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Spinal muskuiler atrofiler (SMA), omurilikte alfa motor
néronlarinin  dejenerasyonu sebebiyle ilerleyici kas
gugsuzIUgu, kas zayifligi ve kas atrofisi ile giden bir grup
ndéromuskiler hastaliktir. Cocukluk cagi spinal miskiler
atrofileri, baslangi¢c yasi ve elde edilen maksimum
motor fonksiyonu temelinde U¢ gruba ayrilir.
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Tip 1SMA

En tehlikeli SMA tipidir. Hastaligin belirtileri
yasamin ilk aylarindan itibaren goérulir. Bu
hastaliga sahip ¢ocuklar bagimsiz oturamazlar
ve bas kontrolleri ¢ok zayiftir. Yutkunma ve
solunum zorlugu gibi sorunlar séz konusudur.
Solunum ve beslenme destegine ihtiyag¢ duyulur.



Tip 2 SMA

Agir seyreden Tip II'de hastalik 6-18 ay arasinda
baslar ve bu ¢ocuklar higbir zaman bagimsiz
yirUyemezler. Bas kontrolUne sahiptirler ve
desteksiz oturabilirler ancak bagimsiz ayakta
duramaz ve yurUyemezler. Kas gigsizligu en
belirgin bulgudur. Proksimal kaslar distalden; alt
ekstremiteler Ust ekstremitelerden daha fazla
etkilenir. Cocukluk ¢aginda siklikla kontraktirler
(eklemlerde kireglenme, kaslarda kisalik) gelisir.
Tekerlekli sandalyeye bagimlilik ve kaslardaki
hipotoniye bagl olarak omurgada deformiteler
olugur ve siklikla kiguk yaslarda omurgada
deformite (skolyoz) baslar. Solunum fonksiyonlari
bozulur ve bu cocuklar siklikla solunum yolu
enfeksiyonu gecirirler. Cocugun ve bakimindan
sorumlu kisilerin egitilmesi gerekir.
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Tip 3 SMA

Daha hafif seyirli olan SMA Tip lll ¢ocuklar
dogumda normaldirler. Belirtiler 18 ayliktan sonra
baslar ve daha yavas seyirlidir. Kalga ve uyluk
kaslarindaki tutuluma bagh olarak yirimede
zorluk yasarlar. Bu gocuklar uzun surelerle kosup
hoplayamaz ve merdiven cikamazlar. ileriki
yaslarda tekerlekli sandalyeye bagimh hale
gelebilirler. Zamanla omuz kusagi kaslari da
etkilenir. Solunum sistemi etkilenmesi ise hafiftir.

Halen kesin tedavisi bulunmayan bu hastaliga sahip
bireylerin palyatif bakima, solunum ve beslenme
destegine, rehabilitasyon ve ortopedik tedavi
yaklasimlarina ihtiyaci bulunmaktadir.

Hastalara uygulanacak fizik tedavi ve rehabilitasyon
en 6nemli destek tedavisidir.

Spinal Muskdiler Atrofili Hastalarda
Rehabilitasyon Caligmalarinin Amaclari

Kas kuvvetinin korunmasi veya kuvvet kaybinin
geciktirilmesi,

Kaslarda meydana gelebilecek kisaliklarin  ve
eklemlerdeki bozulmalarin énlenmesi,

Solunum problemlerinin énlenmesi,

YUrUme aktivitesinin mimkin oldugu kadar uzun
sure devam ettirilmesi,

Ailenin egitilmesi,
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Hastaligin  farkli  dénemlerinde  eklemlerin
desteklenmesi, korunmasi, fonksiyonun
artinlmasi amaciyla uygun arag¢-gere¢ ve
cihazlardan yararlaniimasi,

Obezitenin (asir kilo aliminin) dnlenmesi,

YUriUme yeteneginin korunmasi ve yUrUme
yetenegdi kaybi olmasi durumunda uygun tekerlekli
sandalye secimine yardimci olunmasi,

Fonksiyonel kapasitenin artirilmasi,
Yasam kalitesinin iyilestirilmesi olarak siralanabilir.

