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OZET

Hemofili hastalarinda, eklem ve kas i¢indeki kanamalar kas iskelet sisteminde ¢esitli degisikliklere
neden olabilmekte, fiziksel aktivite diizeyini etkileyebilmekte ve yasam kalitesini
diisiirebilmektedir. Bu nedenle ¢aligmada, addlesan hemofili hastalarinda statik erekt postiiriin,
yiizeysel postiir kaslarinin miyoelektrik aktivitesi ve mekanik ozelliklerindeki (tonus, sertlik ve
elastisite) degisimlerin ve fiziksel aktivite diizeyinin belirlenmesi amaglandi. Calismaya, ortalama
yaslar1 16,4+£2.3 yil olan 22 hemofili hastas1 ve 16,0+2,5 yil olan 22 saglikli olgu dahil edildi.
Katilimcilarin statik erekt postiirleri fotogrammetre yontemiyle, yiizeysel kaslarin elektriksel
aktivitesi yilizeysel elektromiyografik ve mekanik ozellikleri miyotonometrik 6l¢iim yontemiyle
degerlendirildi. Fiziksel aktivite diizeyi ve yasam kalitesinin degerlendirilmesi i¢in, Uluslararasi
Fiziksel Aktivite Anketi ve Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Ol¢egi kullanildi. Hemofili hastalarinim,
kraniyoservikal ve dizin frontal-sagittal agilarinda saglikli olgulara gére azalma lumbal lordoz ve
ayak bilegi plantar fleksiyon agilarinda ise artma tespit edildi (p<0,05). Ayakta durus
pozisyonunda, rektus femoris kas aktivasyonunun hemofili hastalarinda arttigi goriildii (p=0,020).
Ayrica, hemofili hastalarmin rektus femoris kasinin tonusu ve sertliginde azalma belirlendi
(p<0,05). Adolesan hemofili hastalarinin toplam fiziksel aktivite diizeyinin ve yasam kalitesinin
saglikli yasitlarina gore diisiik oldugu gorildii (p<0,05). Hemofili hastalarinda diz eklemindeki
dizilim bozukluguna bagli olarak meydana gelen adaptasyonlarin, proksimal segmentlerin
dizilisinde ve kaslarin mekanik ozelliklerinde degisiklige neden oldugunu diisiinmekteyiz.
Adolesan hemofili hastalarinin degerlendirilmesinde, postiir analizinin yapilmasi, postiirde
degisikliklere neden olabilecek kassal adaptasyonlarin ele alinmasi ve fiziksel aktivite diizeyinin
arttirlmasina yonelik psikososyal uygulamalarin goz oniinde bulundurulmasi gerekmektedir..
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ABSTRACT

Joint and intramuscular bleeding can cause various changes in the musculoskeletal system, reduce
the level of physical activity and quality of life in patients with hemophilia. Therefore, the present
study aimed to investigate, the changes in posture, myoelectric activity and mechanical properties
(tone, stiffness and elasticity) of superficial posture muscles during upright standing and physical
activity level in adolescent patients with hemophilia. Twenty-two patients with hemophilia with a
mean age of 16.4+2.3 year and twenty-two healthy subjects with a mean age of 16.0+2.5 year were
included in the study. The upright standing posture of the participants was evaluated by
photogrammetry method and the myoelectrical activity and mechanical properties of the superficial
muscles were evaluated by electromyography and myotonometric measurement methods. The
International Physical Activity Questionnaire and the Pediatric Quality of Life Questionnaire were
used to assess the physical activity level and quality of life. There was a decrease in the
craniocervical and frontal-sagittal angles of the knee, an increase in the ankle plantar flexion and
lumbal lordosis angles in adolescent hemophilia patients compared to healthy subjects (p<0.05).
Rectus femoris muscle activation was found to be increased during upright standing in patients
with hemophilia (p=0.020). In addition, the tone and stiffness of rectus femoris muscle, was
reduced in patients with hemophilia (p<0.05). The total physical activity level and quality of life of
the adolescent patients with hemophilia were lower than their healthy peers. We think that the
adaptations in the knee joint occurred due to postural changes, caused to alteration in the proximal
segments’ lineup and in the mechanical properties of the muscles in patients with hemophilia. In
the assessment of adolescent patients with hemophilia, posture analysis should be performed,
muscular adaptations that may cause changes in posture should be addressed, and psychosocial
practices for increasing the level of physical activity should be considered..
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Bu calismada kullanilmis simgeler ve kisaltmalar, aciklamalar1 ile birlikte asagida
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1.GIRIS

Hemofili, Yunanca ‘haima’ kan ve ‘philia’ sevgi kelimelerinden tiiretilmis olan ve kanin
pihtilagmasini saglayan veya kontrol eden bir takim faktorlerin eksikligi ile karakterize
genetik bozuklugu ifade eden bir terimdir. Hemofili hastalarinda, merkezi sinir sistemi
veya i¢ organ kanamalar: hayati tehdit edebilecek boyutlara ulagsa da kanamalarin %80-
90’1 kas iskelet sisteminde olmaktadir. Ozellikle biiyiik sinovyal eklemler ve kaslar
spontan kanamalarin siklikla olustugu alanlar olarak goze ¢arpmaktadir. Kanamalara bagl
olarak gelisen ilerleyici kikirdak hasar1 eklemde bozulmaya ve sonugta fonksiyonel
yetersizlige neden olabilmektedir (Lobet, Detrembleur, Massaad ve Hermans, 2013).
Fonksiyonel vyetersizlik ve agri ise hemofili hastalarinin yasam Kalitesini olumsuz

etkilemektedir (von Mackensen, Gringeri ve Ravera, 2005).

Kas iskelet sistemi kanamalarinin tedavisi veya kontrolii hemofili hastalarinin karsilastig
en 6nemli zorluktur. Kas iskelet sistemindeki komplikasyonlarin yeterli sekilde dnlenmesi,
nispeten asemptomatik hastalarda eklem bozuklugunun ilk belirtilerinin erken
saptanmasini ve halihazirda mevcut olan kas iskelet komplikasyonlarin etkin takibini
gerektirir. Hemostatik veya ortopedik olmasi fark etmeksizin uygun tedavinin belirlenmesi
ve etkinliginin ortaya konmasi i¢in giivenilir yontemlerle kapsamli degerlendirmelerin
yapilmasi gerekmektedir. Kas iskelet sistemi degerlendirmesi genellikle sadece etkilenmis
segmentin g6z Oniinde bulunduruldugu geleneksel radyolojik veya klinik puanlama
yontemlerine dayanmaktadir.  Bu yontemlerle elde veriler, hemofili hastalarinda
kanamanin birincil olarak goriilmedigi segmentlerde olusabilecek kompansasyonlart veya
etkilenimleri tam olarak agiga ¢ikaramamaktadir. Bu nedenle birincil olarak etkilenmeyen
viicut segmentlerinin de gelismis yontemler kullanilarak degerlendirilmesi hemofili
yonetiminde onem tasimaktadir (Lobet ve digerleri, 2013; Hilliard, Funk ve Zourikins,

2008; Silva, Luck ve Quon, 2008).

Kas iskelet sistimindeki patolojilerle karakterize bazi hastaliklarda, eklem igi veya eklem
dis1 yapilarin hasarlanmasina bagli gelisen eklem uyum bozuklugu; propriosepsiyon
kaybina, kassal dengesizlige, denge ve postiir bozukluguna neden olabilmektedir (Al-
Bayati, Coskun Benlidayi ve Gokcen, 2018; Saito, Akashi ve Sacco, 2009; Tiiziin,
Yorulmaz ve Cindas, 1999). Ozellikle addlesanlarda goriilen postiir bozukluklarmmn agri,
fonksiyonel kisithilik veya sekil bozukluguna neden oldugu ve yetiskin donemlerde spino-

pelvik dizilimi ciddi bir sekilde etkiledigi bilinmektedir. Spinopelvik dizilim bozuklugu ile
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karakterize postural bozukluklar, yetiskinlerde kronik agriya ve g¢esitli fiziksel
yetersizliklere, ileri yaslarda ise ciddi fonksiyonel kayiplara neden olabilmektedir (Aratjo,

Simoes, Silva, Alegrete ve Lucas, 2018).

Gozlemsel analizler, yetiskin hemofili hastalarinda fleksiyon deformiteleriyle karakterize
adaptif bir postiiriin gelistigi yoniinde bilgiler ortaya koymaktadir. Fleksiyon postiiriine
bagli olarak agr1 ve fonksiyon kaybi, yliriiylis bozukluklar1 ve bir¢cok giinliik aktivitede
kisithlik gelistigi klinisyenler tarafindan ifade edilmektedir (Forsyth, Blamey, Lobet ve
McLaughlin, 2020). Bununla birlikte, postiir bozukluklarinin eklemler iizerindeki stresi
arttiracagl ve kanama sikliginda artisa neden olabilecegi diisiiniilmektedir. Bu nedenle
hemofili hastalarinda dizilim bozukluklarinin belirlenmesi ve tedavi edilmesi Onem
tagimaktadir (Boccalandro ve digerleri, 2014). Literatiire bakildiginda, hemofili
hastalarinda goriilen dizilim bozukluklarinin segmental ve agisal olarak tespit edildigi

bilimsel calisma olmadig1 goriilmektedir.

Yiizeysel elektromiyografik degerlendirme (YEMG), yiizeysel kaslarin aktivasyon
karakteristiklerini belirlemek amaciyla uygulanan non-invasiv ve gilivenilir bir yontemdir.
Aragtirmacilar tarafindan, siklikla referans gorevlere gore kassal aktivasyon seviyelerini
tanimlamak i¢in kullanilmaktadir. Noromuskuler hastaliklarda goriilen kas aktivasyon
paternlerindeki degisimleri belirleme imkani tanimasi, kinezyolojik kullanimla birlikte
klinik kullanimini da 6n plana ¢ikarmistir. Osteoartrit (Lyytinen ve digerleri, 2010),
osteoporoz (Greig, Briggs, Bennell ve Hodges, 2014) ve faset eklem dejenerasyonu (Ng,
Kippers, Parnianpour ve Richardson, 2011) gibi kas-iskelet sistemini etkileyen
hastaliklarda statik erekt durusta veya fonksiyonel aktivitede meydana gelen kassal

aktivasyon degisikliklerini belirlemede arastirmacilar tarafindan tercih edilmistir.

Non-invasiv karakterde olmas1 YEMG’nin, kanama bozuklugu hastalarinda degerlendirme
amaciyla kullantmimi uygun kilmaktadir. Ciddi eklem hasarmin goriildiigii hemofili
hastalarinda kassal aktivasyon paternlerindeki olas1 degisikliklerin belirlenmesi i¢in son
yillarda kullaniminin arttig1 goriilmektedir. Kurz ve digerleri (2011), hemofilik artropatisi
olan yetiskin hastalarda anti-gravite kaslarimin miyoelektrik aktivitesinin saglikli
yetigkinlere gore normalden fazla oldugunu tespit etmislerdir (Kurz ve digerleri, 2011).
Eklem hasarmin yetigkinlere gore nispeten diisiik ve fonksiyonelligin daha yiiksek oldugu
adolesan hemofili hastalarinda (Guha ve digerleri, 2019) statik postiire etki eden kaslarin

aktivasyonunun nasil etkilendigi ise bilinmemektedir.



Kaslarin miyoelektrik aktivitelerinin yaninda mekanik (visko-elastik) ozellikleri de
segmental dizilimi veya eklem biyomekanigini tayin eden karakteristik bir 6zellik olarak
karsimiza ¢ikmaktadir (Tanabe, Fujii ve Kouzaki, 2017). Non-kontraktil yapilarin
histolojik ve morfolojik yapis1 kasin visko-elastisitesini tayin eder (Herbert, Bolsterlee ve
Gandevia, 2019; Thomsen ve digerleri, 2001). Kaslarin visko-elastisitesi bireyin
esnekligini, eklem hareket acikligini-mobilitesini ve posturiinii belirleyen Onemli bir
unsurdur (Tanabe ve digerleri, 2017). Yas cinsiyet gibi degistirilemeyen faktorlerin
yaninda kas-iskelet sistemini etkileyen ve degistirilebilir nitelikte olan patolojilerin de

kasin visko-elastisitesini etkiledigi bilinmektedir (Thomsen ve digerleri, 2001).

Hemofili hastalarinda kanamaya bagli gelisen eklem bozukluklari siklikla arastirmacilarin
ilgisini ¢cekmis ve mekanizmasi biiyiikk oranda aydinlatilmistir. Eklem hareket kisitliligi,
dizilim bozukluklar1 ve fonksiyonel kayiplar birincil olarak hemofilik artropati ile
iliskilendirilmistir (Dunn, 2011; Srivastava, Santagostino ve Dougall, 2020). Bunun
yaninda, 6zellikle kanama siklig1 az olan veya hemartroz goriilmeyen eklem/segmentlerle
iliskili olan eklem dis1 yapilarin visko-elastik  ozelliklerindeki — degisimlerin
degerlendirilmesinin hemofili yOnetiminde ihmal edildigi goriilmektedir. Eklem
etrafindaki fasya ve kaslarin visko-elastik 6zelliginde meydana gelebilecek bozukluklarin
eklem mobilitesini ve segmental dizilimi etkileyecegi asikardir (Tanabe ve digerleri,
2017). Bu nedenle, hemofili hastalarinda miyofasyal dokunun visko-elastik 6zelliklerinin

belirlenmesi 6nem tagimaktadir.

Fiziksel aktivitenin, fiziksel ve mental saglik iizerine olan olumlu etkileri neredeyse
sorgulanamayacak diizeyde ac¢ikliga kavusturulmustur. Viicut diizgiinliigliniin saglanmasi
ve kas iskelet sisteminin sagliginin korunmasi fiziksel aktivitenin sagladigi avantajlarin
arasinda yer almaktadir. Hemofili hastalarinda ise tiim bu avantajlarinin yaninda kanama
sikligin1 azalttigi yoniinde giicli kanitlar bulunmaktadir (Tiktinsky, Falk, Heim ve
Martinovitz, 2002). Giiniimiizde ¢ocuk hemofili hastalarinin, fiziksel aktiviteden olumlu
kazanimlar elde ettigine yonelik bilgilendirmeler hemofili kilavuzlarinda yerini almistir
(Srivastava ve digerleri, 2013; Srivastava ve digerleri, 2020). Bu nedenle, ozellikle
gelismis iilkelerde ¢ocuk hemofili hastalarinin fiziksel aktivite diizeylerini inceleyen
aragtirmalara siklikla yer verilmektedir (Bouskill ve digerleri, 2016; Buxbaum, Ponce,
Saidi ve Michaels, 2010; Groen, Takken, van der Net, Helders ve Fischer, 2011).
Ulkemizde ise bu konuya yeterli nemin verilmedigi goriilmektedir. Tiirkiye’de yasayan

cocuk hemofili hastalarinin fiziksel aktivite diizeyinin belirlenmesi ve saglikli akranlariyla
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karsilastirilmast  hemofili yonetiminde uzmanlasmis profesyonellere Onemli veriler

sunabilir ve tedavi programlarinda gerekli diizenlemelerin yapilmasina katki saglayabilir.
Yukarida yer alan bilgiler géz 6niinde bulundurularak, bu ¢alismada;

Birincil olarak, statik erekt durus addlesan hemofili hastalariyla saglikli addlesanlar
arasinda karsilastirmasi ve adolesan hemofili hastalarinda eklem sagliginin postiir {izerine

olan etkisinin belirlenmesi amag¢lanmaktadir.

Ikincil olarak, addlesan hemofili hastalariyla saglikli addlesanlar arasinda yiizeysel postiir
kaslarinin miyoelektrik aktivitesi ve mekanik 6zellikleri, fiziksel aktivite diizeyi ve yasam

kalitesi arasindaki farklarin belirlenmesidir amaglanmaktadir.
Calismanin hipotezleri su sekildedir;

HI1: Addlesan hemofili hastalariyla saglikli adolesanlarin statik erekt durus arasinda fark

vardir.

H2: Adolesan hemofili hastalarinda eklem saghigmin statik erekt durus tizerine bozucu

etkisi vardir.

H3: Adolesan hemofili hastalariyla saglikli adolesanlar arasinda ytizeysel postiir kaslarinin

miyoelektrik aktivitesi arasinda fark vardir.

H4: Adolesan hemofili hastalartyla saglikli adlesanlar arasinda ytizeysel postiir kaslarinin

mekanik 0zellikleri arasinda fark vardir.

HS5: Adolesan hemofili hastalariyla saglikli adolesanlar arasinda fiziksel aktivite diizeyi

arasinda fark vardir.

H6: Adolesan hemofili hastalariyla saglikli adolesanlar arasinda yasam kalitesi diizeyi

arasinda fark vardir.



