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Ozet

Spinal muskuler atrofi (SMA), medulla spinalis 6n boynuz

hiicrelerinin dejenerasyonu sonucu atrofi ve kas zayifligi ile
karakterize genetik bir hastaliktir. Spinal muskuler atrofili
bireylerde pelvik obliklik ve instabil oturmayla birlikte zamanla
progresif skolyoz gelisir. Skolyoz, solunum kapasitesini, oturma
dengesini ve Ust ekstremite fonksiyonelligini olumsuz etkiler.
Yazimizda spinal muskuler atrofi tanili 9 yasinda, 90° lumbal
skolyoz nedeniyle skolyoz cerrahisi gegirmis olan erkek olgunun,
cerrahi Oncesi ve sonrasi (st ekstremite performansi, kas
kuvveti ve kavrama kuvveti sunulmustur. Cerrahi sonrasi kaba
kavrama kuvveti her iki elde azalirken, 3 nokta kavrama kuvveti
artti. Ayrica lateral kavrama kuvvetinde sol elde nisbeten bir
artis gozlenirken, sag elde azalma saptandi. Kol elevasyon skoru
solda azalirken, sagda degismedi. T-shirt giyme slresi ise
postoperatif 1. ayda azalirken postoperatif 3. ayda nisbeten
arttigl, postoperatif 6.ayda ise T-shirt giyemedigi gozlendi.
Bunun yanisira biceps, triceps, el bilegi fleksor ve ekstansor,
deltoid kaslarinin kuvvetinde azalmalar belirlendi.

Anahtar Kelimeler: Kavrama kuvveti, skolyoz, spinal
muskuler atrofi

Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA) is a genetic disorder
characterized by atrophy and muscle weakness results from the
degeneration of the medulla spinalis anterior horn cells. In
individuals with spinal muscular atrophy, progressive scoliosis
develops over time with pelvic oblique and instabilized sitting.
Scoliosis has a negative effect on respiratuary capasity, sitting
balance and upper extremity function. In this study, a 9-year-old
man with spinal muscular atrophy and a 90 ° lumbar scoliosis
who had undergone scoliosis surgery, preoperative and
postoperative upper extremity performance, muscle strength
and grip strength is presented. Gross grip strength after surgery
decreased with both hands, 3 point grip strength increased. In
addition, while the lateral gripping force was relatively high in
the left hand, the right hand was detected. While the arm
elevation score decreased to the left, it did not change on the
right. The duration of wearing T-shirts was decreased in
postoperative 1 month, relatively increased in postop 3 months
and can’t wearing T-shirt in postoperative 6 month. Biceps,
triceps, wrist flexors and extansors, deltoid muscles were found
to decrease in strength.
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GIRIS

SMA, medulla spinalis 6n boynuz hiicrelerinin
dejenerasyonu  sonucu  hipotoni, iskelet
kaslarinda simetrik zayiflik ve atrofi ile seyreden
otozomal resesif gegisli bir hastalktir (1, 2). SMA
insidansi 1:6.000- 1:10.000 arasinda olup, taslyici
1/40-1/60 arasindadir (1). SMA,

baslangic yasi ve ulasilan motor fonksiyon

frekansi

seviyesine gore 4’e ayrilir. SMA tip 1 (Werdnig-
Hoffmann hastaligl); hipotoni, simetrik zayif
solunum,

paraliziler, zayif ve paradoksal

beslenme giglikleri ile karakterize olup, siklikla

bas kontroll yoktur (1). SMA tip 2; yasamin 7 ile
18 aylari arasinda baslar. Desteksiz oturabilirler,
bazilari ayakta durabilir ama bagimsiz
ylriyemezler. SMA tip 3 (Kugelberg-Welander
hastaligl); bagimsiz yariime gibi tiim kaba motor
fonksiyonlara ulasirlar. Ambulasyonunu
kaybeden hastalarda skolyoz siklikla gelisir. SMA
tip 4; yetiskin baslangiglidir (>18 yas) ve hafif

seyreder. (1).

SMA tip 2 ve 3a’li hastalarda temel problem;
artmis pelvik obliklik ve instabil oturma, azalmis
akciger fonksiyonlari, goglis deformiteleri ,alt ve
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Ust ekstremitelerde kontraktirler ile birlikte
gorilen progresif skolyozdur. Oturmada gegici
olarak stabiliteyi diizeltmek, kollarin kullanimini
saglamak amaciyla korse konservatif tedavi
olarak kullanilir ancak skolyoz progresyonunu
durdurmaz (2). Rodillo ve ark, SMA hastalarinda
skolyoz acisinin yilda 5° ile 15° arasinda artis
gosterdigini bildirirken; Granata ve ark, SMA tip 2
hastalarinda skolyoz acisinin yilda 8°, SMA tip
3a’ll yirlyemeyen hastalarda ise yilda 3° artis
gosterdigini bildirmislerdir (3, 4). SMA tip 3b’li
hastalarda ayakta durma yeteneginin korunmasi
ve iyi dizenlenmesi, kuvvetlendirme egitimi
skolyoz progresyonu azaltabilir (2). Flzyon
yapiimis omur bliyiimez, hastalar tekrar tekrar
opere edilirler. Blyliyen rot cerrahisi yontemi,
boy uzamasina olanak saglarken en son
uygulanacak flizyonu da mimkiin oldugunca
geciktirmeyi saglar (5).