Spinal muskuler atrofili hastalarda fonksiyonel ve
motor etkilenmeye bagh olarak rehabilitasyon

yaklagimlari farklilik g&sterir.

Oturamayan Hastalarda

Oturamayan hastalarda skolyoz, kalga
¢ikigl, g6gus deformitesive oturamama
durumu degerlendiriimelidir.

Oturmanin destek ve pozisyonlanmaile
desteklenmesi gerekliyse, bas kontrolu
icin boyun korsesi ve gévde destegi igin
sirt destegi kullanilir.

Fonksiyonu ve hareketliligi arttiran
oturma ve mobilite sistemlerinin
kullanilmasi uygundur. Yatma kabiliyeti
olan bebek arabalar, yatma 6zelligi
bulunan ve/veya egdimi uyarlanabilen
oturma sistemlerine
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sahip elektrikli tekerlekli sandalyeler kullaniimalidir.
Oyuncak olarak anahtarli oyuncaklar ve hafif
¢cingiraklar énerilir.

Eklemlerdekikontraktirvekiregclenmeyeydnelikolarak;
eklem hareket acikligini korumak ve arttirmak icin
eklemlerin durumu, hastanin ihtiyaci ve rehabilitasyon
amaci gibi faktérler géz 6nine alinarak germe
egzersizleri uygulanmalidir. Germe ve eklem hareket
acikligi egzersizlerinin haftada en az 3-5 kez yapilmasi
uygundur (bkz. Resim 2,3,4,5).
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Resim 2: Ayak bilegi plantar fleksér (Asil) germe




Resim 4: Kalga fleksérleri germe

Resim 5: Kalca addiktér germe
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Pozisyonlama ve germe icin Ust ve alt ekstremite
ortezleri kullanilir. En etkili sonuclarin elde edilmesi
acisindan, ortezlerin tercihen gece ve en az 60 dakika
uvygulanmasi uygundur. Ayak-ayak bilegi ortezi (AFO),
diz-ayak-ayak biledi ortezi (KAFO) ve Ust ekstremite
icin el-el bilegdi splinti kullanilir. Ortezle destekleme icin
minimum siklik haftada 5 kez seklindedir.

Oturma ve Yirime Yetenegine
Sahip Hastalarda

Standart bakim igin énerilen
yaklasim duzenli egzersizdir.
Spinal muskuler atrofide egzersizin
rolU esnekligin, fonksiyonun,
bagimsizhdin ve yasam kalitesinin
geligtiriimesine yardimci olmaktir.

Fonksiyon, gug, hareketlilik,
dayanikhlk, denge artigi
saglayacagi; okula ve sosyal
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aktivitelere katihma yardimci olacagdi, meslegi
sUrdirme yetisi Uzerinde olumlu etkisi olabilecegi
ve gUnlik yasam aktivitelerini iyilestirecedi icin; kas
aktivasyonunu tegvik eden egzersiz programlarl ve
aktiviteler tesvik edilmelidir. Spinal muskuler atrofili
cocuklara gunboyuncayapmakistediklerihareketlere
ve gorevlere yoénelik egzersizler yaptirmak uygundur.
GuUnlukyasam aktivitelerine uygun olarak yuvarlanma,
ulagsma, oturma ve yirime gibi etkinlikleri iceren
egzersiz programlari uvygulanir. Bu aktiviteler yasa,
néromuskudler tutulum miktarina ve gelisim evresine
baglidir.

Guclendirme egzersizi; baslica olarak kol ve bacak
kaslarini, abdominal kaslar, yercekimine karsi
direnmeyi saglayan gdvde ve kalga kaslari ve benzeri
kas gruplarini icermelidir. (bkz. Resim 6,7,8)

Resim 6: Karin kaslari giglendirme egzersizi
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Resim 8: Kdpri egzersizi
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Bu cocuklarda egzersizin kendisi de kas hasari
yaratabileceginden; egzersizler kisiye &zel olacak
sekilde ve kas gicuni arttirirken asiri yorgunluga bagli
glgsuzIlUk yaratmayacak sekilde duzenlenmelidir.
Genel bir prensip olarak, bitin bir gece uyumanin
ardindan halsizlik olmuyorsa asir yorgunluga neden
olacak aktivite yapilmamis demektir. Asiri yorgunluga
yol agmayacak sekilde bisiklete binme yararh olabilir.