2. GENEL BIiLGILER
2.1. Hemofili
2.1.1. Tanimi

Hemofili, X kromozomuna bagli olarak sentezlenen bazi pihtilasma faktorlerinin (faktor
VI veya faktor IX) eksikliginden kaynaklanan konjenital bir kanama bozuklugudur. Anti-
hemofilik faktdr olan faktdr VIII eksikligi Hemofili A, plazma tromboplastin komponenti
olan faktor IX eksikligi ise Hemofili B olarak tanimlanir. Faktér VIII veya faktor IX
eksikligi, genellikle ilgili genlerin mutasyonu sonucu veya kalitimsal faktorlere bagh

geligir (Srivastava ve digerleri, 2020).

2.1.2. Tarihgesi

e Hemofili hakkinda gii¢lii kanitlar sunan kanamalar ile ilgili yazili bilgilerin kékeni
M.S. ikinci yiizyila kadar dayanmaktadir. Babil Talmudu, siinnetten sonra ilk iki
oglunu kaybeden bir kadmin {igiincii oglunu siinnet ettirme zorunlulugundan muaf
oldugunu belirtir.

e Onuncu yiizyilda ise potansiyel hemofili vakalar1 Albucasis tarafindan bildirilmistir.
Ayni yiizyilda Ibn-Meymun, iki erkek ¢ocugunu siinnete bagli olusan kanama sonucu
kaybeden annenin ikinci evliliginden olan erkek ¢ocuklarinin siinnetten muaf oldugunu
belirtmistir. Bu durum hemofilinin anneden gecisli bir hastalik olduguna dair ilk
izlenimlerin 10. ylizyilda basladigini gostermektedir.

e Hemofilinin ilk modern tanimi Dr. John Conrad Otto tarafindan 1803 yilinda
yapilmistir. Dr. Otto, ‘Kanama’ olarak isimlendirdigi bu hastaligin etkilenmemis disi
birey tarafindan kalitsal olarak tagindigini ifade etmistir.

e Hemofili teriminin ilk defa 1826 yilinda Dr. Johann Lukas Schonlein tarafindan
kullanildig: diigiiniilmektedir.

e Hemofilide genetik gecis ile ilgili modern analizler 19. ylizyilda Dr. Nase tarafindan
yapilmis. Dr. Nase, hemofilinin anne tarafindan erkek c¢ocuklarina iletildigini
kanitlamistir.

e Bunlarin yaninda hemofili ‘Kral hastaligi’ veya ‘Kraliyet hastaligi’ olarak

bilinmektedir. Ingiltere kralicesi Victoria’nin hemofili tasiyicis1 olmasi ve sik



kanamalar1 olan oglu Leopold’un, 31 yasinda beyin kanamasi sonucu hayatini
kaybetmesi, hemofiliye bu yakistirmanin yapilmasina neden olmustur.

e 20. yiizyilda faktor VIII ve faktér IX bulunmus ve bunlarin eksikliginin hemofiliye
neden oldugu kesin olarak kanitlanmigtir (Ingram, 1976; Schramm, 2014).

2.1.3. Insidansi ve epidemiyolojisi

Hemofili A her 5.000-10.000 canli erkek dogumda 1, Hemofili B ise yaklasik 25.000-
30.000 canl1 erkek dogumda 1 oraninda goriiliir. Tiim hemofili vakalarinin yaklasik olarak
%85’1 Hemofili A iken %15’i Hemofili B’dir. (Stonebraker, Bolton-Maggs, Michael-
Soucie, Walker ve Brooker, 2010) .

Cografyaya gore anlamli farklilik gostermemekle birlikte degisik irklarda da yaklagik
olarak ayn1 oranda goriiliir. Diinya Saglhk Orgiitii’ne gore kiiresel capta, yaklasik olarak
200.000 kadar teshisi konmus hemofili hastasi bulunmaktadir (Tander ve Cantiirk, 2006).
Diinya Hemofili Federasyonu’nun 2018 yilinda yaptig1 ankete gore Tiirkiye’de, hemofili A
tanis1 almis 4860 ve hemofili B tanist almis 878 hasta bulunmaktadir. (Haemophilia, 2018:
1123).

2.1.4. Genetik gecisi

Hemofili, X kromozomuna bagl resesif ge¢is gosteren konjenital bir hastaliktir. Faktor
VIII ve faktor IX genleri X kromozomunun uzun kolunda (Xq27 ve Xq28) bulunmaktadir.
Hemofili genellikle tasiyic1 olan disi bireyden erkek c¢ocuga gecis gosterir. Kiz
cocuklarinda nadiren goriiliir. Tasiyict disi ile hasta erkekten dogacak kiz ¢ocuklarinda
hemofili goriilebilir (Oldenburg, Ananyeva ve Saenko, 2004; Peyvandi ve digerleri, 2006)
(Sekil 2.2).

Hastalarin iicte birinde aile Oykiisii olmamasina ragmen mutasyon nedeniyle hemofili
goriilebilir. Hastaliga neden olan mutasyonlarin genis bir yelpazesi olmasiyla birlikte, bu
mutasyonlarin %90’1 tam anlamiyla tanimlanabilmistir. Agir Hemofili A hastalarinda en
sik goriilen (yaklagik tigte bir oraninda) mutasyon ‘Faktor VIII intron 22 inversiyon’ dur.
Hemofili B olgularinda ise genellikle noktasal mutasyonlar veya mRNA mutasyonlar1 géze

carpmaktadir (Graw ve digerleri, 2005).
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Sekil 2.1. Hemofilide genetik gecis. (Biyolojisitesi, 2022)

2.1.5. Simiflamasi

Kanamanin siddeti, genellikle pihtilasma faktorlerindeki eksiklikle pozitif korelasyon
gosterir. Bu nedenle kandaki faktor diizeyine gore hafif, orta ve siddetli olarak
smiflandirilir (Collins, Blanchette ve Fischer, 2009; de Uijl ve digerleri, 2011) (Cizelge
2.1).

e Siddetli hemofili hastalarinda kanamalar siklikla eklem, kas ve i¢ organlarda goriiliir.

e Siddetli hemofili hastalarinda kanamalar, yasami tehdit edebilecek seviyeye gelebilir.

e Infant yastaki siddetli tip hemofili hastalarinda kas iskelet sistemi kanamalarinin
yaninda, mukokutanedz (burun, agiz vb.) veya ekstrakranial kanamalar da goriilebilir.

e Hafif hemofili hastalar1 ciddi travma ve cerrahi operasyon geg¢irmedikleri siirece uzun

siireli veya agir kanama yasamazlar (Srivastava ve digerleri, 2020).
2.1.6. Hemostaz

Hemostaz terimi, viicudun kanamaya karst olan dogal tepkilerini ifade eder. Hemostaz;
travma, cerrahi, endotel biitiinliigliniin bozulmas1 veya kanin endotel alt1 bag dokusuyla
temas etmesi sonucu baslar. Dolagimdaki yiiksek basing nedeniyle endotel hasarinda

kanamanin durdurulmasi1 ve kan kaybinin Onlenmesi i¢in saglam bir piht1 yanitinin
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olusmasi gerekmektedir. Fonksiyon ve siire¢ anlaminda birincil hemostaz ve ikincil
hemostaz olarak ele alinir. Birincil hemostaz saniyeler icinde ortaya ¢ikan trombosit
tikacinin olustugu evredir. Kapillerden veya kiigiik veniillerden kan kaybinin 6nlenmesini
saglar. Ikincil hemostaz ise daha bilyiik damarlardaki kanamay: onler ve saatler hatta
giinler stirebilir. Bununla birlikte, pihtt olusumunun kan akimini engellememesi ve
sistemik bir trombiis olusumunun Oniine gecilmesi i¢in pihtt ¢ozdiiren molekiillerin
devreye girmesi gerekmektedir. Bu nedenle hemostatik sistem, kan akisini stimiile ve
inhibe eden yapilardan olusmaktadir. Bu yapilar sirasiyla; kan damarlari, trombositler-
pihtilagsma faktorleri ve pihtilasma inhibitorleridir (Guyton ve Hall, 2012: 451-460; Austin,
2017; Clementson, 2012).

Kan Damarlari: Arterler, venler ve kapiller i¢lerinde kan akisinin saglandigi yapilardir.

Histolojik olarak birbirlerinden farklilik gosteren katmanlardan ve igeriklerden olusurlar.
Temel olarak tip I ve tip III kolajenden olusurlar ve yapilarindaki elastin esnekliklerini
belirler. Tip III kolajen damarin biitiinliigiinii korur ve trombositlerin damar ylizeyine
yapigmasint saglar. Damar i¢ yiizeyi ise endotel hiicrelerinden olusmaktadir. Endotel
hiicreleri yiizeylerinde ¢ok sayida reseptor barindirir ve travma veya kan akimina bagh
olusan yiiksek siirtiinmede, E-selektin ve B-selektin gibi trombositlerin damar yiizeyine
yapismasini saglayan molekiillerin salinimini saglar Austin ve digerleri, 2017; Clementson

ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

Biitiinliigii bozulmamis endotel sentezledigi veya sentezlenmesine aracilik sagladigi
mediatorlerle giiglii bir hemostaz inhibitorii olarak da rol oynar. Endotel hiicrelerinden
salinan nitrik oksit ve prostasiklin, trombosit i¢i siklik adenozin monofosfat ve siklik
guanozin monofosfat diizeylerini artirarak trombositlerin ve l8kositlerin agregasyonunu
inhibe eder. Bunun yaninda, endotel hiicreleri negatif yiiklii olmasindan dolay1 ayn1 yiike
sahip trombositleri damar duvarindan uzaklastirirlar (Ashby, Daniel ve Smith, 1990;
Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

Trombositler: Megakaryositlerden olusan kii¢iik ve ¢ekirdeksiz hiicrelerdir. Plazma
zarlarinda bulundurduklari reseptorler araciligiyla pihtilagsma faktorleri, agregasyon yapict
etmenler ve diger trombositlerle iliski kurarlar. Ayrica zarda bulunan fosfolipitler
sayesinde prostaglandin sentezlenmesi ve  hiicre i¢i kalsiyum hareketlerinin
diizenlenmesine katkida bulunurlar. Stoplazmlarinda pihtilasmada 6nemli rol oynayan;

beta tromboglobulin, trombospondin, von Willebrand faktorii (VWF), fibrinojen,



fibronektin, plasminojen aktivator inhibitorii-1 ve 2-antiplazmin igerirler. Trombositlerin
hemostazdaki temel gorevleri; adezyon, agregasyon ve prokoagiilan aktivitelerdir (Ashby

ve digerleri, 1990; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

Pihtilasma Inhibitdrleri (Antikoagiilanlar): Normal kan akisinda pihtilasmanin Oniine

gecilmesinde; endotel yiizey faktorii, antitrombin-III ve heparin 6nemli rol oynar. Kanin
icindeki en giiglii antikoagiilan molekiil antitrombin-III’tiir (Guyton ve digerleri, 2012:
451-460).

2.1.6.1.Hemostazdaki olaylar (Pihtilasma dongiisii)

Hemostaz protrombin aktivasyonu ile baslar. Protrombin aktivasyonu, damarin veya
etrafindaki yapilarin travmaya ugramasiyla tetiklenen ekstrensik yol veya kanin kendi
icinde tetiklenen intrensik yol ile olur. Protrombin aktivasyonunu takiben gelisen
hemostaz olaylari; vazokonstriiksiyon, trombosit tikacinin olusumu, pihtinin olusumu,
pithtinin biizigmesi ve pihtinin erimesi olarak siralanabilir (Austin ve digerleri, 2017;

Clementson ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

2.1.6.2. Vazokonstriiksiyon

Damar yiizeyindeki diiz kaslar; yerel miyojenik spazm, trombosit kaynakli faktorler ve
norojenik aktivite sonucu kasilir ve damar ¢eperi daralir. Bliyiik damarlarda esas olarak
miyojenik spazm vazokonstriiksiyondan sorumlu iken, kiiclik damarlar genel olarak
trombosit kaynakli faktorler nedeniyle daralir. Vazokonstriiksiyon kanamanin siddetine

bagli olarak saatlerce siirebilir (Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

2.1.6.3. Trombosit tikacinin olusumu (Primer hemostaz)

Damar hasar1 ¢ok kiiciikse genellikle piht1 yerine trombosit tikaci ile kanama durdurulur.
Trombositler hasarlanan damar ylizeyine temas ettiklerinde sekil degistirir, uzantilar
olusturur ve yapiskan hale gelerek vWF’ye tutunurlar. Bunu takiben ¢ok miktarda
adenozin difosfat salgilar ve tromboksan A olustururlar. Adenozin difosfat ve tromboksan
A: daha fazla trombositi aktive eder ve aktive olan trombositler birbirine yapisir. Birbirine
yapisan bir¢ok trombosit damar tikacini olusturur (Austin ve digerleri, 2017; Clementson

ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).
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2.1.6.4. Pihtinin olusumu (Sekonder hemostaz)

Damar hasarmin siddetine bagli olarak saniyeler i¢inde pithti1 olusumu baslar. Pihtilagsmada
rol alan faktorler sunlardir; fibrinojen (Faktor I), protrombin (Faktor II), doku faktorii
(Faktor III), kalsiyum (Faktor 1V), proakselerin (Faktér V), prokonvertin (Faktor VII),
antihemolitik faktor (Faktor VIII), plazma tromboplastin komponenti (Faktor 1X), Stuart
faktorii (Faktor X), antihemofilik faktdr C (Faktor XI), hagemen faktorii (Faktor XII),
fibrin stabilize edici faktor (Faktor XIII), prekallikterin ve yiiksek molekiil agirlikli
kininojendir.

Pihtilasma genel olarak dort temel mekanizmada ele alinabilir; (Guyton ve digerleri, 2012:

451-460).

a) Protrombinin trombine doniisimii: Protrombin 68.700 molekiil agirliginda kararh

olmayan bir plazma proteinidir. Karacigerde sentezlenir ve sentezinde K vitamini 6nemli
rol oynar. Trombin ise protrombinin farklilasmasindan olusan daha diisiik molekiil agirlikli
bir plazma proteinidir. Damardaki hasar1 takiben protrombin aktivitorii sentezlenir.
Ortamda yeterli oranda kalsiyum varliginda protrombin aktivitorii, protrombini trombine
doniistiirtir. Faktor VIII ve faktér IX trombin aktivitorii gorevi goriirler. Trombin kisa
stirede fibrinojenin fibrin ipliklerine farklilagmasini saglar. Hemofili hastalarinda faktor
VIII veya IX eksikligine bagli olarak trombin aktive olamaz ve pihtilasma olmaz. (Austin
ve digerleri, 2017; Clementson ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460).

b) Fibrinojenin fibrine doniisiimii-Piht1 olusumu: Fibrinojen, karacigerde iiretilen yiiksek

molekiil agirligia sahip bir proteindir. Trombin proteolitik etkisi ile fibrinojenden fibrin
monomerini polimerize eder. Polimerazasyonun erken evrelerinde, fibrinler zayif baglarla
birbirine tutunurlar ve kolayca ¢6ziinebilirler. Bunun 6niine gegmek i¢in trombositlerden
fibrin stabilize edici faktor salinir. Trombin tarafindan aktive edilen fibrin stabilize edici
faktor, fibrinler arasinda capraz kopriiler olusturarak pihtinin saglamlasmasini saglar. Bu
sayede, fibrin aglar1 icinde trombositleri, kan hiicrelerini ve plazmay1 bir arada tutan pihti
olusur. (Austin ve digerleri, 2017; Clementson ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri,

2012: 451-460).

¢) Pihtinin biiziismesi: Piht1 olusumundan sonra dakikalar i¢inde piht1 kasilmaya baslar ve

icindeki siviyr kaybeder. Pihtinin kasilmasinda trombositler onemli islev goriirler.
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Trombositler, fibrin ipgiklerine baglanarak ve fibrin stabilize edici faktor gibi prokoagiilan
madde salinimiyla pithtinin biliziismesini saglar. Bunlarin yaninda trombositler i¢inde yer
alan ve kasilabilen proteinler olan trombostenin, aktin ve miyozini aktive ederek pihtida
kasilma olusturur. Pihtinin kasilmasiyla birlikte deforme olan damar uglar1 birbirine
yaklagir. (Austin ve digerleri, 2017; Clementson ve digerleri, 2012; Guyton ve digerleri,
2012).

2.1.6.5. Pihtinin erimesi

Kan pihtisinin erimesi proteolitik enzimlere benzeyen plazminin aktivitesiyle olur. Plazma
proteinlerinde yer alan plazminojen aktive oldugunda plazmine doniisiir. Plazmin, pihti
alaninda bulunan fibrin ipg¢iklerini, fibrinojeni, protrombini, faktér V ve faktor VIII gibi
koagiilan faktorleri sindirir. Bu nedenle plazmin pihtinin erimesine hatta kanin
hipokoagulebilite olmasina neden olur (Austin ve digerleri, 2017; Clementson ve digerleri,

2012; Guyton ve digerleri, 2012: 451-460) (Sekil 2.1).