Bildigimiz kadariyla literatlirde SMA’l bireylerde
skolyoz cerrahisi 6ncesi ve sonrasi Ust ekstremite
performansi, kas kuvveti ve kavrama kuvvetini
degerlendiren ¢alisma yoktur. Bu c¢alismanin
amaci, SMA tip 3 tanili olgunun skolyoz cerrahisi
Oncesi ve sonrasi Ust ekstremite performansi, kas
kuvveti ve kavrama kuvvetini degerlendirmek ve
sonuglarini sunmaktir.

OLGU SUNUMU

9 yasindaki erkek olgunun, gestasyonel yasl 38
hafta ve 3150 gr. dogum agirliginda sezaryanla
dogdugu bildirildi. 3 aylikken bas kontroll, 6-7
aylikken destekli oturma, 9-10 aylikken desteksiz
oturma, 12 aylikken destekli ylirime, 30 aylikken
bagimsiz  ylirime gibi  motor gelisim
basamaklarini tamamladi. 22 aylikken ylriimenin
gecikmesi lzerine, Hacettepe Universitesi
Pediatrik Noroloji poliklinigine basvuruldu. SMN1
geninde ekson 7 ve 8 delesyonu homozigot
olarak saptandi ve SMA tip 3 tanisi kondu.
Ardindan  fizyoterapi ve  rehabilitasyona
yonlendirildi.

Olgu, 23 aylktan itibaren haftada 2 kez olmak
lzere fizyoterapiye basladi. Yirime analizinde

¢ocugun lateral salinim, lordoz artisl, yetersiz
kalca ve diz fleksiyonu ile yuridiugi gozlendi.
Oturma, ayakta durma ve yirimede her iki alt
ekstremiteye agirlik aktarimi esit degildi. Olgu, 6
yasina geldiginde bagimsiz ylrime yetenegini
kaybetti.
kaybettikten sonra 1 vyl siresince kisa

Bagimsiz ylriime yetenegini
mesafelerde walker ile ambulasyonunu sagladi.
Su anda, destekli ya da desteksiz ayakta duramaz
ve ylrilyemez. Olguda alt ekstremiteye agirlik
aktariminin esit olmamasi, pelvik oblikligin artisi
ve ambulasyonun kaybi skolyoz gelisimini de
beraberinde getirmistir. Olgu, 90° torakolumbal
C skolyoz nedeniyle 14 Haziran 2017 tarihinde
bliylyen rot cerrahisi yontemi ile opere
edilmistir. Hastanin ebeveyninden yazili onam
alinmstir.

Olgu, preoperatif donemde ve postoperatif 1., 3.
ve 6. aylarda ayni fizyoterapist tarafindan
degerlendirilmistir. Ust ekstremite performansi,
kas kuvveti ve kavrama kuvvetine yonelik yapilan
degerlendirmeler sunlardir;

T-Shirt giyme siresi: Ust ekstremiteye yodnelik
sureli performans testlerinden birisidir. Olgudan
desteksiz dik oturur pozisyonda, T-Shirt’ii en kisa
sirede giymesi istendi ve gecen silre saniye
cinsinden kaydedildi (6).

Kavrama kuvveti: Kavrama kuvveti, kaba ve (g
nokta kavrama kuvveti olmak Uzere iki farkli
sekilde bilateral olarak degerlendirildi.

Kaba kavrama kuvveti, sag ve sol el icin ayri ayri
North Coast Medical dinamometre kullanilarak
degerlendirildi. Olgiimler, olgu desteksiz dik
otururken, omuz adduksiyonda, dirsek 90°
fleksiyonda, 6n kol nétral pozisyonda, el bilegi O-
30° ekstansiyonda ve 0-15° ulnar
deviasyondayken yapildi. Olgudan cihazi tim
glcdi ile sikkmasi ve gevsemesi istendi. Bu 6l¢lim
sag ve sol elde Ug¢ tekrarli yapildi ve alinan
degerlerin ortalamasi kilogram (kg.) cinsinden
kaydedildi

Ug nokta kavrama kuvveti, sag ve sol el igin ayri
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ayri Jamar dinamometre kullanilarak

degerlendirildi. Olgiimler, olgu desteksiz dik
otururken, omuz adduksiyonda, dirsek 90 °
fleksiyonda, 6nkol pronasyonda, el bilegi 0-30°
ekstansiyonda ve 0-15 ° ulnar deviasyondayken
yapildi. Olgudan cihazi tim glict ile sikmasi ve
gevsemesi istendi. Bu 6l¢lim sag ve sol elde (¢
tekrarli yapilip, alinan degerlerin ortalamasi

kilogram (kg.) cinsinden kaydedildi.