Uygun hastalarin egzersiz programina hidroterapi
ve asirl yorgunluga yol agmayacak sekilde bisiklete
binme gibi aerobik egzersizlerin de eklenmesi 6nerilir.
Suyun kaldirma kuvveti sayesinde su icinde daha
kolay hareket yapilabilir ve kas zayifligi nedeniyle su
disinda yapillamayan bazi hareketlerin su igerisinde
yapiimasi kolaylasir. Ozellikle egzersiz yaptirmanin
zor oldugu kigik ¢ocuklarda su igindeki oyunlar ¢cok
yararli olmaktadir. Su igerisinde ve disinda ¢ocugun
guvenliginin saglanmasina énem verilmesi gereklidir.
Ornegin, havuzda sisme kolluk ve simitler yerine
yelekler kullaniimahdir.

Oyun temelli aktiviteler (6rnegin Wii, Kinect gibi), Ust
ve alt ekstremite ergometrisi, yUrlyUs, yoga/pilates
ve tekerlekli sandalye sporlari gibi aerobik egzersiz
programlari uygulanmalidir. Bireysel aerobik egzersiz
programi her seans en az 30 dakika olacak sekilde,
haftada en az 2-3 kez, optimal olarak ise haftada 3-5
kez olmalidir.
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5§$
rg_,gﬁé Sicak Uygulama

Kas hastaliklarinda o6zellikle germe egzersizleri
oncesinde sicak uygulamalar &nerilebilir,. Hamam,
kaplica ve sifali sularin kullanimi aileler tarafindan sik
gundeme getirilen bir konu olmaktadir.

Sicak suyun kaslar Uzerinde olusturabilecegi olumsuz
etkiler nedeniyle kaplica ve sifali sular dneriimemektedir.

Kontrakturler

SMAlI  hastalarda  eklem hareket  acikliginin
azalmasina, vzamig statik  konumlandirmaya ve
agonist-antagonist kas dengesizligine bagl olarak
kontraktirler yaygindir. Fonksiyonel ve semptomatik
olarak kontraktUrler SMAlI hastalarda agriya neden
olabilir ve fonksiyonu inhibe edebilir.

SMA'lI hastalarda eklem hareketliligini saglamak,
kontraktirleri dnlemek veya dizeltmek, fonksiyonu
gelistirmek ve esnekligi korumak o&nemlidir. Alt
ekstremite kontrakturleri yUrUmeyi kisitlarken; Ust
ekstremite kontraktirleri ise tekerlekli sandalye
kullaniminda sorun yaratir. Ozellikle kontraktir
riski altinda oldugu ayak biledi (plantar fleksiyon
kontraktiri), diz (fleksiyon kontraktird), kalgca
(fleksiyon ve/veya abdiksiyon kontraktird), el bilegdi
ve dirsek eklemlerine dizenli eklem hareket acikligi ve
germe egzersizi uygulanmalidir. (bkz. Resim 2,3,4,5)

Egzersizlerin gindiuz yapilan 1lik bir banyo sonrasi
haftada en az 5-7 kere yapilmasi &nerilir.  Amacin
uzunlugun korunmasi oldugu durumlarda, gerilmenin
etkili olmasi i¢in uygulama 30 saniye olmalidir. Amag
uzunlugun arttinlmasi ise; gerginligin uzun sirmesi
gerekir.
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Onerilen, geceleri en az 60 dakika olacak sekilde
haftada 5 kere ortezlemedir. Diz ve ayak bilegi
icin KAFO ve AFO germeyi saglar. Ust ekstremite

kontraktirleri tekerlekli sandalye kullanimini kisitlar.
Gerekli durumlarda el-el bilegi splintleri ve postural
destek icin korse kullanilir. Kontrakturlerin Ust veya alt
ekstremitelerde agriya veya fonksiyon bozukluguna
neden oldugu bazi durumlarda cerrahi segenek
dikkate alinmaldrr.