FRiiEva Koagulasyon Kaskadi

(Kontakt Aktivasyon)
(Hasralt Damar)
Xl Xila Extrinsik Yol
(Tissue Factor)
(Doku Hasar, Travma)
X1 Xla
IX IXa + Vllla = viiE Il (Tissue Factor) + Vila ry Vil
X - Xa X - TFPI
Ortak Yol - oL A
4 ’ V2 hJ Va < 2 AR g
2 .. Antitrombin
Kisaltmalar S - -
Il (Protrombin) lla (Trombin)
HMWK | mcaen . ot
ARG, JAdive Brotein O i I (Fibrinojen) Ia (Fibrin)
Déntsim N 3
Katalizorlik s Xilla < XIII
= APC
» | Pozitif feedback (Protein C +
> | Negatif feedback Protein § + Capraz Bagli Fibrin Polimer
Va+Xa |Protrombinaz kompleks iRrombomalin) (Saglam Pihti)
TFPI |TF Pathway Inhibitor

Sekil 2.2. Pihtilagsma dongiisii (Tarhan, 2019)
2.1.7. Kanama bélgesine gore klinik 6zellikleri
Hemofili hastalarinda kanamalar, goriilme sikligina gore; muskuloskelatal sistem, merkezi

sinir sistemi (intrakraniyal), mukokutenedz ve gastrointestinal sistem kanamalar1 olarak

siralanir. Muskuloskelatal sistem ve merkezi sinir sistemi kanamalari, teshis ve tedavide
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fizyoterapistlerin primer rol aldigr sonuglar dogurur (Srivastava ve digerleri, 2020)

(Cizelge 2.2).
2.1.7.1. Kas iskelet sistemi kanamalari

Hemofili hastalarinda, kas iskelet sistemi kanamalari tiim kanamalarin yaklasik olarak
%80-90’11 olusturur ve erken donem rehabilitasyon uygulamalarinin yapilmamasi
durumunda yiiksek derecede eklem hasar1 ve fonksiyonel kisithlik gelisebilir. Tim
sinovyal eklemler ve major kaslar kanama potansiyeli barindirirken, kanamalar siklikla
diz, dirsek, ayak bilegi eklemlerinde ve iliopsuas kasinda gergeklesir (Pulles, Mastbergen,

Schutgens, Lafeber, ve van Vulpen, 2017; Srivastava ve digerleri, 2013).

Eklem i¢i kanama (hemartroz), sinovial tabakanin i¢ kisminda yer alan ince kan
damarlarinin yirtilmas: sonucu olur. Ince kan damarlarinin yaralanmasi, basit bir lokal
travma, ekleme binen tekrarli stres veya sinovyal membrani etkileyecek basit bir eklem
hareketi sonucu olusabilir. Tek bir hemartroz bile yasamin ileri donemlerinde eklem
hasaria neden olabilecek bir siire¢ gelistirebilir veya tekrarli hemartrozlar icin kapiy1

aralayabilir (Jansen, Roosendaal ve Lafeber, 2008; Mulder ve Llinas, 2004).

Cizelge 2.1. Hemofilinin siddetine gore smiflandiriimasi (White GC, Rosendaal ve
Aledort, 2001)

Siddeti Pihtilagma faktorii seviyesi Kanama epizodunun 6zellikleri
Siddetli <l U/l (<0.01 IU/ml) wveya|Kas ve eklemlerde spontan
<normal seviyenin %1°1 kanamalar.

Firsatci  spontan kanamalar;
1- 5 1U/dI (0.01-0.05 1U/ml) veya

Orta normal seviyenin % 1- 5

minor travma veya cerrahiye

bagli uzamis kanamalar.

Hafif 5- 40 1U/dl (0.05-0.40 IU/ml) veya Nadiren spontan kanama; agir

ivenin % 5-
normal seviyenin % 5-40 travma veya cerrahiye baglh

siddetli kanama.

Kisaltmalar: IU: uluslararasi iinite, ml: mililitre, dl: desilitre

Hemofili hastalarinda akut hemartroz, eklemde yanma ve karincalanma hissi ile baslar ve
eklemde agri, hareket kaybu, 1s1 artis1 ve deride lokal eritem ile kendini gosterir. Hemartoz

akut sinovite (sinovyal membran enflamasyonu) yol agar. Akut sinovit zamanla
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kroniklesir ve palpe edilebilecek seviyeye varan sinovyal membran hipertrofisi gelisir.
Sinovyal membran hipertrofisi kolaylikla yeni hemartrozlar tetikler ve kronik bir kisir
dongiiye neden olur. Tekrarli hemartrozlar hemofilik artropati olarak isimlendirilen,
kartilaj matriksi dejenerasyonu ve kalic1 kikirdak-kemik hasariyla sonuglanir. Hemofilik
artropatide zamanla, kikirdak dejenerasyonu ve kemik hasariyla birlikte subkondral veya
interossedz kistler ile inaktiviteye bagli olarak osteoporoz gelisir (Atilla ve Giiney-Deniz,

2019; Dunn, 2011; Jansen ve digerleri, 2008) (Sekil 2.3).

Hemofilik artropatiyle sonug¢lanan siire¢ su sekilde siralanabilir:

1. Hemartoz synovial enflamasyonu tetikler.

2. Eklem i¢indeki kanama ve 6dem eklemin agrili, sicak ve hassas olmasina neden olur.

Cizelge 2.2. Kanama bolgesine gore klinik 6zellikler (Srivastava ve digerleri, 2020).

Kanama bolgesi Goriilme siklig Siddeti

Muskuloskelatal sistem
%70-80 (mentese tipi eklemlerde; diz,
Eklemler dirsek ve ayak bileginde daha yaygin, ¢ok Ciddi

yonlii eklemlerde; omuz, kalga ve el bilegi | (Hemartroz)

eklemlerinde daha az)

Kaslar %10-20  (ozellikle derin  kompartman | Ciddi
kaslarinda; iliopsuas, gastrosoleus veya 6n | (Kompartman
kol kaslarr) sendromu)

Merkezi Sinir Sistemi

Kafa i¢i %5 Hayat1 tehdit

eder.

Gastrointestinal Sistem <%5 Hayat1 tehdit

eder.

Mukokutane6z Dokular

Burun ve agiz membrani <%5 Hafif

3. Sinovyal membran, kan1 ve 6demi etkisizlestirmek i¢in eklem igindeki sivilar1 emer. Bu

nedenle sinovyal membran hipertrofisi gelisir.
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4. Sinovyal membran hipertrofisi kanamaya yatkin eklem dokusunun olugmasina ve

tekrarli kanamalarin gelismesine yol acar.
5. Tekrarli kanamalar, kronik enflamasyona ve kartilaj dejenerasyonuna yol agar.
6. Kartilaj hasar1 uzun siireli artritle karakterize eklem dejenerasyonuna neden olur.

7. 1leri evrelerde ise eklem hasar1 zamanla subkondral kemige kadar ulasir (Dunn, 2011;

Forsyth ve digerleri, 2020) (Sekil 2.4).

Hemofili hastalarinda kas i¢i kanamalar, genellikle yiiriime basladiktan sonra travmaya
bagli olarak gelisir. Kas i¢i kanamalar, tiim kanamalarin yaklasik olarak %10-20’sini
olusturur ve genellikle iliopsuas kasinda diger kaslara gore daha sik goriiliir. iliopsuas
kanamasi, kanama miktarinin ¢ok olmasi nedeniyle ciddi 6nem tasir. Eklemde oldugu gibi
enflamatuar belirtiler ile kendini gosterir. Hastada karin bolgesinde agri, artmig govde ve
kalga fleksiyonu ile karakterize bir postiir goriiliir. Femoral sinir basisina bagl olarak
uyluk 6n yliziinde uyusmave quadriceps femoris kasinda giigsiizliik gelisebilir (Kagar,
Ergun, Kara, Culha ve Ozbek, 2020; Rodriguez-Merchan ve De la Corte-Rodriguez,
2020).

Hemofili hastalari, hemofilik artropati ve iliopusuas kanamalarina bagl olarak eklemlerde
cesitli adaptasyonlar gelistirirler. Eklem ve kas kontraktiirleri nedeniyle, eklemler notral
pozisyona gelemez ve hemofili ile karakterize eklem ve postiir adaptasyonlari geligebilir
(Forsyth ve digerleri, 2020). Bununla birlikte yiiriimede de normal yiirlime paterninden
farklilar olur. Normal eklem diziliminin bozulmasi ve yiirtime dongiisiindeki adaptasyonlar
etkilenmemis eklemlere daha fazla stres binmesine ve kanamaya yatkinligin artmasina
neden olabilir (Deniz ve digerleri, 2021; Fouasson-Chailloux, Maugars ve Vinatier, 2018)
(Cizelge 2.3).

2.1.7.2. MerKkezi sinir sistemi kanamalari

Profilaktik ila¢ kullananlar dahil tiim siddetli hemofili hastalarinda major bir problem
olarak ortaya cikabilir. Siddetli hemofili hastalarinda, kafai¢i kanamalarin insidansi,
yasamin ilk giinlerinde diger donemlere gore daha fazladir. Maternal ve obstetrik olaylar
veya yeni dogan bakim kosullarina gore kafaigi kanama sikligi degisiklik gostermektedir
(Tabibian, Motlagh, Naderi ve Dorgalaleh 2018).
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Normal eklem Hemofilik artropati

Kikirdak Kikirdak dejenerasyonu

Ligament Yeniden damarlanma
Fibroz kapsiil Sinovyal enflamasyon
Sinovya Osteofit
Eklem s1visi Kikirdak kisti
Epifizyal kemik Epifizyal genigleme
Osteoporoz

Sekil 2.3. Hemofilik artropati gelismis bir eklem ile saglikli eklem arasindaki farklar

5

(Forsyth ve digerleri, 2020).

-

Sekil 2.4. Hemofilik artropatiye neden olan siire¢ (Forsyth ve digerleri, 2020).

Dokuz wyillik siireci kapsayan bir anket calismasinda, 600 yeni dogan Hemofili A ve
Hemofili B hastasinda 43 (%7,3) Kkafai¢i kanama olay1 oldugu bildirilmistir (Gosh ve
digerleri, 2005). Neonatal donem sonrasindaki donemlerde ise kafai¢ci kanama oraninin
290-976/10° oldugu belirlenmistir. Bu oran hemofili hastas1 bireylere gore 20-50 kat
fazladir (Nilsson, Lindgren, Stahl, Brandt ve Saveland, 2000; Tabibian vedigerleri, 2018).
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Cizelge 2.3. Hemofilik artropatiye bagli olarak gelisebilecek eklem pozisyonlari,
adaptasyonlar ve komplikasyonlar (Forsyth ve digerleri, 2020).

Eklem Pozisyon Adaptasyon Potansiyel problemler
Diz fleksiyonda yiiriime ve bu Patella femoral eklem
Diz Fleksiyon nedenle kalga ve ayak bileginde agrisi,
kompansatuar fleksiyon. Hamstringlerde kisalik,
Kuadriseps zayifligi.

Yiriime veya ayakta durusta, hafif | Dirsekte ekstansiyon
Dirsek Fleksiyon fleksiyon ve supinasyonda limitasyonu.

pozisyonlanma.

Yiiriimede topuk vurusu olmamasi | Destek yiizeyi azalmig
Ayak Plantar ve kompansatuar diz veya kalca instabil agirlik aktarma,
bilegi fleksiyon fleksiyonu olusumu. Gastrosoleus kisaligi,

Dizde artmuis stres.

Fleksiyon Yiiriime veya ayakta durusta Gastrosoleus ve kalca
Kalga ve dis artmis ayak bilegi plantar fleksor kisaligi,
rotasyon fleksiyonu. Bel agrist.

Yeni dogan hemofili hastalarinda kafa i¢i kanamalar genellikle sessiz ve teshisi zor
belirtiler gosterir. Bu donemde kafaici kanamalar; anemi solgunlugu, hipotansiyon ve
nobet, apne, letarji veya parezi gibi norolojik sok seklinde belirti verir. Yeni dogan dénemi
takiben travmaya bagli kafa igi kanama, genellikle bas agrisi, uyusukluk, kusma,
papilodem ve gorme bozuklugu gibi genis yelpazeli lokal belirtiler ile kendini belli eder.

Buna ragmen, anlamli sayida hasta ilk yapilan klinik muayenede bulgu vermez (Lljung,
2008).

2.1.8. Klinik teshisi

Teshis, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ) ve plazma faktor VIII ve faktor IX
seviyesi Ol¢timii ile olur. Faktér VIII veya faktér IX’un plazma diizeyleri normalin
altindaysa aPTZ siiresi uzar. Normal plazma ile yapilan karisimlar sonucunda aPTZ
stiresinin kisalmasi ve normale yaklagmasi taniyr dogrulamaya yardimer olur. Hemofili
hastalarinda, trombosit sayisi, kanama siiresi protrombin-trombin siiresi testleri normaldir.

aPTZ siiresi normalden az olan hastalarda faktor VIII veya faktor IX aktivitesine bakilarak
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kesin tani1 konur. Bununla birlikte plazmada faktér VIII diizeyi az olan kisilerde von

Willebrand hastaliginin diglanmasi gerekmektedir (Peyvandi, Garagiola ve Young, 2016).

Hemofili A yasamin ilk yillarinda hatta kordon kanindan faktdr VIII aktivite seviyesi
Olclimii ile kolaylikla konmaktadir. Faktor VIII plazma aktivite seviyesi tek-evre veya ¢ift-
evre kromojenik testlerle yapilir. Ancak, bu testler 1 IU/dL'nin altindaki faktor VIII
seviyelerini dogru bir sekilde 6lcemez. Bu nedenle, 0—2 IU/dL araligindaki faktor VIII
aktivitesini 6lgmek icin yeni global testler (trombin olusturma testi ve tromboelastografi

vb.) kullanilmaktadir (Santagostino, Mancuso ve Tripodi, 2010).

Faktor IX, K vitaminine bagli diger faktorler gibi dogumla birlikte azalir ve infantlarda
azalma egiliminde devam eder. Ozellikle orta veya hafif seviye Hemofili B’nin diagnozu
neonatal donemde konulamayabilir. Bu nedenle neonatal donemdeki diagnozun altinci
ayda pihtilasma testleriyle tasdik edilmesi gerekmektedir. Hemofili B tanis1 igin, tek-evre
pihtilasma testi standartize edilmistir. Bununla birlikte tanida kromojenik testler de
kullanilabilir, ancak klinik hemostaz laboratuvarlarinda kullanimlar1 ig¢in standart

prosediirler heniiz onaylanmamistir (Barrowcliffe, 2003; Peyvandi ve digerleri, 2016).
2.1.9. Medikal tedavisi

Hemofilide kanamanin Onlenmesi, kontrol altina alinmasi ve kanamaya bagli olusan
komplikasyonlarin giderilmesi medikal tedavinin ana amacidir. Bu nedenle hasta tedavisi
ve izlemi multidisipliner olmalidir. Bu konuda hematologlar, ortopedi, fizik
tedavi/fizyoterapi, genetik, hepatoloji, enfeksiyon hastaliklari, niikleer tip, immunoloji ve
dis hekimligi ile yakin igbirligi i¢ginde hemofili tedavisini yonetirler (Dewarrat ve digerleri,
2021).

Hemofilide kanamanmn oOnlenmesi veya durdurulmasi igin kullanilan medikal

yontemler/ajanlar sunlardir;

Faktor replasman (proflaksi) tedavisi: Faktor VIII veya faktor IX konsantreleri intravenoz

yolla verilir ve plazma faktor diizeyi %1 in iizerine ¢ikarilarak spontan kanamalarin 6niine
gecilmeye calisilir. Hemofili hastalar1 icin plazma kaynakli veya rekombinant faktor
konsantreleri gelistirilmistir. Bu strateji genellikle agir hemofili hastalarinda siklikla, orta
seviye hemofili hastalarinda ise bazen kullanilir. Giinlimiizde hemofili hastalar1 en sik bu

yolla tedavi edilmektedir (Wong ve Recht, 2011).
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Taze dondurulmus plazma: Faktdr konsantrelerine ulasamayan veya acil kanamasi olan

hastalarda tercih edilmektedir. Bunun disinda kullanimi ¢ok Onerilmez. Iml taze

dondurulmus plazmada 1 IU faktér VIII oldugu kabul edilir (Dewarrat ve digerleri, 2021).

Desmopressin: Antiditiretik hormonun sentetik analogudur. Hafif hemofili veya von
Willebrand hastalarinda tercih edilmektedir. Tek doz uygulamada Hemofili A hastalarinda
faktor diizeyini iki-alt1 kat arttirir. Intravendz veya subkutandz yolla verilir (Hews-Girard,

Rydz, Lee, Goodyear ve Poon, 2018).

Traneksamik asit: Yapay bir antifibrinolitik ajandir ve fibrin stabilitesine katki saglar.