Kol Elevasyonu Degerlendirmesi: Hacettepe
Universitesi, Saglik Bilimleri Fakdltesi, Fizyoterapi
ve Rehabilitasyon Bolimi{, Noromuskiler
Hastaliklar Unitesi tarafindan gelistirilmis olup O-
9 aras! 10 kol elevasyon derecesini icermektedir.
Olgudan kollari gévdenin yaninda, sirt destekli
dik oturmasi ve sonrasinda dirsegi tam
ekstansiyonda iken kolunu omuz fleksiyonu ile
kaldirabildigi kadar yukariya kaldirmasi istendi.
Hareket ve kalite skorlari ayri ayri kaydedildi.
Toplam skor, hareket skorundan alinan puanin,
kalite skorundan alinan puan ile c¢arpilmasiyla
elde edildi. Testten alinabilecek en yiksek skor
18, en diisiik skor ise 0 olarak belirlendi.

Ust ekstremite manuel kas testi: Deltoid 6n, orta,
arka parcasi, biceps, triceps, el bilegi ve parmak
fleksor ve ekstansor kaslarina yonelik manuel kas
testi yapilip sonuglari kaydedildi.

TARTISMA

Olgu, preoperatif donemde kol elevasyonunu
govdede lordoz artisi ve lateral fleksiyonla
beraber gerceklestiriyordu. Cerrahi sonrasi
omurga hereketliligi limitlendiginden dolay! bu
kompansatuar hareketleri gerceklestiremedigi ve
sonug olarak kol elevasyon derecesinin azaldigl
gorildi. Bu durum T-shirt giyme becerisini de
olumsuz etkilemistir. Kol elevasyon skorunun sag
kolda degismemesinin nedeni olgunun sag st
ekstremitesini dominant olarak kullanmasina
dayandirmaktayiz. Ayrica vicut agirligi artisinin
kol elevasyon derecesini ve T-shirt giyme
becerisini olumsuz etkiledigini disinmekteyiz.

Skolyozda segmental diizeltme yeterli degildir,

sekonder egrilikler agiga cikar. Pelvik obliklige de
miidahale eden bir yaklasim igerisinde
olunmahdir. (7) Bunun yani sira erken spinal
cerrahi; omurganin  yiksek fleksibilitesi,
fleksibilitenin sonucu olarak daha iyi dizeltmeyi
sagladigi icin daha iyidir. Oturma konforu, yasam
kalitesi, kendine gliven artar.(8) Aprin ve ark,
spinal flizyon sonrasi SMA’lI hastalarinin hepsinin
oturma dengesinin iyilestigini bildirirken manuel
yeteneklerinde azalma oldugunu ve bunun
sonucu olarak tekerlekli sandalyeyi bagimsiz
olarak kullanamadiklarini bildirmislerdir (7).

Ambulasyon kaybindan birka¢ yil sonra
antigravite hareketleri daha ¢ok 6nkol ve elle
sinirlanmis olup omuz fleksiyon ve
abduksiyonunda  kayiplar meydana gelir.
Hareketler el ve 6n kolla sinirli olur (9). Skolyoz
cerrahisi sonucu spinal rijidite nedeniyle
mobilitede azalma olur ve kaba motor
fonksiyonlari limitlenir. Skolyoz biyime ile iliskili
olarak ambulasyon kaybiyla beraber gelisir, hizla
progresyon gosterir. (10).  Skolyoz sonucu
meydana gelen problemler sunlardir; azalmis
yasam kalitesi, disabilite, agri, kozmetik bozulma,
fonksiyonel limitasyonlar, pulmoner problemler
ve egriligin progresyonunun artisidir. Tim bu
nedenlerden dolayi skolyoz cerrahisi
gerekmektedir (11). Bu nedenle, SMA’li olgularda
ilerleyen dénemlerde fonksiyonel becerilerdeki
kaybin geciktirilmesi ve skolyoz cerrahisi sonrasi
glinlik  yasam  aktivitelerindeki  maksimal
bagimsizligin devamlilig icin erken dénemden
itibaren Ust ekstremite kas kuwveti ve
enduransini  korumanin  6neminin  blyulk
oldugunu disinmekteyiz. Bu olgulari skolyoz
cerrahisine  yonlendirirken st ekstremite
fonksiyonelliginin olumsuz etkilenebilecegini,
dolayisiyla yasam kalitelerinin azalabilecegini g6z

ontnde bulundurulmalidir.
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