MUmkin oldugunca ayakta kalmanin ve yiriUmenin
uzatilmasi gerekmektedir. AFO ve dizde kilitlenmeyi
saglayan KAFO, ayakta durmayi saglar. Desteklenen
ayakta durma suresi 60 dakikaya kadar olmalidir
ve minimum siklik haftada 3-5 kez, optimum olarak
ise haftada 5-7 kez seklindedir. Ortez, yUrUyebilen
hastalarda yoromenin hizini da arttirir.

YUrUmenin iglevselliginin
artirilmasi, yeterli eklem
hareket acikliginin korunmasi
ve restore edilmesi, ve

denge ve dayanikliligin
artiriimasi iFin yUrUteg
(walker) kullanilabilir. Hasta
bagimsiz yirime yetenegini
kaybettikten sonra hafif
manuel tekerlekli sandalye

ya da elektrikli tekerlekli
sandalye verilir. Daha
siddetli bir etkilenme oldugu
durumlarda; vicut dlculerine
uygun, hafif geriye dogru 10°
egimli bas desteqi olan, dizleri
ekstansiyona getiren bir
asansor sistemi olan tekerlekli
sandalye de kullanilabilir.
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@!@i Solunum

Spinal muskuler atrofinin, bUyltk 6lcide SMA tipine
ve/veya kas fonksiyon kaybinin ciddiyetine bagdl
olarak solunum sistemi Uzerinde bir etkisi oldugu iyi
bilinmektedir. inspiratuar kas tutulumu nedeniyle
olusan hipoventilasyon (akcigere giren havanin
azalmasi), ekspiratuar kas zayifigi nedeniyle 6ksirik
fonksiyonlarinda ve havayolu temizleme kabiliyetinde
bozulma, farengeal kas zayifligi nedeniyle Ust solunum
yolu obstriksiyonu, yutma fonksiyonlarinin bozulmasi
sonucu artan aspirasyon riski temel sorunlardandir.

Bu hastalarda gelisen skolyoz da g6gis kafesinin
geniglemesini engelleyerek akcigere giren havanin
azalmasina yol agar. Akcigere giren hava miktarinin
azalmasi (yani akcigerin hacmindeki azalma) ve
go6QgUs kafesinin nefes alma ile gerekenden daha az
geniglemesi, vicuda oksijen alinimi azaltmaktadir ve
bu durumda akcigerlerde kigik atelektaziler (hava
yolunun kapanmasi) meydana gelmektedir. Hastalara
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solunum kontrolU, diyafragmatik solunum, derin
solunum egzersizleri, bronsial drenaj ve &6ksUrik
teknikleri 6gretilmelidir.

Solunum Kontroli: G6gUs kafesinin alt kisminin rahat
hareketi ile sakin bir sekilde nefes alip vermektir.
Omuzlarin gevgek birakiimasi ve g6égus kafesinin
alt kismi ile nefes alinmasi sonucunda solunum igin
daha az enerji harcanir ve daha az yorulma saglanir.
Solunum kontrolU igin sirt oturma pozisyonunda ve
yatar pozisyonda desteklenir. El, gd6gus kafesinin
ortasindayeralan sternum (iman tahtasi) kemiginin alt
ucuna yerlestilir ve sakin ve rahat bir sekilde nefes alip
verilir. G6gUs Ustine yerlestirilen elin cok hizli hareket
etmemesi ve cok fazla miktarda yukari kalkmamasi
gerekir. Egzersizler sirasinda yorulma veya nefes darligi
gelistigi durumlarda da dinlenmek igin bu solunum
kontrolU kullanilabilir.

Derin Solunum Egzersizleri: Solunum kontrolGnU
yapabilen hastalarda, derin solunum egzersizleri
akcigere alinan hava miktarini artinr. Dahasi, bu
egzersiz akcigerlerde olusabilecek atelektezileri
(havayolu kapanmalarini) énlemekte etkilidir. Derin
solunum egzersizleri burundan alinan derin nefesi
takiben, agizdan uzun sirede verilen nefesi kapsar.
Karin bdlgesi ve g6gus kafesinin farkli kisimlar
Uzerinden derin solunum egzersizleri yapilabilir (Sekil
5). Onerilen 10 kez tekrardir, ancak yorgunluktan
kaginilmasi dnemlidir.