Ozellikle mukozal kanamalar1 sik olan Hemofili A hastalarinda tercih edilir. Cerrahi

girisimler dncesinde faktor konsantreleri ile birlikte kullanilir (Janbain ve digerleri, 2021).

genin digsal islevsel bir genle degistirilmesidir. Hemofili tedavisinde gen terapisi ile ilgili
aragtirmalar onemli bir alan teskil etmektedir. 1990 yilinda alt1 klinik ¢alismayla baslayan
bu siire¢ hizli bir sekilde devam etmektedir. Bununla birlikte giinlimiizde hala gen
tedavisinin etkileri ve glivenligi ile ilgili kesin kanitlar elde edilememistir (Sharma, Easow-
Mathew, Sriganesh ve Reiss, 2020).

2.1.10. Hemofili yonetiminde fizyoterapi ve rehabilitasyonun rolii

Hemofili yonetiminde fizyoterapinin hedefi, muskuloskelatal disfonksiyonlarin
degerlendirilmesi, teshis ve tedavi edilmesidir. Bir baska deyisle, hemofili hastalarinin en
yiiksek diizeyde fonksiyonel bagimsizliginin saglanmasi fizyoterapide temel amag olarak

gortiliir (De la Corte-Rodriguez ve Rodriguez-Merchan, 2013).

Hemofili hastalarinda kanamalara bagl gelisen muskuloskelatal sistem disfonksiyonlarinin
onlenmesinde fizyoterapi ve rehabilitasyonun etkinligi 1yi bir sekilde ortaya konmustur. Bu

konuda rehabilitasyon profesyonellerine diisen gorevler su sekilde siralanabilir:

1) Spontan kanamalarin muskuloskelatal sistemi etkileyen sonuglarinin 6nlenmesi.

2) Akut yaralanmalarin 6nlenmesi amaciyla lokomotor sistemi olusturan yapilarin optimal
diizeninin korunmasi.

3) Diizenli fiziksel muayene (her alt1 aylik siirecte) ile hastalarin muskuloskelatal sistem
sagliginin degerlendirilmesi ve kayit altina alinmasi.

4) Muskuloskelatal kanamalarin ve sonuglarinin en kisa siirede tedavi edilmesi.
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5) Hemofilik artropati gelisen hastalarda uygun rehabilitasyon yontemlerinin belirlenmesi
ve uygulanmast.

6) Hastalarin fiziksel uygunluklarmma ve yaslarina uygun olacak fiziksel aktivitelere
yonlendirilmesi ve bu konuda cesaretlendirilmesi.

7) Hastalarin, giinliik yasam aktivitelerinde fonksiyonel bagimsizliklarinin saglanmasidir

(De la Corte-Rodriguez ve digerleri, 2013; Heijnen, 2008).
2.1.10.1. Hemofili hastalarinin fizyoterapi kapsaminda degerlendirilmesi

Hemofili hastalarinin degerlendirilmesinde klinik muayene ve goriintiilleme yoOntemleri
kullanilmaktadir. Fiziksel muayenede, dort ekstremite ve spinal muayene ile biyomekanik
degisiklikler ve disfonksiyonlar belirlenir. Muskuloskelatal sistemin klinik muayenesinde
kas ve eklem degerlendirmesi (6dem, krepitasyon, agri, eklem hareket agikligi ve kas
kuvveti) postiir ve yiiriime analizi fizyoterapistler tarafindan siklikla kullanilmaktadir.
Bunlarin yaninda standardize edilmis 6l¢ekler ile fonksiyonel durum belirlenir. Bu konuda
one cikan Olgekler kullanim sikligmma gore sirasiyla; Hemofili Eklem Sagligi Skoru,
Hemofili Aktivite Listesi, Pediatrik Hemofili Aktivite Listesi ve Hemofilide Fonksiyonel
Bagimsizlik Skoru’dur. Saglikla iligkili yasam kalitesinin belirlenmesinde ise Hemofilide
Yasam Kalitesi Anketi’nin yetiskin ve pediatrik versiyonlar tercih edilmektedir (De la

Corte-Rodriguez ve digerleri, 2013; Stephensen ve digerleri, 2019) (Sekil 2.5).

Kas ve eklemlerin klinik degerlendirmesi
Hemofili eklem saglig1 skoru
Postiir ve yiiriime analizi

Hemofilide aktivite listesi
Ultrason

Goriintiileme yontemleri

Cocuk hemofili aktivite listesi
FISH
Diger yontemler

1
0 40% 60% 80%  100%

&
E

Sekil 2.5. Hemofili hastalarinin degerlendirilmesinde fizyoterapistler tarafindan kullanilan

yontemler ve kullanim sikliklar1 (Stephensen ve digerleri, 2019).

Hemofilik artropatinin tedavisi ¢ok yonlii fizyoterapi uygulamalarin1 igermektedir.

Fizyoterapistler tarafindan yaygin olarak kullanilan yontemler; kas kuvvetlendirme, eklem
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hareket aciklig1 egzersizleri, yumusak doku teknikleri, eklem mobilizasyonlar1 ve hasta

egitimidir (Stephensen ve digerleri, 2019).
2.1.10.2. Hemofili hastalarinin fizyoterapi kapsaminda tedavisi

Elektroterapi, ortezleme, masaj ve ultrason kullanimi daha az yaygindir. Lazer terapi,
akupunktur ve krioterapinin kullanimi ise ¢ok limitlidir Bununla birlikte bazi Avrupa
iilkelerinde eklem i¢i enjeksiyonlar ve ¢esitli medikal ajanlarin fizyoterapistler tarafindan

kullanilabildigi belirtilmektedir. (Stephensen ve digerleri, 2019) (Sekil 2.6).

Muscle strengthening
Education

Active joint motion/ROM
Rehabilitation technigues

Physical therapy/kinesiotherapy

Soft tissue technigues

Taping
Manual therapy

Hydrotherapy/spa treatment

Massage

Electrotherapy
Summer/sportsfactivity camps
Splinting

Ultrasound therapy
Laser therapy
Acupunmcture [
Magnetic therapy §
Cryotherapy i
T T T T 1
0% 20% 40% 60% 80% 1008

Sekil 2.6. Hemofili hastalarinin tedavisinde fizyoterapistler tarafindan kullanilan yontemler

ve kullanim sikliklar1 (Stephensen ve digerleri, 2019).
2.2. Postiir

Postiir, viicut segmentlerinin kendisine komsu segmentler ve viicudun tamamiyla olan
pozisyonel iliskisidir. Postiir aktif ve pasif olmak {izere ikiye ayrilir. Dinlenme veya uyku
sirasinda pasif postiir, ayakta durus (statik) veya yiiriime gibi mobil aktivitelerde (dinamik)

aktif postiir durumu olur (Tanabe ve digerleri, 2017).

Postiir, internal ve eksternal faktorlerden etkiler. Kassal aktivasyon, faysa ve tendonlardaki
gerilim intrinsik faktorleri olustururken yer ¢ekimi ve yer ¢ekimi reaksiyon kuvvetleri de

en Onemli ekstrinsik faktorlerdir (Tanabe ve digerleri, 2017).

Erekt postiirde, dengenin korunmasi sirasinda, viicut devamli salinimlar gosterir ve buna
postiiral salinim adi verilir. Normal bir bireyde, sagittal diizlemde otuz, frontal diizlemde

ise on milimetre mesafeye kadar c¢ikabilen postiiral salinimlar olusabilir. Postiiral
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salimimlar sirasinda agiga ¢ikan agirlik merkezindeki yer degistirme internal kuvvetler ile

dengelenir (Karmali ve digerleri, 2021).

Viicudun yerle olan temasi ile olugan etkilesim sonucu yer reaksiyon kuvveti meydana
gelir. Yer reaksiyon kuvveti iki tane horizontal ve bir tane vertikal yondeki kuvvetin
vektorel bileskesi seklindedir. Bileske vektor gravite hatti olarak isimlendirilir ve erekt
postiirde viicudun agirlik merkezinden gegerek postiiriin pasif olarak saglanmasina katki

saglar (Bettinelli ve digerleri, 2002).

Postliriin saglanmasindaki temel norofizyolojik mekanizma, periferden gelen afferent
uyarilara iist merkezlerde uygun efferent uyarilarin gelistirilmesine dayanir. Hareketlerin
tespiti, kontrolii, refleks ve istemli kas yanitlarinin koordinasyonu icin gorsel, vestibiiler ve
somatosensoriyel reseptorlerden gelen afferent bilgiler {ist merkezler tarafindan kullanilir.
Korteks, serebellum, ve bazal gangliyonlar arasindaki karmasik sinaptik iletisim ile gerekli
efferent uyar1 olusturulur. Efferent uyar ise effektor organ olan kasi uyararak adaptif

postiiral reflekslerin/aktivitelerin olugsmasini saglar (Carini ve digerleri, 2017).

Ideal postiir, fizyolojik ve biyomekanik olarak en az enerji ile en fazla yeterliligin
saglandig1 postiirdiir. Bu postiirde, eklem ve kaslara binen stresler minimumdur ve viicut

diizgiinliigli insan biyomekanigi agisindan optimaldedir (Hazari, Maiya ve Nagda, 2021).
Ideal postiirde, gravite hattinin viicuttaki 6zellikli noktalardan gegmesi gerekmektedir;

e Sagittal diizlemden bakildiginda gravite hatti; mastoid ¢ikinti, omuz eklemi, kalgca
eklemi, trokhanter major, diz ekleminin orta hattinin biraz 6niinden ve son olarak
lateral malleoliin 6niinden geger.

e Frontal diizlemden bakildiginda ise gravite hatt1 viicudun agirlik merkezinden gecerek
viicudu sag ve sol olarak simetrik olarak ikiye aymrir. Yerle kesisimi iki ayak orta

noktasinda olur (Hazari ve digerleri, 2021; Korakakis ve digerleri, 2019).

Kot postiir ise viicut segmentlerindeki dizilim bozukluklarina isaret eder. Kotii postiir
amaca tam olarak hizmet etmez ve daha fazla enerji harcanmasini gerektirir. Ayrica kas ve
eklemlerde kompansatuar degisikliklerin gelismesine neden olur. Agonist ve antagonist
kaslar arasindaki dengenin bozulmasi kotii postiiriin ana nedenidir. Postiir bozukluklarinin

kronik agr1 ve disfonksiyonlarla anlamli iligkisi oldugu kanitlanmistir (Mahmoud, Hassan,
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Abdelmajeed, Moustafa ve Silva, 2019). Kotii postiire neden olan baglica varyasyonlar

Cizelge 2.4’te dzetlenmistir.
2.2.1. Postiiriin olusumunda iskelet kasinin yapisal ve fonksiyonel rolii

Iskelet kaslar1 anatomik yapilari ve fizyolojik dzellikleri sayesinde basit veya karmagik
aktiviteler sirasinda yergekimine karst viicut uyumunun ve postiiral kontroliin
saglanmasina yardimci olur. Iskelet kaslar1 bunu dik durus sirasinda yapilarindaki esnekligi
saglayan proteinler (6zellikle titin proteini, bkz. bolim 2.4.2.) ve minimal kassal
aktivasyon ile saglarlar. Statik postiirde, proksimal ve distal antigravite kaslarinda minimal
tonus artis1 yaratacak kassal aktivasyon oldugu elektromiyografik c¢alismalarla

gosterilmistir (O’Sulvian ve digerleri, 2002).

Buna ragmen, statik postiirde (6zellikle dik durus pozisyonunda) iskelet kaslarinin roliinii
aciklayan mekanizma hala tartigmalidir. Winter ve digerleri (1998), gravite hattinin
viicudun agirlhik merkezinden gegmesi nedeniyle, postiirel kontrolin sadece kas
sertligi/elastisitesi ile saglandigi ve kaslarin aktif kontraksiyon olusturmadiklar1 yoniinde
bir goriis ortaya atmislardir (Winter, Patla, Prince, Isha ve Gielo-Perczak, 1998). Bununla
birlikte birgok arastirmaci bu goriise kars1 ¢ikmistir (Gatev, Thomas, Kepple ve Hallett,
1999; Morasso ve Schieppati, 1999). Morasso ve Schieppati (2002), dik durusta soleus kas
sertliginin stabilizasyonu saglamada yetersiz kaldigt ve bu nedenle kasin aktif
kontraksiyonlar olusturdugunu belirtmislerdir. Bu bilgiden yola c¢ikarak, dik durusta
minimal kontraksiyonlar sonucu olusan tonus artiginin postiirel kontroliin saglanmasinda
en 6nemli etken oldugu yoniinde bir teori ortaya atmislardir (Morasso ve Schieppati,
2002).

Literatiirdeki genel kani ise yukaridaki goriislerin bir birlesimi seklindedir. Dik durusta
kaslarin yapisal proteinlerinden kaynaklanan serligi ile postiirel kontroliin saglanabilecegi
fakat postiirel salinimlar sirasinda agirlik merkezinin yer degistirmesine bagli gelisen
gravite hattindaki sapmalar nedeniyle kassal aktivitenin olustugu ve postiirel kontrole katki

sagladig1 kabul edilmektedir (Loram, Maganaris ve Lakie, 2005).

Saglikli bireylerde erekt postiir sirasinda olusan ve elektromiyografik yontemle Slgiilen

kassal aktivasyon/inaktivasyon su sekildedir;

e Ayak intrinsik kaslar1 inaktiftir, ayak postiirii ligamentler tarafindan saglanir.
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e Soleus kasi, gravite hatt1 viicuda anterior yonde kuvvet uyguladigi i¢in siirekli aktiftir.
Derin posterior bacak kaslar1 ve gastrikonemius kasiin aktivitesi ise nispeten daha
diistiktir.

e Tibialis anterior kas1 aktif degildir.

e Kuadriseps ve hamstring kaslar1 genel olarak aktif degildir.

e Iliopsuas kas1 siirekli aktiftir

¢ Gluteus maksimus kas1 aktif degildir.

¢ Gluteus medius ve tensor fasia lata kaslari frontal diizlemdeki lateral salinim nedeniyle
kontralateral olarak aktiftirler.

e Errektor spina kaslari, gravite kuvvetinin anterior yondeki ¢ekme kuvveti nedeniyle
stirekli aktiftirler.

e Abdominal kaslarin aktivitesi ise kesin olarak tanimlanamamustir. Sadece internal oblik
kaslarin inguinal kanalin devamliligini korumak i¢in devamli olarak aktif oldugu kabul
edilmektedir (Chiba, Takakusaki, Ota, Yozu ve Haga, 2016; Tikkanen ve digerleri,
2013).

2.2.2. Postiiriin degerlendirilmesi

Postiir analizi fizyoterapide siklikla kullanilan temel bir degerlendirme yontemidir ve agri
veya disfonksiyonlarin kokeninde yatan dizilim bozukluklarinin tespitinde 6nemli bir yer
tutar. Postiir analizinde birtakim konvansiyonel veya ileri yontemler kullanilmaktadir.

Postiir analizinde kullanilan baslicalar yontemler sunlardir (Singla ve Veqgar, 2014);

Gorsel Degerlendirme: Klinik pratikte postiiriin degerlendirilmesi i¢in en sik kullanilan

yontemdir. En 6nemli avantaji herhangi bir donanim gerektirmemesi ve sadece klinisyenin
gbzlemine dayanmasidir. Bu yontemle standart ve nicel veri elde edilemez ve minor postiir
degisimleri ayirt edilemeyebilir. Gézlemciler arasi tutarliligi ve giivenilirligi diisiik

(kappa: 0,16) bir yontemdir (Fedorak, Ashworth, Marshall ve Paull, 2003).

Sarka¢ ile Degerlendirme: Basit ve diisiik maliyetli olmasi nedeniyle kullanimi ¢ok

yaygindir. Kendall tarafindan tarif edilen yontemle, sarka¢ kullanilarak sagittal ve frontal
diizlemde normal postiir hattindan olan sapmalar gorsel olarak tespit edilir. Bu yontemin
en Onemli dezavantaji nicel sonuglar vermemesidir. Bu yontemde gozlemciler arasi
giivenilirlik yiiksektir (ICC = 0,83 - 0,85) (Hickey, Mark, James, Jason ve Seymour,
2000).
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Cizelge 2.4. Dik durustaki kotii postiir varyasyonlari

Viicut Segmenti

Postiiral VVaryasyonlar

Omurga

Kifoz, lordoz, kifo-lordoz, skolyoz, anterior-postior tilt, yuvarlak

sirt, gevsek postiir, diiz sirt.

Toraks ve Sternum

Frontal ve sagittal diizlemde thoraks asimetrisi, fig1 gogiis, huni

tipli gogiis, giivercin gogiis ve inferior sternal ag1 varyasyonlari.

Skapula Elevasyon, depresyon, yukari-agagi rotasyon, abduksiyon,
adduksiyon, kanat skapula ve 6ne egim.

Omuz Protraksiyon, retraksiyon, depresyon, rotasyon ve humerus basinin
pozisyonel varyasyonlari.

