerinin
uygulanmasmda motor maturasyon, hastaligm
ilerleme hizi ve zayifligin derecesi dikkate
alimmalidir.  Primer kas Thastaliklarinda
egzersizin agir1 yiiklenmeye neden olmasindan
endise  duyulmaktadir (27,28). Bunu
engellemek amaciyla egzersiz programi
planfanirken zayifhifin derecesi ve egzersizin
yogunlugu gbz 6niinde bulundurulmalidir. Kas
lifi dejenerasyonunun minimal oldugu erken
donemde kuvvetlendirme egzersizleri yararls
olmaktadir (27-29). Egrersizler aktif ve
aerobik Ozellikte olmalidir, Kas kuvveti
yercekimine kargi koyamayacak derecede az
ise egzersizin kuvvetlendirici etkisi yoktur
(4,27-31). Pasif - egzersizlerden
yararlanilmalidir (18,29,30).

Kasin kuvvetlendirilmesinde kullanilabilecek
diger bir yontem de elektrik stimiilasyonudur,
Literattirde bu konudaki aragtirma sayisi azdir.
Noromuskiiler hastaliklarda goriilen yaygm
kas zayifhig1 ve kasta olusabilecek yorgunluk
diizeyi elektrik stimiilasyonunun
uygulanmasmdaki glichiklerdir (31).

II) Eklem hareket sinirt ve mobilitenin

korunmasi: Germe egzersizleri, pasif
egzersizler ve ortez uygulamalarindan
yararlanilmaktadir. Eklem hareketlerinde
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simetrinin koruamasma ve hangi hareket
smurmin en yararh oldugu konusuna dikkat
etmek gerekir. Bu hastalik grubunda germe
egzersizlerinin viicut mekaniginin korunmast,
deformitelerin 6nlenmesi ve ambulasyonun
devamu igin &zel bir Onemi vardmr. Ayakta
durma, dzellikle de alternatif ayakta durma ve
yiirime en iyt fonksiyonel germe
aktiviteleridir. Hasta miimkiin oldugunca dik
postiire  cesaretlendirilmelidir. Pozisyonlama
da germe amaciyla kullanilabilir. Gece splinti
ve kontraktlir cihazlarn agil zayifligi ve
kontraktiirleri  ¢nlemede yararli, ancak
hastanin kabul etmesi zor olan nygulamalardir
(5,7,10,12,16,27,31).

IfI) Ayakta durma ve yiiriimenin
Jasilitasyonu ve hastamn cesaretlendirilmesi:
Ayakta durma ve yiiriime hem eklemlerin
nétral pozisyonunun korunmasmi, hem de
omurganin  Korunmasi ve  skolyozun
Onlenmesini saglar. Egzersiz tedavisi, ortez
uygulamalari, parawalker, ayakta durma
ortezlerinden yaralanilabilir. Baz1 olgularda
kontraktiir diizeltme ve skolyoz cerrahisi ile
birlikte ortez uygulamalarindan yaygin olarak
yararlanimaktadir (18,32-35). Duchenne
Muskiiler Distrofi olgularinda cerrahi ile
birlikte ortez kullanimimin  ambulasyon
siiresinin iki yil daha uzatildigim gosteren
¢ahigmalar vardir (33,34,35).

IV) Solunum fonksiyonlarimin korunmas: ve
gelistirilmesi: Solunum fizyoterapisi
tekniklerinden vyararlanilir. Noromuskiiler
hastabklarda solunum kaslan zayififi en sik
goriilen problemlerdendir. Abdominal kas
zayiflig: etkili Oksiirmenin yapilamamasina
neden olur ve pulmoner enfeksiyon riskini
arttirr, Inspiratuar ve ekspiratuar kas zayifhgr
restiriktif sendroma yol acarak respiratuar
yetersizlife neden olur. Restiriktif sendromun
dogal  seyri solunumun  progresif
bozuklugudur. Solunum kaslari zayifladikca
respiratuar hareketler ve torasik mobilite
azaly. Buna karsilik solunum eforu artar ve
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solunum kaslar1 agir1 yorgunluga girer. G&giis
duvart kaslarmmin zayiflifn akcigerler ve
kostalarin gelisimini de etkiler (36-38).
Noromuskitiler hastalik ilerleyici olmasa bile
inaktiviteye bagl yumusak doku deformiteleri
ve kotii pozisyon daima ilerleyicidir ve