Oksiirme Teknigi: Akciger enfeksiyonu geciren ve
balgami olan hastalarda etkili 6ksirme tekniginin
kullaniimasi gerekir. Oksirme teknigini uygularken bir
koltuga oturulur. Derin bir nefes alip bir miktar tutulur
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ve sonra karin kaslari kasilarak bir kez 6ksurolor. Art
arda gelen &ksurikten kaciniimalidir. Oksirme ile
balgam c¢ikarmakta guUc¢lik c¢ekiliyorsa, bronsiyal
drenaj tekniklerinden yararlanilir (Sekil 6).

Yutma fonksiyonu bozuk olan SMA Tip 1 bebeklerde
nazogastrik sondanin gerekli oldugu durumlarda
gastrotomi ile beslenme yapilir. Trakeostomi
ve perkitan endoskopik gastrostomi agilmasi
aspirasyon riskini azaltacadi gibi, hastalari yutma
guc¢ligine bagh malnitrisyon ve kilo kaybindan
korumak icin de &nerilmektedir. Bu hastalarda
beslenme takip edilmelidir ve asin kilo almi
onlenmelidir.

Sekil 5: Derin solunum egzersizi
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E>'§:< Sekil 6: Postural drenaj

)§ < Skolyoz

Skolyoz zayif gévde ve sirt kas desteginin azalmasi
sonucu spinal muskuler atrofili cocuklarda sik gérulor
ve bu agidan takibi gereklidir. Ortezleme ile skolyozun
ilerleyisini  dnlemek mUmkin olmamakla birlikte,
ortezleme bazi durumlarda tekerlekli iskemlede
oturmayi kolaylastirabilir. Omurganin desteklenmesi;
oturma sirasinda gévde dengesinin  korunmasi,
solunum fonksiyonunun kolaylastinimasi ve genel
yasam kalitesinin iyilegtirilmesi acilarindan gerekli
oldugu belirtiimektedir. ileri skolyoz durumunda (Cobb
acisinin 50 dereceden biUyUk olmasi durumunda);
solunum  fonksiyonlarinin etkilenmesi, gdvde
dengesinin bozulmasi, yirUme gU¢liginin artmasi
ve benzeri nedenlerle cerrahi tedavi seceneginin
digunulmesi mUmkUndur.
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Q&Kemik Saghgi

Spinal mUskuUler atrofilicocuklarkemik saghgiagisindan
takip edilmelidir. Uzmanlar arasinda, en azindan
osteopeni varliginda, kandaki D vitamini seviyelerinin
izlenmesi ve eksiklik durumunda vitamin takviyesinin
saglanmasi gerektigi konusunda fikir birligi vardir.
Osteoporoz ve dusik D vitamini seviyeleri nedeniyle,
SMATip | ve Tip II'li cocuklarda kirik riski artar.

%' Aile Egitimi ve Destek

Hastalik sureci, hastallk patogenezi, fenotip
siniflandirmasi ve hastanin prognozu ailelere
aciklanmalidir. Aile ve bakicillara tedavi plani
hakkinda bilgi ve egitim verilmesi gerekmektedir.
Bu ¢ocuklara ve ailelerine palyatif bakim destegi
verilmesi dnemlidir. Spinal muskUler atrofi destek
gruplarinin  kurulmasi ve ailelerin bu gruplara
katiliminin  saglanmasi, psikolojik destegdin
yani sira, ailelerin yeni tedavi seceneklerinden
haberdar olmasini ve calisma gruplarina da
katihmini saglayacaktir.

Sonu¢ olarak, hald kesin tedavisi bulunmayan
spinal muUskUler atrofi hastalid;; bakim ve
profesyonel yoénetim gerektiren karmasik bir
hastaliktir. Hastalarin palyatif bakima, solunum ve
beslenme destegdine, rehabilitasyon ve ortopedik
tedavi yaklasimlarina ihtiyaci bulunmaktadir ve
hastalar cok disiplinli biryaklagimla ele alinmalidir.
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