Dirsek Fleksiyon, hiperekstansiyon, kiibital valgus veya kiibital varus ile

karakterize tasma agisi.

On kol, el bilegi ve

parmaklar

Pronasyon, supinasyon, fleksiyon, ekstansiyon, unlar-radial
deviasyon, diigme iligi-kugu boynu-¢eki¢ parmak deformitesi ve

penge el.

Kalca eklemi ve

uyluk

Femoral anteversiyon-retroversiyon, koksa vara-valga.

Diz eklemi ve tibia

Fleksiyon, genu rekurvatum, genu valgus-varus, patella femoral

anteversiyon, tibial rotasyon.

Ayak bilegi ve

parmaklar

Pes planus-kavus, kalkaneal varus-valgus, halluks valgus, ¢ekig

parmak, penge ayak ve Morton parmagi.

Gonyometrik Degerlendirme:

Gonyometre, fizyoterapi pratiginde eklem hareket

acikliginin 6l¢iimiiniin yaninda postiir agilarinin degerlendirilmesinde kullanilmaktadir.
Kraniyovertebral ag1 ve sagittal boyun agilarinin 6l¢iimii gonyometrik degerlendirme
kapsaminda en sik kullanilan postiir analiz yontemi olarak 6ne ¢ikmaktadir. Gonyometrik
degerlendirme iyi-miikemmel gilivenilirligi olan ve yeni postiir analiz yontemleri icin
karsilagtirmali referans veriler sunan bir yontemdir (Sacco ve digerleri, 2007). Bunlarin
yaninda bu 6l¢iimdeki en dnemli engel rotasyon agilarmin dl¢iimii igin giivenilirligin orta-

diistik (ICC: 0,68-0,34) olmasidir (Harrison, Barry-Greb ve Wojtowicz, 1996).
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Radyografik Degerlendirme: En giincel yontemler arasinda yer alan radyografik postiir

degerlendirmesi, giiniimiizde altin standart olarak kabul edilmektedir. Direkt radyografi
gorlintiilerinin kullanimina dayanir. Bu yontemde test edilecek kisilerin diisiik dozda da
olsa radyasyona maruz kalmalari ve maliyetli bir yontem olmasi nedeniyle postiir

analizinde kullanimi sinirhidir (Pivotto, Navarro ve Candotti, 2021).

Fotogrammetre Yontemi: Postiir analizi yontemleri arasinda en giincel olanidir ve etkin bir

yontem oldugu tartigmasiz olarak kabul edilmektedir. Bu yontem iki boyutlu fotograf
goriintiileri ile bilgisayar yazilimimin kullanimina dayanir. Fotogrammetre yonteminde, test
edilecek kisiden belirli bir mesafede (literatiirdeki arastirmalarda bu mesafe farklilik
gostermektedir) ve bir tripot iizerinde sabitlenmis fotograf makinesi ile sagittal veya frontal
diizlemden iki boyutlu fotograflar alinir. Bilgisayar ortamina tasinan bu fotograflar cesitli
yazilimlar kullanilarak analiz edilir. Literatiirde, siklikla ‘Kinovea’, ‘Image-J’ ve ‘SAPO’
yazilimlarindan herhangi birinin analiz ic¢in tercih edildigi goriilmektedir. Test edilen
kisinin anatomik noktalarina yerlestirilen pasif isaretleyiciler, horizontal veya vertikal
cizgilerle birlestirilerek bir takim agisal hesaplamalar/6lgiimler yapilir. Bag-boyun agilari,
torakal kifoz, lumbal lordoz, pelvik tilt ve ekstremite agilar1 gibi postiirii gosteren acilarin
Olgtimii yapilabilmektedir (Singla ve digerleri, 2014). Bu yontemin giivenilirligi
gonyometrik dl¢lim ve radyografik degerlendirme gibi kabul gérmiis yontemlerle defalarca
kiyaslanarak test edilmistir (Iunes, Bevilaqua-Grossi, Oliveira, Castro ve Salgado, 2009;
Sacco ve digerleri, 2009; Singla ve digerleri, 2014). Sinif i¢i korelasyon yontemiyle
yapilan giivenilirlik ¢aligmalarinda iyi-miikemmel korelasyon (ICC: 0,84-0,99) gosterdigi
belirtilmistir (Santos, Silva, Sanada ve Alves, 2009). Bu yontemdeki en 6nemli engel,
standartasyonun saglanamamis olmasidir. Viicut agilarinin dl¢giim yontemi ve fotograflarin
toplanmasi i¢in gerekli olan uzaklik veya yiikseklik mesafesi literatiirdeki calismalarda
farklihik gostermektedir (Resim 2.1). Buna ragmen, fotogrammetre yOnteminin altin
standart olan radyografik degerlendirme ile yiiksek korelasyon gdstermesi, zararsiz,
maliyeti diisiik ve basit bir yontem olmasi nedeniyle postiir analizinde kullanimi1 tavsiye

edilmektedir (Singla ve digerleri, 2014).
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(b)

(a): Eksternal referans noktalarina gore yapilmis postiir analizi (Belli, Chaves, de Oliveira ve Grossi, 2009).

(b): Internal referans noktalarina gore yapilmis postiir analizi (Araujo ve digerleri, 2019).

Resim 2.1. Fotogrammetre yontemi kullanilarak yapilan iki farkli postiir analiz sekli.

2.3. Elektromiyografi
2.3.1. Iskelet kasinin miyoelektrik aktivitesi

Iskelet kaslar1 istemli hareketlerin yapilmasini saglayan effektdr organlardir. Iskelet kasi,
iliskili oldugu diger noral yapilarla birlikte bir motor iiniteyi olusturmaktadir. Dinlenme
pozisyonunda bir kas hiicresinin hiicre zarinda, ekstraseliiler ve intraseliiler sividaki iyon
konsantrasyon farkindan kaynaklanan -90 mV’luk (hiicre i¢i, disina gore negatif
degerdedir) elektrik potansiyeli vardir. Motor noronun desarjiyla olusan aksiyon
potansiyeli kas sinir kavsagindan kasa iletilir ve kas boyunca yayilir. Miyofibriller, bu
aksiyon potansiyeli ile zar potansiyelini degistirir ve gegici olarak hiicre i¢i potansiyeli
pozitife cevirir. Membranda sodyum iyonlarina karsi olan gecirgenligin artmasiyla
eklektrik potansiyeli hiicre i¢inde disina gore tersine doner ve hiicre depolarize olur.
Aksiyon potansiyeli 3 m/sn hizla tiim miyofibriller boyunca tendona dogru iletilirken ayn1
alanlarda iyon akisiyla birlikte depolarizasyon dalgast devam eder. Depolarizasyon
dalgasimi takiben sodyum-potasyum pompalarinin aktivasyonuyla hiicredeki iyon akisi
tersine doner (repolarizasyon) ve elektrik potansiyeli bazal seviyedeki durumuna gelir. Bu
dongii motor iinite aksiyon potansiyeli (MUAP) olarak tanimlanmaktadir (Feinstein,
Lindegard, Nyman ve Wohlfart, 1955; Stalberg, Nandedkar, Sanders ve Falck, 1998).
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Merkezi sinir sistemi, alfa motor néron araciligryla MUAP olusturarak kaslarda kasilma-
gevseme dongiisiiniin olugsmasinm1 saglar. Istemli yapilan basit bir kas kasilmasinda az
sayida MUAP olusurken, kontraksiyonun siddetinin arttirilmasi igin daha fazla motor
{initenin uyarilmasi ve daha siddetli MUAP olusturulmasi gerekmektedir. Bu nedenle,
MUAP siddeti kas kasilmasmin seviyesi hakkinda bilgi vermektedir. Ayrica MUAP
olusumu bircok noéromuskiiler yapmin koordineli calismasini gerektirdiginden, cesitli
patolojik veya fizyolojik olaylar MUAP analiziyle agikliga kavusturulabilir (NandedKar,
Sanders ve Stalberg, 1985).

2.3.2. Miyoelektrik aktivitenin degerlendirilmesi

Motor (iinitelerin indiiksiyonuyla olusan ve kasin miyoelektrik aktivitesini gosteren
MUAP’larm, deri yiizeyine veya kasin igine yerlestirilen elektrotlar aracihigiyla
degerlendirilmesine elektromiyografi (EMG) denir (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011).
EMG’nin klinik tipi ile noromuskiiler hastaliklarin teshisi konurken, kinezyolojik tipi ise
genellikle hareket ve postiir analizinde kullanilmaktadir (Kurz ve digerleri, 2017).
Kinezyolojik tip EMG’de, yiizeysel elektrotlar kullanildig: i¢in literatiirde siklikla YEMG
olarak tanimlanmistir. YEMG’de temel olarak, 6l¢iim sirasinda kasta aktif olan MUAP’lar
degerlendirilir. YEMG, iskelet kaslarinin aktivasyonunu inceleme imkani sunmasi

agisindan 6zellikle spor bilimlerinde ve fizyoterapide siklikla kullanilmaktadir. YEMG ile

e Kas kasilmasinin siddeti,

e Kasilma hizinin 6l¢eklenmesi,

¢ [Kasin ne zaman aktive oldugu,

e Kasin ne kadar aktive oldugu,

e Kas yorgunlugu ile ilgili verilere ulasilabilmektedir (Merletti, Rainoldi ve Farina,
2001) (Sekil 2.7).

Biyolojik sinyallerin kaydedildigi diger uygulamalara benzer olarak YEMG’de kullanilan
donanimlarin, ekipmanlarin ve yazilimlarin 6zelliklerinin bilinmesi ve bir kontrol listesi

dahilinde 6l¢iimiin yapilmasi gerekmektedir (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011).
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elektromiyogramlar.

Sekil 2.7. Ayak bilegi plantar fleksiyonu sirasinda gastrikonemius kasindaki motor iinite

aktivitesi ve es zamanli olusan ham EMG dalgalar1 (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011).
2.3.2.1. Elektromiyogramlarin toplanmasi icin gerekli olan temel donanim

Kasin miyoelektrik aktivitesi, kas kontraksiyonuna bagli olarak deri lizerinde limitli bant
araliginda (15-400 Hz) ve diisiik amplitiitte (mikro-birka¢ mV) belirmektedir. Bu nedenle
elektromiyogramlarin belirlenmesi, amplifikasyonu ve sayisal verilere cevrilmesi igin
hassas donanim ve yazilimlara ihtiya¢ vardir (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011). Bunun

icin temel olarak kullanilan donanim;

Fark Alici Yiikseltec (Differential Amplifiers): Deri iizerinde beliren voltaji sabit bir

degerle carparak ¢ogaltir. Analog/Dijital doniistiiriiciiniin algilayacagi dinamik araliktaki

amplitiite yiikseltir.

Ortiisme-Onler  Filtreler (Anti-Aliasing  Filters): YEMG 15-400 Hz arasindaki

siniizoitlerden olusur. Analog sinyaller en yiiksek frekansin iki katindan daha kiiglik
oranlarda orneklendiginde (6rnegin YEMG igin 800 o6rneklemden daha az) bu frekansin
istiinde yer alan siniizoidler diisiikk frekansh siniizoidlerin istiine yerlesir. ‘Aliasing’

olarak bilinen bu fenomende 400Hz frekansindan daha yiiksek siniizoidler ‘low-pass
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analog’ filtrelerle baskilanir. Benzer olarak 15 Hz altindaki artifaklar da ‘high-pass’
filtrelerle ekarte edilir.

Analog/Dijital Doniistiiriicii (A/D Conventer): Analog sinyalleri alarak dijitale dondistiiriir.

YEMG sinyallerinin toplanmasindaki Onemli noktalardan biri de (6zellikle kiiglik
kontraksiyonlarda olusan aktivitenin Olglilebilmesi i¢in) Analog/Dijital doniistiiriictiniin
ornekleme oranidir. Analog/Dijital doniistiiriicliniin 6rnekleme orani, dinamik araliginin
seviye sayisina boliinmesiyle elde edilir (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011; Merletti ve
digerleri, 2001). Sinyal kaybini 6nlenmesi i¢in drnekleme frekansinin 1000Hz’in {izerinde

olmas1 gerekmektedir (Seniam, 2021).
2.3.2.2. Elektromiyografi sinyaline etki eden durumlar

Ortamda bulunan ve giiriiltii olarak isimlendirilen elektriksel aktivitenin EMG sinyaline
olan orani, EMG sinyalinin dogrulugunu etkileyen en 6nemli faktordiir (Cerrah, Ertan ve
Soylu, 2010). Frekansi sifir veya binlerle ifade edilecek aralikta olan bu giiriiltii birgok
etkenden kaynaklanabilmektedir. Baslica giiriiltii kaynaklari:

e (ilt ile elektrot arasindaki elektrostatik alan,

e Ortamda bulunan elektronik cihazlar,

e Elektrot veya amplifikatorden kaynakli hareket artifaki,
e Diger kaslardan alinan elektriksel aktivite (Yanses),

e Elektrotlarin materyali, biiytlikliigii ve kas tizerindeki pozisyonlamasi (De Luca, 1999).

Yukarida siralanan nedenlerden dolayr iyi bir o6l¢iim yapilabilmesi i¢in; derinin
hazirlanmasi, elektrotlarinin materyelinin, biiyiiklii§iinlin ve pozisyonlamasinin uygun
olmasi, ortamdaki giiriiltiinlin minimalize edilmesi, amplifikator direncinin kontrolii ve
maksimal istemli izometrik kontraksiyonun [Maximum voluntary izometric contraction
(MVC)] uygun eklem acisinda alinmasi gerekmektedir (Cerrah ve digerleri, 2010; De
Luca, 1999).

2.3.2.3. Derinin hazirlanmasi

Elektrotlarin yerlestirilecegi derinin iyice temizlenmesi, diisiik parazit seviyelerinde EMG
kaydi yapilmasi agisindan dnemlidir. Deri yiizeyinde yer alan killar jilet ile tiras edilerek

ve Oli deri hiicreleri temizlenerek deri-jel-elektrot ara yiizlerindeki direng azaltilmalidir.
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Bunun i¢in genellikle alkol, aseton ve eter ile deri ylizeyi ovularak hazir hale getirilir

(Merletti ve digerleri, 2001).

Derinin hazirlanmasi i¢in kullanilan yontem 6l¢iim sonuglarini etkileyebilmektedir. Giiglii
temizleyici solisyonlar alkole gore deri-elektrot direncini minimize etmekte ve daha az
alerjik reaksiyona neden olmaktadir (Bottin ve Rebecchi, 2002). Derinin temizlenmesi
amactyla kullanilan madde ne olursa olsun, temizlenmis derinin su ile hafifge

nemlendirilmesi deri-elektrot direncini azaltmaktadir (Merletti ve digerleri, 2001).
2.3.2.4. Elektrotlarin materyalleri, biiyiikliigii ve pozisyonlanmasi

YEMG’de kullanilan elektrotlarin materyali genellikle giimiis, glimiis klorid veya altindan
olusmaktadir. Giimiis/giimiis kloriir elektrotlarda deri-elektrot direncinin ¢ok diisiik
diizeyde olmasi nedeniyle bu elektrotlar digerlerine gore daha sik kullanilmaktadir. Ayrica
bu elektrolar, elektrolit solisyonu kullanildiginda (6rnegin jel) deri ile daha kararli bir

baglant1 olusturur (Neuman, 2000: 889-900).

Elektrotlarin ¢aplar1 veya uzunluklar1 birka¢ milimetre ile birka¢ santimetre arasinda
degisirken, sekilleri de dairesel veya dikdortgen olabilmektedir. Tek bir yiizey elektrotu,
yayillmis birgok nokta elektrottan olusur ve bu elektrotlarin ortalama potansiyellerini
aktarir. Bu nedenle elektrotun biiyiikliigii arttikca iletilen elektrik potansiyellerinde kayip
orani artar (Farina ve Merletti, 2001). Elektrotlarin biiyiikliigii degerlendirilecek kasin
boyutlarina gore degiskenlik gosterir. Bununla birlikte biiyiik ¢apl kaslarin, cap1 genis
olan tek bir elektrot yerine birkag tane kiigiik capl elektrotla (kasin anatomik parcalarina
uygun olarak) degerlendirilmesi daha dogru sonuglar doguracaktir (Staudenmann, Kingma,

Daffertshofer, Stegeman ve van Dieen, 2009).