solunum  fonksiyonlarimi  da  etkiler.
Rehabilitasyon programima miimkiin olan en
erken donemde baglanmahidir. Torasik

mobilizasyon, aktif egzersizler, solunum
kaslar: egitimi ve sekresyonlarm temizlenmesi
icin postiiral drenaj ve aspirasyon hastanin
ihttyaglarina uygun olarak belirlenerek
uygulanmalidir (36—41).

V) Skolyoz tedavisi: Pek ¢ok noromuskiiler
hastalikta hem yiiriiyebilen, hem de
yiiriiyemeyen c¢ocuklarda gelisir. Skolyvoz
tedavisinde en Onemli problem postiiriin ¢ok
yonlii olarak olumsuz sekilde etkilenmesidir ve
tiim bu etkilerin aym: anda kontrol edilmesi
giictiir. Pelvik obliklik oturma ve ayakta durma
postiiriinii etkileyen baglica unsurdur. Uzun
vadede kontraktir gelisimine neden olur.
Skolyoza bagh geligen goglis deformiteleri
akciger fonksiyonlarm kisitlar. Cocugun yast,
skolyozun derecesi, progresyonu,
néromuskiiler hastaligin  progresyonu ve
efrinin &zelligi skolyoz tedavisini etkiler (42-
44).

Skolyozun konservatif tedavisinde kullanian
egzersiz ve ortez uygulamalarimn
noromuskiiler hastaliklarda kullaniminin bazi
zorluklar vardir. Skolyoz tedavisinde spinal
ortezler hem deformitenin ilerlemesini
yavaglatmak, hem de siddetli deformiteleri
olan hastalarda oturma postiirtinii korumak i¢in
kullamimaktadir. Milwaukee tipi ortez
ndromuskiiler hastalar icin uygun degildir.
Hastalar ortez i¢inde uygun postiirii stirdiirmek
ve egzersiz yapabilmek icin yeterli kas giiciine
sahip degildir (6,7,12,13,18). Tam temash
termoplastik skolyoz ortezlerinin ozellikle
Spinal Muskiiler Atrofi grubunda % 40
oraminda efriligi dizelttigini, ancak bu
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diizelmenin gecici oldugunu gdsteren
caligmalar vardir (16,17). Termoplastik
ortezler oturma postiiriiniin diizeltilmesinde
olduk¢a yararli olmaktadir. Termoplastik
ortezlerin kullaniminda diyafragmay: acikta
birakacak sekilde yapilan diizenlemeler

solunumu -rahatlatmak amaciyla
kullanilmaktadsr (44 45).

Vi) Ortez uygulamalar; Ortez
uygulamalarmmn néromuskiiler hastaliklardaki
amaclari:

a) Zayif kasm desteklenmesi ve
dinlendirilmesi,

b) Kontraktiirlerin énlenmesi,

¢) Eklem stabilitesinin saglanmasi,

d) Viicut biyomekaniginin korunmasi,
¢) Mobilitenin stirdiiriilmesi,
f) Giinliik yasam
stirdiiriilmesidir (18,25 44 45).

aktivitelerinin

Noéromuskiiler hastaliklarda kaslar arasmdaki
kuvvet deﬁgesizliginin sonucu olarak geligen
omurga ve ekstremite deformiteleri icin farkls
cihazlar kullamiimaktadir. Temel olarak
oturma ve ayakta durma postiiriinii diizelten ve
pozisyonu korumayir saglayan ortezler
kullamlmaktadir. Bu tip ortezlerin bir amaci da
¢ocugun toplumsal entegrasyonunun daha iyi
bir konuma getirilmesi ve siirdiiriilmesidir.
Hastanin kabul ettifi bireysel diizenlemeler
yapilmahidar.

Ortezin yaratabilecefi inaktivite kassal
zayiflifit hizlandmracaktir. Rijit olmayan
deformitelerde diizeltme amaciyla verilen
ortezler sadece gece veya sadece glindiiz
kullaniabilir, Bu tip kullanimla ortezin
osteoartikiiler dokular {izerindeki =zararh
etkilerinin azaltilmas: da saglanmug olur (25).
Noromuskiiler hastaliklardaki yetersiz kas
kuvveti nedeniyle kullanilan ortezlerin hafif
olmas: Onemlidir. Hafif ortezler &zellikle
ambulasyondaki fonksiyonel bagary:
artirmaktadir.
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Ortezin tek bagna yeterli bir tedavi modalitesi
olmadigt unutulmamali, ortezle beraber
egzersiz ve solunum fizyoterapisine devam
edilmelidir (1,25 44).

VII) Aile efitimi: Noromuskiiler hastaliklarin
rehabilitasyonunda en Onemli yeri tutar.
Ailenin hastalik hakkmda bilgi sahibi olmasi
hastahgin progresyonu ile karsilagilabilecek
sorunlarin  ¢bziimiinde  ve  tedaviden
beklentilerinde daha gercekci olmalarim
saglar. Rehabilitasyon bu hastalar i¢in yasam
boyu devam ettirilen bir gerekliliktir, yasam
tarzi haline getirilmelidir. Giinliik ve toplumsal
yagsamin slirdiiriilmesi gerekir. Cocuklarin
egitimlerinin siirdliriilmesinde zorluklarina
ragmen okula devam ettirilmesi saglanmalidir
(10,11,18,25). Noromuskiiler hastaliklarda
kullamlan baghca mobilite cihaz1 tekerlekli
sandalyedir. Omuz deprestr kaslarmm erken
dénemde zayifligi koltuk degneginden
yararlanmay: imkansiz hale getirir. Uygun
tekerlekli sandalye secimi ¢ok 6nemlidir.

Tekerlekli sandalyenin segiminde asagidaki
kosullara dikkat etmek gerekir:

- Elle itiferek kullanilan tekerlekli sandalye
yararli bir egzersiz yapiimasin da saglar, fakat
kisa bir siire sonra etkisiz kalabilir. Motorlu
sandalyeleri segcmek gereklidir.

- Tekerlekli sandalye hastanin olgiilerine
uygun olmalidsr,

- Portatif olmalidir.

- Hafif olmalidir. 13,5 kilogrami gegcmemesi
literatiirde 6nerilmektedir.

- Skolyozu o6nlemek icin uygun pozisyon
- saglanabilmelidir (Govde destekleri ve
sandalyenin 5-7 derecelik ckstansiyon
pozisyonu).

- Fleksiyon kontraktiirfiniin 6nlenmesi i¢in
ayak koyma yerleri portatif ve ayarlanabilir
olmali, dizlerin ekstansiyonu saglanmalidir
(45 46).

terminal
solunum

Noromuskiiler hastaliklarin
doneminde hastalar genellikle
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problemlerinden kaybedilirler. Ventilatuar
kapasite dikkatle monitorize edilmelidir.
Ventilator kullanmak gerekebilir. Araliklt
pozitif basing  ventilatérii  gece  icin
kullanilabilir. Tekerlekli sandalye igin
ventilatdr saglanabilir (38,39,41),

Noromuskiiler hastaliklarin rehabilitasyonu
ailenin de iginde bulundugu, bir ekip
calismasint gerektirir. Hastaligm tanisinin
konulmasindan baslayarak terminal déneme
kadar ekip iiyeleri intra ve interdisipliner
anlayisla  calismalidirfar.  Noromuskiiler
hastaliklarin benzer &zelliklerine ragmen, aynm
hastalik grubunda bile her hastaya 6zel bir
tedavi programi planlanmast gerekliligi
unutulmamalidr, '
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