Bipolar 6l¢iimde, aktif elektrotlarin iki motor nokta arasina veya kasin longitidinal
eksenine paralel olacak sekilde, referans elektrotun da kastan uzaktaki kemik noktasina
yerlestirilmesi Onerilmektedir. Birden ¢ok denekle yapilan ¢alismalarda, elektrotlarin tiim
bireylerde ayni noktalara yerlestirilmesinin homojen verilerin elde edilmesi agisindan
onemlidir (Merletti ve digerleri, 2001). Bununla birlikte yapilan bir sistematik derlemede,
elektrotlarin yerlesimi konusunda literatiirde farkli uygulamalarin oldugu tespit edilmistir

(Swinnen, Baeyens, Meeusen ve Kerckhofs, 2012).
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Avrupa Birliginde, Avrupa biyomedikal saglik ve arastirma programinda uyum eylemi
cercevesinde gelistirilen ‘Kaslarin girisimsel olmayan degerlendirmesinde YEMG

(SENIAM)’ projesi kapsaminda;

Elektrot sekli: Uygulama yontemi ayni olmakla birlikte standart bir sekil belirtilmemis,

Elektrot materyali: Glimiis/giimiis kloriir elektrotlar,

Elektrotlar aras1 mesafe: Bipolar Ol¢limde, kasin motor noktasini icine alacak sekilde

20mm aralikla,

Elektrot biiyiikliigli: En fazla 10mm c¢ap veya uzunlukta, olacak sekilde standardize

edilmistir (Seniam, 2021).
2.3.2.5. Yiizeysel elektromiyografi sinyallerinin analizi

Filtreleme: Islenmeden bilgisayar ortamina aktirilan YEMG sinyallerine ham veri denir.
Bu sinyallerin ortamdaki artifaklar1 da igermesinden dolay1 filtreleme yontemleri
kullanildiktan sonra analiz edilmesi gerekmektedir. 15-400Hz frekans aralig1 disinda kalan

veriler ortiisme-onler filtrelerle ekarte edilir.

Kesit alma: Saniyenin 1/1000 oraninda elde edilen verilerin belirli bir kisminin analiz
ortamina aktarilmasidir. Genellikle belirlenen bir noktanin Oncesi veya sonrasinda (topa
vurma ani, ziplama sirasinda ayaklarin yere degdigi an gibi) yer alan verilerin

degerlendirilmesi i¢in kesit alinir.

Rektifiye etme: YEMG sinyalinin sadece pozitif boliimlerinin analiz edilmesidir.

Rektifikasyon islemi, sinyalin negatif boliimlerinin uzaklastirilmast (yarim dalga
rektifikasyon) ya da mutlak degerin alinmasi (tam dalga rektifikasyon) ile yapilir.

Genellikle tam dalga rektifikasyonu tercih edilir.

Entegrasyon: Verilerin ortalamalarinin alinmasina entegrasyon denir. Kullanim amacina
bagli olarak iki farkli entegrasyon islemi tanimlanmistir. Kiiciik zaman araliklarindaki
verilerin entegrasyonuna lineer zarf analizi denir. Burada YEMG verisinin mikro
yapisindan ¢ok tiim veriye bakilir. Ikincisi entegrasyon tiirii ise kesit alanindaki tiim

verilerin hesabinin yapilmasi i¢in kullanilir.

Normalizasyon: Kisiler arasindaki kassal aktivasyon diizeyini oranlar {izerinden

kiyaslamak amaciyla yapilir. En ¢ok kullanilan normalizasyon yontemi MVC alinmasi
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esasina dayanir. Olgiim sirasindaki kassal aktivasyon, MVC degerine oranlanilarak veri
normalize edilir (Cavalcanti-Garcia ve Vieira, 2011; Cerrah ve digerleri, 2010).
Kirilganhig yiiksek, kanamaya meyilli ve agrili hastalarda veya 6zel gruplarda ise veri
normalizasyon i¢in genellikle submaksimal diizeyde kasilma gerektiren submaksimal

istemli izometrik kasilma (S-MVC) yontemi kullanilmaktadir (Konrad, 2005: 29-35).
2.4. Tskelet Kasimn Mekanik (Visko-Elastik) Ozellikleri

Iskelet kasinin mekanik &zelliklerini; tonus, sertlik ve elastisite olusturmaktadir (Herbert
ve digerleri, 2019; Thomsen ve digerleri, 2019; Yeo ve digerleri, 2020). 19. yiizyilin
sonlarindan itibaren iskelet kasinin mekanik 0Ozelliklerini olusturan parametrelerin
mekanizmasi ve birbirleriyle olan iliskisi, kas fizyologlar1 tarafindan siklikla aragtirilmistir
(Herbert ve digerleri, 2019). iskelet kaslarinda kontraksiyon olusmasini saglayan elastik
liflerin yaninda, stres altinda esneme ve uzama gibi karakteristik 6zelliklerin olugsmasina
olanak saglayan nonkontraktil yapilarin, kaslarin visko-elastik 6zelliklerini belirledigi ilk
aragtirmalardan itibaren goze carpmistir. Visko-elastik modellemeler ve ndrofizyolojik
calismalarla iskelet kaslarinin mekanik Ozellikleri olan tonus, sertlik ve elastisite
parametrelerinin mekanizmalar1 aydmlatilmistir (Fung, 1993: 18-33, Heidlauf ve Rohrle,
2014).

2.4.1. Kas tonusu

Kas tonusu, kasin orjini ve insersiosu arasinda dinlenmede veya herhangi bir hareket
sirasinda olusan gerilimdir (Wyke, 1976). Tendonlarin elastik 6zellikleri, konnektif doku,
faysal kilif, intermuskiiler septum, her kas lifindeki proteinlerin visko-elastik 6zellikleri ve
motor {inite aktivitelerinin seviyesi iskelet kasinin tonusunu belirler (Cameron-Tucker,
1983; Wyke, 1976). Motor iinite aktivitesinin list merkezler tarafindan belirleniyor olmasi,
kas tonusu regilasyonunun biiylik oranda merkezi sinir sistemi (MSS) tarafindan
ayarlandigin1  gostermektedir (Cameron-Tucker, 1983). MSS tarafindan olusturulan
uyarilar, spinal kordun 6n gri boynuzunda yer alan alfa motor ndronlar aracilifiyla
kaslarda motor initelerin ateslenmesine ve postiirel degisimlerde veya herhangi motor
aktivitede kasta belirli bir tonus olusmasina sebebiyet verir (Ganong, 1993: 379-383). Bu
faktorlerin yaninda fazik veya tonik gerilimler sirasinda kasta yer alan reseptorler olan kas
Genellikle muskulotendindz bileskede yer alan golgi tendon organi ters gerilim refleksi

veya otojenik inhibisyon ile asir1 kasilmis kasta tonusun normal seviyeye gelmesine olanak
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saglar. Ekstrafiizal kas liflerine paralel uzanan ve intrafiizal liflerden olusan kas igcigi ise
kasin uzamasiyla (esnemesiyle) uyarilir ve MSS veya spinal diizeyde olusturdugu

outputlarla kasta kontraksiyon olusturarak kastaki tonusu diizenler (Ganong, 1993: 379-
383).

Atipik kas tonusu norogelisimsel bozuklugu olan ¢ocuklarda gozlenen en yaygin klinik
belirtidir (Goo, Tucker ve Johnston, 2018). Kafa travmalari ve serebral palside hipertonus
(Oskoui, Coutinho, Dykeman, Jette ve Pringsheim, 2013), genetik bir bozukluk olan Down
Sendromunda ise hipotonus belirgindir (Presson, Partyka ve Jensen, 2013). Bunlarin
yaninda altta yatan major norolojik veya genetik bir sendrom olmasa bile; kontraktiir,
kronik agri, fiziksel aktivite diizeyinin diisiik olmasi, emosyonel bozukluklar ve yetersiz
motor gelisim kas tonusunda bozukluklara yol acabilmektedir (Brandenburg, Eby ve Song,
2016; Jelsma, Geuze, Klerks, Niemeijer ve Smits-Engelsman, 2013). Hipertonus veya
hipotonus c¢ocuklarda eklem stabilizasyon problemlerine, kotii postiir olusumuna, fiziksel
aktivite toleransinda azalmaya ve motor beceri ediniminde gecikmeye yol agmaktadir (Goo

ve digerleri, 2018; Jelsma ve digerleri, 2013).
2.4.1.1. Kas tonusunun degerlendirilmesi

Kas tonusu, klinik olarak dinlenme veya aktivite sirasinda degerlendirilebilmektedir.
Dinlenme sirasinda, pasif harekete karst kasin gerginligini koruma egiliminin test edilmesi
ile tonus degerlendirilir (Sanger, Delgado, Gaebler-Spira, Hallett ve Mink, 2003). Aktif
kas tonusun degerlendirilmesi ise, yer¢cekimine karsi kendi kendine baslatilan hareket
sirasinda  kisinin  ¢evreyle olusturdugu etkilenim ve hareketi fiziksel olarak
kolaylastirabilme yetenegi test edilerek yapilir (Burns, 2014: 89-97). Tonus
degerlendirmesi sirasinda g¢evresel etkilerin minimalize edilmesi ve Ol¢lim sirasinda
postiiral yiiklenmenin standardize edilmesi gerekmektedir (Gosselin, Gahagan ve Amiel-
Tison, 2005). Istemli kas kontraksiyonun kontrol edilebilmesi icin EMG ydnteminden

yararlanilmasi 6l¢timiin giivenilirligini arttirir (Lee, Huang, Chen ve Hwang, 2002).

Tonus Olclimii konvansiyonel test bataryalar1 veya gelismis yontemler kullanilarak
degerlendirilmektedir (Goo ve digerleri, 2018). Goo ve digerleri (2018), 21 farkli test
bataryasi ile ¢ocuklarda kas tonusunun degerlendirildigini belirtmislerdir (Goo ve digerleri,
2018). Temel olarak, s6z konusu test bataryalari; (i) gozlem (ii) palpasyon, (iii) pasif
eklem hareket acgikligi degerlendirmesi ve (iv) pasif harekete karst direncin

degerlendirilmesi yaklagimlarini kullanarak dinlenme kas tonusunu degerlendirmektedir
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(Goo ve digerleri, 2018; Hanratty, Livingstone ve Robalino, 2015). Literatiirdeki
caligmalarda kullanilan test bataryalarinda, genel olarak diz ve omuz eklemlerinde pasif
harekete karsi olusan direng test edilerek dinlenmedeki kas tonusu belirlenmistir (Goo ve
digerleri, 2018). Aktif hareketler sirasinda olusan kas tonusunun degerlendirilmesinde ise
(1) gozlem, (ii) yercekimine karsi olusan cevap ve (iii) hareket fasilitasyonuna direng
yaklagimlarini igeren test bataryalart kullanilmaktadir (Goo ve digerleri, 2018; Saether,
Helbostad, Riphagen ve Vik, 2013). Bu test bataryalar1 i¢inden; Apgar Testi, Preterm
Infant Davramslarmim Degerlendirilmesi Testi ve Premie-Neuro Test bataryasi yiiksek
giivenilirlige sahipken, diger test bataryalarinin giivenilirlikleri orta veya diisiik

seviyededir (Goo ve digerleri, 2018).

Gelismis degerlendirme yontemleri olarak miyotonometrik Ol¢glim One ¢ikmaktadir

(Myoton, 2021).
2.4.2. Kas sertligi ve elastisitesi

Kas sertligi; eksternal yiiklenmeyle birlikte kasin uzunlugunda meydana gelen degisimin
kuvvette meydana gelen degisime boliinmesi olarak tanimlanir. Elastisite ise kasin
gerildikten sonra eski uzunluguna geri donebilme yetenegidir (Nichols ve Huyghues-
Despointes, 2009: 17-29). Kas sertliginin ve elastisitesinin mekanizmasini agiklayan iki
goriis bulunmaktadir. Yaygin olarak kabul edilen goriise gore, iskelet kasinin visko-elastik
ozelliklerini intramiiskiiler nonkontraktil filamentler belirlemektedir (Magid ve Law, 1985;
Quaia, Ying ve Optican, 2010). Bu goriise gore, kalin ve uzayabilen filamentlerin (aktin
ve miyozin) ve Z-disklerinin arasinda uzanan titin proteini kasin sertligini ve elastisitesini
tayin etmektedir. Titin filamenti ipliksi bir yapida oldugu i¢in esneme yetenegi fazladir
(Herbert ve digerleri, 2019). Freund ve Linke (1985), yayinladiklart mini derlemede, titin
filamentinin disaridan olusan aktif veya pasif kuvvetleri karsilayacak bi¢imde lokalize
oldugunu belirtmislerdir (Freundt ve Linke, 1985). Literatiirde savunulan baska bir goriise
gore, pasif kas sertligini titin filamentinin yaninda, ekstramiiskiiler yapilar da
belirlemektedir (Maas, Baan ve Huijing, 2001; Schleip ve digerleri, 2006). Ekstramiiskiiler
konnektif dokular, ekstraselliiler matriks viskozitesi ve 6zellikle perimisyumun dinlenme
pozisyonundaki katiliginin kasin sertligine etkisi oldugu ve tonik kaslarda aktif kasilma
sirasinda gereken esneklik ihtiyacina cevap verdigi diisiiniilmektedir (Schleip ve digerleri,
2006).
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Kasta sertliginin artmas1 ve esnekligin azalmasi, eklem hareket acikliginin azalmasi, eklem
kontraktiirlerinin gelismesi ve postlir bozuklugu gibi bir takim disfonksiyonlarin
gelismesine neden olmaktadir (Elliott, Hookway, Tate ve Hines, 2021; Lieber ve Friden,
1985). Eklemdeki kontraktiire bagli olarak eklem etrafindaki kaslarda ekstraselliiler
matriks viskozitesinin arttig1 ve kas esnekliginin olumsuz etkilendigi gosterilmistir (Smith
ve digerleri, 2019). Bu bilgiler, kasta sertlik artisinin ve esneklik kaybimnin eklemi ve kasi

olumsuz etkileyen bir kisir dongii yarattigini gostermektedir.
2.4.2.1. Kas sertligi ve elastisitesinin degerlendirilmesi

Kas sertligi ve elastisitesi bir¢ok konvansiyonel ve gelismis degerlendirme yontemiyle
analiz edilebilmektedir (Duray, Giilsen, Altug, Baskan ve Cavlak 2018; Hatta ve digeleri,
2015; Muraki ve digerleri, 2015; Yeo ve digerleri, 2020). Konvansiyonel degerlendirme
yontemlerinde genellikle kasin elastisitesi degerlendirilirken (Duray ve digerleri, 2018),
baz1 gelismis yontemlerde ise her iki parametre ayr1 ayr1 degerlendirilebilmektedir (Yeo ve
digerleri, 2020). Bununla birlikte gelismis degerlendirme ydntemlerinin giivenilirligi
konvansiyonel yontemlerden daha iistiindiir (Hatta ve digerleri, 2015; Muraki ve digerleri
2015; Yeo ve digerleri, 2020). Konvansiyonel yontemlerde genellikle eklem hareket
acikligl agis1 veya mesafe ol¢timleri kullanilmaktadir (Duray ve digerleri, 2018). Geligmis
yontemlerde ise kalibrasyonu yapilmis elektronik bir cihazdan yararlanilmaktadir (Hatta ve
digerleri, 2015; Muraki ve digerleri 2015; Yeo ve digerleri, 2020). En sik kullanilan
gelismis degerlendirme yontemleri ise ultrason elastografi, shear wave elastografidir ve

miyotonometrik 6l¢iimdiir

Ultrason elastografi: Bu yontemde dokunun esnekligi, transdiiserin devamli basingh

hareketi sirasinda dokudan gelen sinyal bozulmalarimin analiz edilmesi ile tespit
edilmektedir (Giiltekin, 2014). Yiksek giivenilirlik oranmma sahip (simf igi
korelasyon=0,93-0,98) olan bu yontem, son zamanlarda kliniklerde veya bilimsel
arastirmalarda siklikla kullanilmaktadir (Giiltekin, 2014; Muraki ve digerleri, 2015).
Bunun yaninda ultrason elastografi yonteminde sadece kas esnekligi Olciiliirken, kas

sertligi degerlendirilemez (Muraki ve digerleri, 2015).

Shear wave elastografi yontemi: Dis kompresyon yerine ultrason problart ile dokuya kisa

stireli  (0,03-0,4ms), yiiksek frekansli (frekans 2,67MHz) radyasyon kuvveti
uygulanmaktadir. Bu kuvvet ile horizontal plandaki yer degistirmeler Olgililerek kas

esnekligi degerlendirilir (Giiltekin, 2014). Giivenilirligi yiiksek (smif i¢i korelasyon:
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0,945-0,970) olan bu yontemde de sadece esneklik parametresi 6l¢iilebilmektedir (Hatta ve
digerleri, 2015).

2.4.3. Miyotonometrik degerlendirme

Miyotonometrik degerlendirme, yiizeysel kaslarin mekanik 6zellikleri hakkinda objektif
veri sunan bir degerlendirme yontemidir. Bu yontemde elde tutulan bir cihaz yardimiyla
dokuya dikey yonde ossilasyonlar uygulanarak dokunun visko-elastisitesi olgiiliir.
Kaslarin, tendonlarin, derinin ve elle palpe edilebilen diger yumusak dokularin visko-
elastik 6zellikleri olgiilebilir (Myoton, 2021; Oliva-Pascual-Vaca, 2014; Yeo ve digerleri,
2020).

Cihazin probunda olusan en yiiksek dalgalanma frekansi (fmax) dinlenme veya pasif kas

tonusunu (F) temsil eder (Kocur ve digerleri, 2019).
F=fmax formiilii ile tonus hesaplanir.

Kas sertligi (S), cihazin probunun uyguladigi 0.4N’luk kuvvet ve 15ms’lik 10 kisa uyariya
cevap olarak miyofasyal dokuda olusan salinimlarin asagidaki formiil kullanilarak

hesaplanmasiyla belirlenir (Kocur ve digerleri, 2019).

S=aimax. (mprobe /Delta I)
(S: kas sertligi, aimax: Birinci maksimum ivme, Mprope: probun kiitlesi Delta 1: kasin boyundaki degigim)

Kas elastisitesi (D), tek bir mekanik uyari ile tetiklenen ilk salinim dalgasini takip eden
ikinci salinim dalgas1 arasindaki logaritmik biiyiikliik farkinin hesaplanmasiyla belirlenir

Hesaplamada asagidaki formiil kullanilir (Kocur ve digerleri, 2019).
D=1In (almax/ aZmax)
( D: logaritmik esneklik, aimax: Birinci maksimum ivme, azmax: Ikinci maksimum ivme)

Miyotonometrik degerlendirmenin, degisik yiizeysel kas gruplarinda gozlemciler igi-arasi
korelasyon ve seanslar arasi korelasyon yontemi kullanilarak yapilan caligmalarla, yiiksek
giivenilirlige (sirastyla, r=0.98 ve r=0.99) sahip oldugu belirlenmistir (Li 2017). Bununla
birlikte bu yontem ile ince (<3mm ), diisiik kiitleli (<20gr), palpe edilemeyen, baska
dokular tarafindan g¢evrelenmis veya derin yerlesimli ve kalin yag tabakasi (20mm<)
altinda bulunan kaslarin ve biyolojik bir dokudan olugsmayan maddelerin degerlendirilmesi

yapilamaz (Myoton, 2021). (Sekil 2.9).
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Sekil 2.8. Miyotonometrik Ol¢iim ile trapez kasinin iist parcasindan alinan ham ivme
dalgas1 (Kocur ve digerleri, 2019).

Miyotonometrik degerlendirmede tutarli sonuglarin elde edilebilmesi i¢in cihaz ile yapilan
olciimde belirli basamaklarm izlenmesi gerekmektedir. Ilk olarak, l¢iim yapilacak kasin
motor noktast deri iizerinden kalem ile isaretlenir. Cihaz kalem ile isaretlenmis noktaya
dikey olarak yerlestirilir ve cihazin probu belirli bir derinlige batacak kadar cihaz bastirilir.
Cihazin probu deriye bes defa ossilasyon uyguladiktan sonra, cithazin ekraninda tonus,

sertlik ve esneklik paremetrelerinin degerleri belirir (Myoton, 2021).
2.5. Fiziksel Aktivite

Gilinlik yasam aktiviteleri déahilinde, muskuloskelatal sistemin kullanilmasiyla enerji
harcanmasini1 gerektiren, kardiyovaskiiler sistemin c¢alisma hizin1 arttiran ve cesitli
seviyelerde yorgunluk olusturan tiim hareketler fiziksel aktivite olarak tanimlanir. Spor ve
egzersizin yaninda oyun ve giin i¢inde yapilan bir¢cok fiziksel faaliyet fiziksel aktivite

kapsamina girer (Jos ve Twisk, 2001).

Yetiskin veya cocuk bireylerde ruhsal ve fiziksel sagligin korunmasi, ¢esitli hastaliklarin
onlenmesi ve tedavisi lizerine olan olumlu etkileri bir¢ok arastirma ile kanitlanmistir
(Alpdzgen ve Ozdingler, 2016). Fiziksel aktivitenin saglik iizerine faydalari; kalp damar
hastaliklari, diyabetiis mellitiis ve kanser riskini azaltmasi, viicut kompozisyonun

korunmasi, kas iskelet sistemin gelismesi, psikolojik patolojilerin (depresyon, anksiyete ve



38

psikolojik stres) oOnlenmesi ve olumlu sosyal iliskilerin kurulmasi olarak siralanabilir
(Alpdzgen ve Ozdingler, 2016; Kruk ve Aboul-Enein, 2006; Sofi, Capalbo, Cesari, Abbate
ve Gensini, 2008; Strohle, 2009). Toplumlarda, fiziksel inaktivitenin farkli kronik
hastaliklar {izerine atfedilebilir riskleri ¢ok yiiksektir. %35 oraninda koroner arter
hastaliklarina ve kolon kanserine, %32 oraninda diyabetiis mellitiise bagli 6liimlerden
fiziksel inaktivitenin sorumlu oldugu diisiiniilmektedir (Powel ve Blair, 1994). Diizenli
fiziksel aktivite ile koroner arter hastaliklari, diyabetiis mellitiis ve baz1 kanser tiirlerine

bagli 6liimlerin {igte birinin engellenebilecegi tahmin edilmektedir (Jos ve Twisk, 2001).

Avrupa lilkelerinde yasayan yetiskin bireylerin {i¢te ikisinin tavsiye edilen diizenli fiziksel
aktivite seviyesine ulasamadigi belirtilmektedir. Tiirkiye’de ise niifusun %70’1 diizenli
fiziksel aktivite yapmamaktadir. Yas gruplari incelendiginde, ileri yaslarda fiziksel aktivite
diizeyinin diistigi belirlenmistir. Diizenli fiziksel aktivite yapmayan kisilerin oran1 kadin
ve erkek bireylerde yas gruplarina gore su sekildedir; 12-14 yas grubunda %70-40; 15-18
yas grubunda %73-45; 19-30 yas grubunda %77-70; 31-50 yas grubunda %75-73 ve 75 yas
lizeri grupta %88-84’tiir (Alpozgen ve Ozdingler, 2016).

Yiiksek prevelansi, sagliga olan olumsuz etkileri ve sosyoekonomik agidan genis kapsamli
zararlar1 olan fiziksel inaktivitenin pandemi ¢ercevesinde degerlendirilmesi gerekmektedir
(Kohl ve digerleri, 2012). Her yil yaklasik 3,2 milyon kisi fiziksel inaktivitenin sorumlu
oldugu kronik hastaliklar nedeniyle hayatin1 kaybetmektedir. Ayrica, koétii beslenme ile
birlikte ele alindiginda kiiresel g¢aptaki saglik harcamalarinin artmasina neden oldugu
bilinmektedir. Avrupa Birliginde, her yil kisi bagina yaklasik 250 avro ek saglik giderine

sebebiyet vermektedir (Proper ve van Mechelen, 2008).

Diinya Saglik Orgiitii yaymladig1 raporda, bireylerin ve hiikiimetlerin fiziksel aktivite
seviyesinin artirilmasi amaciyla teyakkuza gecilmesinin gerektigi bildirilmistir. Bu raporda
tilkelerin ¢ogunun bu konu hakkinda politikalar belirledigi ve yaklasik yarisinin aktif
olarak harekete gectigi bildirilmistir. Ayrica, bu konuda uluslararasi politikalarin

belirlenmesi amaciyla kilavuzlar yaymlamaktadir (WHO, 2015).
2.5.1. Cocuk ve adolesanlarda fiziksel aktivite

Birgok kronik hastalik ilerleyen yaslara kadar semptom vermemesine ragmen, kdkenlerinin
erken cocukluk yaslarina kadar uzandigi bilinmektedir. Bu nedenle kronik hastaliklarin

gelismesinin erken yaglardan itibaren Onlenmesi gerektigi hakkinda ortak bir goriis



39

bulunmaktadir. Kronik hastaliklar ve bunlara bagli 6liimlerin 6niine gegmek icin diizenli
fiziksel aktiviteye baslamada, 6zelikle adolesan ¢ag onemli bir doniim noktasi olarak

goriilmektedir (Pate, Long ve Heath, 1994).

Cocuk ve adolesanlarda, diizenli fiziksel aktivite ile viicutta bazi fizyolojik degisiklikler
olmakta ve bir¢cok hastaliga neden olabilecek risk faktorlerinin Oniine gecilebilmektedir.

Diizenli fiziksel aktivitenin baslica olumlu etkileri asagida 6zetlenmistir.

Kalp-damar hastaliklari: Cocuk ve adolesanlarda kardiyovaskiiler hastaliklara bagh

morbidite veya mortalite oran1 diisiiktiir. Bu nedenle, cocuklarda, fiziksel aktivitenin
kardiyovaskiiler hastaliklar tizerine olan etkilerini arastiran c¢aligmalar risk faktorleri
iizerine yogunlasmustir. Fiziksel aktivitenin kardiyovaskiiler hastaliklar i¢in risk faktorii
olusturan; kanda yiiksek lipid seviyesini ve hipertansiyonu engelledigi kanitlanmistir

(Kemp ve digerleri, 2021).

Obezite: Diizenli yapilan egzersizlerle yag dokusunda azalma ve yagsiz viicut kitlesinde
artma olur. Boylece yag dokusundan salinan ve kronik hastaliklarin etiyolojisinde rol alan
sistemik inflamatuar mediatorler olan ‘timor nekrez faktori alfa’, ‘chemerin’® ve

‘dipeptidyl peptidase-4’iin salinimi azalir (Lehr, Hartwig ve Sell, 2012).

Osteoporoz: Adoélesan yaslarda uygulanan yiiksek diizeydeki fiziksel aktivitenin; erken
yaglardan itibaren en yliksek kemik yogunluguna ulagmada etkili oldugu ve ileri yaslarda
fiziksel olarak inaktif olan bireylere gore kemik kaybinda onemli diizeyde iyilesme

sagladig1 gosterilmistir. (Janz, 2002)

Bilissel fonksiyonlar: Fiziksel aktivite ile bilissel fonksiyonlar arasinda olumlu bir iliski

oldugu uzun siiredir bilinmektedir. Bu durumu agiklayan iki farkli goriis bulunmaktadir.
Birinci goriise gore, fiziksel aktivite sirasinda kortikal alanlarin aktive olmasiyla, kortikal
kan dolasimi artmakta ve bundan biligsel alanlarin da yararlanmasiyla kognitif
fonksiyonlar da gelismektedir. Ikinci goriise gore, fiziksel aktivite sonucu kastan salinan

norotrofik faktorler biligsel fonksiyonlarin gelismesinde rol oynar (Biddle ve Asare, 2011).

Kas Iskelet Sistemi Hastaliklari: Diizenli fiziksel aktivite ile

e Kasta kapiller dansite, mitokondri boyutu ve sayisi artar,
e Kas glikojeni ve kan glikozunun tiikketim hiz1 azalir,

e Eklemlere binen stresler azalir,
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e Denge ve koordinasyon gelisir,

e Fiziksel uygunluk artar.

Bu olumlu etkilerinden dolay1, pediatrik donemden itibaren gelisebilecek birgok
muskuloskelatal hastaligin yonetiminde egzersizlerden yararlanilmaktadir (Curtis ve

digerleri, 2017).
2.5.2. Fiziksel aktiviteye etki eden faktorler

Sosyodemografik Etkenler: Yas ve cinsiyet fiziksel aktivite diizeyini en ¢ok etkileyen

faktorlerin basinda gelmektedir. Fiziksel aktivite diizeyinin yasla birlikte azaldigi ve
erkeklerde kadinlara gore daha yiliksek oldugu bilinmektedir. Bunun yaninda
sosyoekonomik durum ve egitim diizeyi artikca fiziksel aktivite seviyesi artmaktadir.
Sigara kullanma aligkanlig1 ise fiziksel aktiviteyi olumsuz etkileyen en dnemli demografik

ozelliktir.

Psikolojik ve duygusal etkenler: Fiziksel aktiviteden alinan keyif, motivasyon, psikolojik

saglik ve egzersiz bilgisi fiziksel aktiviteyi dogrudan etkilemektedir. Bu nedenle kisinin

keyif alabilecegi ve kendi kendine motive olabilecegi aktivite segilmesi nem tagimaktadir.

Davranmigsal nitelikler ve beceri: Beslenme aligkanligi, ge¢mis aktivite yaklasimlart ve

karar verme becerisi fiziksel aktiviteyi etkileyen 6nemli davranigsal faktorlerdir.

Cevresel faktorler: Spor tesislerine ulagim, sahip olunan materyaller ve iklimsel faktorler

fiziksel aktivite diizeyine dogrudan etki eder. Ozellikle yash bireylerin iklimsel
kosullardan siklikla etkilendigi ve olumsuz hava kosullarmin fiziksel aktivite diizeyini

diistirdiigii belirlenmistir (Aspvik ve digerleri, 2018; Giizel ve Kafa, 2017:1-6).
2.5.3. Fiziksel aktivite diizeyinin degerlendirilmesi

Fiziksel aktivitenin karmasik yapisi, tiim yonleriyle eksiksiz bir sekilde degerlendirilmesini
zorlagtirmaktadir. Bu nedenle fiziksel aktivite seviyesi degerlendirilirken, enerji tiikketimi
veya viicut kompozisyonu gibi sonug parametrelerini gosteren yontemler kullanilmaktadir.
Bu yontemler; direk gozlem, objektif ve siibjektif yontemler olmak iizere ii¢ baslik altinda

toplanabilir (Giizel ve Kafa, 2017:1-6).

a) Direkt Gozlem: Test edilen bireyin yaptig1 aktivitelerin izlenmesi veya kaydedilmesi

yoluyla yapilan basit, ucuz ve uygun bir yontemdir. Ayrica bu yontemle fiziksel aktivitenin
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tiirli, zaman1 ve kiminle yapildigi da belirlenebilir (Lyden, Petruski, Staudenmayer ve
Freedson, 2014).

b) Objektif Yontemler: One cikan objektif degerlendirme ydntemleri; ¢ift katmanli su
yontemi, kalorimetreler, kalp hizi monitorizasyonu, pedometre ve akselerometre gibi

cihazlarla yapilan olgiinlerdir (Giizel ve Kafa, 2017:1-6).

Cift Katmanli Su Yontemi: Fiziksel aktivite sirasinda harcanan enerjiyi 6lgmeye dayanan

bu yontemde iki stabil izotop (doteryum ve oksijen-18) kullanilir. Bu izotoplar1 igeren sivi
belirli kontrasyonda bireye igcirilir ve bu izotoplarin idrardaki eleminasyon hiz
hesaplanarak enerji tiiketimi belirlenir. Gliniimiizde hala altin standart olarak gegerliligini

korumaktadir (Westerterp ve Doubly, 2017).

Kalorimetreler: Direkt ve indirekt kalorimetreler ile fiziksel aktivite seviyesi

Olciilebilmektedir. Direk kalorimetre, viicut enerji ve 1s1 liretiminin dogrudan Slgiilmesine
dayanan bir ydntemdir. Maliyeti yiiksek ve kullanimi zordur. Indirekt kalorimetre solunum
gazlarinin Olgiilmesiyle enerji tiiketiminin hesaplanmasina dayanmaktadir. Portatif
olmayan gaz ekipmanlar1 gerektirmesinden dolayi, laboratuar disindaki olgiimler icin

kullanim1 zor bir yontem olarak kabul edilmektedir (de Jonge, Nguyen ve Smith, 2001).

Akselerometre/Pedometre: Serbest yasam kosullarinda fiziksel aktivite seviyesini
degerlendirmek icin siklikla kullanilmaktadirlar. Akselerometre viicudun ivmesini 6l¢mek
icin kullanilirken, pedometre de atilan adim sayisin1 hesaplamaktadir. Bu iki dl¢iim i¢in
temel limitasyon, karmasik aktivitelerin dogru kaydedilememesi durumudur (Troiano ve

digerleri, 2008).

b) Subjektif Yontemler: Kisinin rapor ettigi verilere dayanan dl¢timlerdir. Pratik, ucuz ve
kolay kullanimlar1 nedeniyle fiziksel aktivite seviyesinin degerlendirilmesinde siklikla
tercih edilmektedirler. Siibjektif yontemlerde anketler 6n plana c¢ikmaktadir. Fiziksel
aktivite diizeyinin degerlendirilmesinde siklikla; Cocuklar i¢in Fiziksel Aktivite Anketi,
Adbélesanlar Icin Fiziksel Aktivite Anketi, Global Fiziksel Aktivite Anketi ve Uluslararasi
Fiziksel Aktivite Anketi kullanilmaktadir (Giizel ve Kafa, 2017:1-6).

Subjektif yontemler, kisinin kendi algisina bagli olmalar1 ve c¢arpitilmis verileri sunma
riski nedeniyle giivenilirlikleri agisindan objektif yontemlere gore daha kisith olarak kabul

edilmektedir (Giizel ve Kafa, 2017:1-6).
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3. GEREC ve YONTEM

Bu calisma addlesan hemofili hastalariyla, saglikli addlesanlarda postiir, ylizeysel postiir
kaslarinin miyoelektrik aktivitesi ve mekanik 6zellikleri, fiziksel aktivite seviyesi ve yasam
kalitesi arasindaki farklarin belirlenmesi amaciyla Mart ve Aralik 2021 tarihleri arasinda
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dalinda
yapildu.

Calismanin etik izni, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Girisimsel Olmayan Klinik

Arastirmalar Etik Kurulundan (Tarih: 05.03.2021, No: 109/61) alind1 (EK-1).
3.1. Calismanin Dizaym

Calisma, kontrollii ve tanimlayici-kesitsel olarak diizenlendi. Calismada yer alan 44
bireyden 22’si hemofili (adolesan hemofili hastalar) ve 22’si kontrol (saglikli addlesanlar)

grubuna ayrildi.
Calismanin protokolii “clinicaltrials.gov’ (NCT05173129) adresine kaydedildi.
3.2. Bireyler

Calismanin evrenini, Cukurova Hemofili Dernegi’ne iiye olan hemofili hastalariyla,
Tiirkiye’ nin giiney illerinde yasayan saglikli kisiler olusturmaktaydi. Kontrol grubunda yer
alan bireyler, ad6lesan hemofili hastalariyla aynmi sinifta yer alan saglikli kisiler arasindan

rastgele secildi.
3.2.1. Calismaya dahil edilme kriterleri
Hemofili grubu igin;

e Pediatrik hematolog tarafindan Hemofili A veya Hemofili B tanis1 almis olmak,

e Diinya Saglk Orgiitii tarafindan addlesan donem olarak belirlenen 10-19 yas arasinda
olmak,

e Erkek cinsiyetine sahip olmak.

Kontrol grubu igin;

e Pediatrist tarafindan belirlenmis akut veya kronik hastalig1 olmamak,
e Diinya Saglik Orgiitii tarafindan addlesan donem olarak belirlenen 10-19 yas arasinda

olmak,
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e Erkek cinsiyetine sahip olmak.
3.2.2. Cahsmadan dislama kriterleri;

e von Willebrand sendromu gibi baska bir konjenital koagiilopatisi olan,

e Hemofilik artropati nedeniyle desteksiz ayakta duramayan,

e Bagka bir kas iskelet sistemi problemi olan,

e Faktor VIII-IX’a kars1 inhibitor gelisen

e Faktor VIII-IX’un kandaki bazal seviyesi %6’nin lstiinde olan bireyler hemofili

grubundan dislanmustir.

Arastirmaya dahil edilen bireylere ve yasal temsilcilerine (ebeveynlerine), ¢aligmanin
amaci ve igerigi anlatildiktan sonra Goniilli Onam Formu imzalatilmistir (EK-2).

Calismanin her asamasinda Helsinki Deklarasyonunda belirtilen ilkelere uyulmustur.
3.3. Degerlendirmeler

Calismada, bireylerin sosyodemografik ve klinik 6zelliklerinin yaninda, asagida yer alan

parametreler degerlendirilmistir.

e Postir

e Miyoelektrik aktivite

e Kaslarin mekanik 6zellikleri
e Eklem saghgi

e Fiziksel aktivite seviyesi

e Yasam kalitesi

Degerlendirmeler, calismada yer alan her iki gruba da 14 yillik klinik tecriibesi olan ve
hemofilik artropatinin degerlendirilmesinde ve tedavisinde deneyimli uzman fizyoterapist
tarafindan yapilmistir. Tiim katilimcilar bir defa degerlendirildi ve elde edilen veriler, veri

toplama formuna kaydedildi (EK-3).
3.3.1. Sosyodemografik ve klinik degerlendirme

Her iki grupta yer alan bireylerin sosyodemografik bilgileri ve fiziksel o6zellikleri
degerlendirildi. Sosyodemografik degerlendirmede, katilimcilarin yas1 ve egitim durumlari
hastalarin beyani esas alinarak belirlendi. Antropometrik degerlendirmede, bireylerin

boylar1 ve kilolar1 TEM EKO+LED (Istanbul, TURKIYE) markali baskiil ve uzunluk
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dl¢iim cihazi ile &l¢iildii ve viicut kiitle indeksi (kg/m?) hesaplandi. Klinik degerlendirmede
ise hemofili grubunda yer alan bireyler i¢in hemofilinin tipi, siddeti ve hedef eklem sayisi

hastanin beyani esas alinarak belirlendi.
3.3.2. Postiiriin degerlendirilmesi

Calismada statik erekt postiiriin analizi yapildi. Postiir analizinde Fotogrammetre yontemi
kullanildi. Fotogrammetrenin smif i¢i korelasyon yontemiyle yapilan giivenilirlik
caligmalarinda iyi-miikemmel korelasyon (ICC: 0,84-0,99) gosterdigi belirtilmistir (Santos,
Silva, Sanada ve Alves, 2009). Bu yontemde ilk olarak, tizerinde sadece dar spor sortu olan
bireyin viicudunda yer alan bazi anatomik referans noktalarina [mastoid ¢ikinti, oksiputun
en distal noktasi, tiglincli ve yedinci servikal (sirasiyla C3 ve C7), birinci, altinci ve on
ikinci torakal (sirastyla T1, T6 ve T12), birinci, {i¢ilincii ve besinci lumbal (sirastyla L1, L3
ve L5) vertebralar, akromiyon, spina iliaka anterior superior (SIAS), spina ilika posterior
superior (SIPS), trakhantor major, femurun lateral kondili, patellanin orta noktasi, lateral
malleol, ayak bileginin orta noktasi, besinci metatars distal ucu] pasif isaretleyiciler ¢ift
tarafli yapiskan bant kullanilarak yapistirildi. Katilimci, duvara sabitlenmis ve ayaklarini
yerlestirecegi alanlar yapiskan bantla isaretlenmis platformun iizerinde pozisyonlandi
(Belli ve digerleri, 2009). Katilimcidan, omuz hizasinda ac¢ik olan bacaklara esit oranda
agirhik aktarmasi ve kendisi i¢in en rahat olan ayakta durus pozisyonunu almasi istendi.
Ayrica dogal bas pozisyonunu konumlandirmast i¢in 1,5m uzakliga ve g6z hizasinda
yerlestirilmis aynaya bakmasi sOylendi (Solow ve Sandham, 2005). Devaminda,
katilimcidan 150 cm uzaklikta ve 60 cm yiikseklikte, tripot ilizerinde sabitlenmis (Araujo
ve digerleri, 2019) yiiksek ¢oztinirliklii video kamera (20.2 mp, RX10 Il Sony, Japan) ile
katilimcinin, sagittal ve frontal diizlemde iki boyutlu fotograflar1 alindi. Sagittal diizlemde,
katilimcilarin sag tarafindan fotograf goriintiisii alindi. Bununla birlikte, sadece sol tarafta
hedef eklemi olan hemofili hatalar1 igin soldan, her iki tarafta hedef eklemi olanlardan ise

daha ¢ok etkilenmis taraftan fotograf goriintiisii alind1 (Deniz ve digerleri, 2021).

Iki boyutlu fotograf goriintiileri iizerinden, Kinovea® (version 0.8.15, Kinovea Open
Source Project) bilgisayar yazilimi kullanilarak agisal dlgimler yapildi. Agisal dlgiimler
yapilmadan once yazilim kalibre edildi. Kalibrasyon, 90 derecelik acida sabitlenmis
konvansiyonel gonyometrenin iki boyutlu fotografi kullanilarak yapildi. (bin Hizdir ve

digerleri, 2020) Acisal dl¢iimler ve elde edilen verilerin analizi i¢in Belli ve digerlerinin
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(2009), gelistirdikleri yontem benimsendi (Belli ve digerleri, 2009). Bu yontemle asagida
yer alan agilar su sekilde olgiildii;

1) Sagittal diizlemde;

Kraniyovertebral aci: Yere paralel ¢izilen dogru ile mastoid ¢ikinti ve C7’yi birlestiren

dogru arasinda kalan dar agidir. A¢inin azalmasi basin artmig anterior tiltini gosterir.

Omuz protraksiyon acisi: Yere paralel cizilen dogru ile C7 ve akromiyonu birlestiren

dogru arasinda kalan dar agidir. A¢inin azalmasi omuz protraksiyonunda artis1 isaret eder.

Pelvik tilt acisi: Yere paralel ¢izilen dogru ile SIAS ve SIPS’i birlestiren dogru arasinda

kalan dar acidir. Aginin azalmasi posterior pelvik tilti ifade eder.

Diz sagittal agisi: Trakhanter major ve femurun lateral kondilini birlestiren dogru ile

femurun lateral kondili ve lateral malleolii birlestiren dogru arasinda kalan genis agidir.

Acimin azalmasi diz fleksiyonunda artisa isaret eder.

Avyak bilegi acisi: Femurun lateral kondili ve lateral malleolii birlestiren dogru ile lateral

malleol ve besinci metatars1 birlestiren dogru arasinda kalan agidan 90 degeri ¢ikarilarak

elde edilir. A¢inin negatif olmasi plantar fleksiyonu gosterir (Resim 3.1-a)

Bununla birlikte servikal lordoz, torakal kifoz ve lumbal lordoz agilarinin 6l¢iimii icin
katilimcinin 33 cm posteriorundan ¢izilen dikey sanal dogru eksternal referans noktasi
olarak kullanildi. 33 cm uzunlugundaki dogrunun cizilmesi i¢in bilgisayar yazilimi,
uzunlugu mezura ile dl¢iilmiis 50 cm’lik yatay metal ¢ubuga gore kalibre edildi (bin Hizir

ve digerleri, 2020).

Servikal lordoz agisi: Oksiputun en distal noktas1 ve eksternal referans dogrusunda C3

seviyesindeki noktayr birlestiren dogru ile C7 ve eksternal referans dogrusunda C3
seviyesindeki noktayi birlestiren dogru arasinda kalan dar agidir. A¢inin azalmasi servikal

lorduzun artmasina isaret eder.

Torakal kifoz acisi: T1 ve eksternal referans dogrusunda T6 seviyesindeki noktayi

birlestiren dogru ile T12 ve eksternal referans dogrusunda T6 seviyesindeki noktayi
birlestiren dogru arasinda kalan dar agidir. A¢inin azalmasi torakal kifozda artisa isaret

eder.
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Lumbal lordoz agisi: L1 ve eksternal referans dogrusunda L3 seviyesindeki noktay1

birlestiren dogru ile L5 ve eksternal referans dogrusunda L3 seviyesindeki noktay1

birlestiren dogru arasinda kalan dar agidir. A¢inin azalmasi lumbal lorduzun artmasina

isaret eder (Resim 3.1-b).

(@) (b)
Kirmizi: Kraniyoservikal ag1, Sart: Omuz Mavi: Servikal lordoz agisi, Yesil: Torakal
protraksiyon agisi, Yesil: Pelvik tilt agisi, kifoz agis1, Sart: Lumbal lordoz agisi

Mavi: Diz sagittal agisi, Mor: Ayak bilegi
ag1s1

Resim 3.1. Sagittal diizlemde yapilan postiir analizi

2) Frontal diizlemde;

Omuz seviyesi: Yere paralel ¢izilen dogru ile sag ve sol akromiyonu birlestiren dogru
arasinda kalan dar acidir. A¢imnin 0 derecenin iizerinde olmasi omuz seviyesinde esitsizlik

oldugunu gosterir.

Pelvis seviyesi: Yere paralel ¢izilen dogru ile sag ve sol SIAS’1 birlestiren dogru arasinda

kalan dar agidir. A¢inin 0 derecenin {izerinde olmasi pelvis asimetrisi oldugunu gosterir.

Diz frontal acisi: SIASve patellanin orta noktasini birlestiren dogru ile patellanin orta

noktasi ve ayak bileginin orta noktasini birlestiren dogru arasinda kalan genis agidir.

Agmin azalmasi dizin artmis valgusuna isaret eder (Resim 3.2).
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Kirmizi: Omuz seviyesi, Sari: Pelvis seviyesi, Mavi: Diz frontal ag1s1\

Resim 3.2. Frontal diizlemde yapilan postiir analizi

Her a1 i¢in ti¢ defa 6l¢iim yapildi ve ortalama deger veri toplama formuna kaydedildi.
3.3.3. Miyoelektrik aktivitenin degerlendirilmesi

Kaslarin miyoelektrik aktivitesinin objektif olarak dl¢iilmesi ve analizi, YEMG yontemi ile
yapildi. Bu yontem, kaasal aktivasyonun degerlendirilmesinde orta-yiiksek giivenilirlige
(ICC =0,59-0,88) sahiptir (Neuman, 2000: 889-900). YEMG’de, kaslarda olusan
elektriksel aktivitenin olgiilmesi i¢in TRIGNO mobile system® (Delsys Inc., USA)
kullanild1 (Resim 3.3). Bu cihazin 6zellikleri su sekildedir: Orneklem frekansi: 4500Hz,
ortak giiriiltiiden kurtulma oran1t (CMMR) 60 Hz de>80db, Input empedansi< 10 ohm,
baslangi¢ giirtiltiisii <750nV ve etkili EMG sinyal kazanimi 909V/V + %5’tir. Ayrica bu
cihazda, Ag/AgCl igeren elektronik elektrotlar iki tarafli yapiskan bantla kasa sabitlenerek
ol¢tim yapilir (Delsys, 2021).

YEMG degerlendirmesi major postur kaslart olan; torakal errektdr spina, lumbal errektor
spina, rektus abdominus, gluteus maksimus, rektus femoris ve medial gastrikonemius

kaslari i¢in unilateral (sag taraftan) olarak yapildi.
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Resim 3.3. Calismada kullanilan elektromiyografi cihazi

Derinin hazirlanmasi ve elektrot yerlesimi SENIAM kriterleri géz 6niinde bulundurularak
yapild1 (Seniam, 2021). Elektrotlarin yerlestirilecegi deri yiizeyi, killardan arindirilmasi
amaciyla jiletle tiras edildi. Devaminda, tiras edilen alan %60 oraninda alkol iceren sulu
sollisyonla, pembe bir renk alana kadar silindi. Verilerin normalizasyonu i¢in submaksimal
istemli izometrik kontraksiyon [submaksimal voluntary isometric contraction (S-MVC)]
yontemi tercih edildi. Elektrotlarin yerlestirilmesi ve S-MVC o0l¢timii altta yazili olan

sekilde yapildi.

Torakal errektor spina: Elektrot, kasin yiizeyellestigi nokta olan T12’nin Scm lateraline

yerlestirildi ve kas liflerine paralel sekilde dikey olarak sabitlendi. S-MVC i¢in; yiiz Ustii
pozisyonda tek bacak kaldirma pozisyonu kullanildi. Katilimecidan yiiz iistii pozisyonda
(kollar govdenin yaninda), dizleri 90 derece fleksiyondayken, kalga hiperekstansiyonu (diz
ile muayene masast arasinda Scm mesafe olusana kadar) yapmasi ve 5sn boyunca bu

pozisyonu korumasi istendi (Dankaerts, O'Sullivan, Burnett, Straker ve Danneels, 2004).

Lumbal errektér spina: Elektrot, L3’iin Scm lateraline yerlestirildi ve kas liflerine paralel

sekilde dikey olarak sabitlendi. S-MVC de; torakal errektor spina kasi igin tercih edilen
yontem kullanildi (Dankaerts ve digerleri, 2004).

Gluteus maksimus: Elektrot, S2 ve trokhanter major arasinda kalan orta noktaya ve kas
liflerine paralel sekilde oblik olarak sabitlendi. S-MVC de; torakal errektor spina kasi igin
tercih edilen yontem kullanildi. (Dankaerts ve digerleri, 2004; Kim, Kang ve Oh, 2014)
(Resim 3.4).
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Resim 3.4. Torakal-lumbal errektor spina ve gluteus maksimus kaslari i¢in submaksimal

izometrik istemli kasilma pozisyonu.

Rektus abdominus: Elektrot, umblicusun 1 cm proksimaline ve 2 cm lateraline ve kas

liflerine paralel sekilde dikey olarak sabitlendi. S-MVC i¢in; kisa bacak diiz kaldirma
pozisyonu tercih edildi. Katilimcidan sirt iistii pozisyonda (eller govde iizerinde ¢apraz
pozisyonda) kalga eklemleri 45 derece ve dizler 90 derece fleksiyonda iken topuklarini
muayene masasindan Scm kadar kaldirmasi ve 5sn boyunca pozisyonunu korumasi istendi

(Dankaerts ve digerleri, 2004) (Resim 3.5).

(@ y 2

@ @

P @ (B @ @ ® L)

Resim 3.5. Rektus abdominus kasi i¢in submaksimal izometrik istemli kasilma pozisyonu.

Rektus femoris: Elektrot, SIAS ile patellanin ortasi arasinda kalan noktaya kas liflerine

paralel sekilde dikey olarak sabitlendi. S-MVC i¢in; katilimcidan oturma pozisyonunda
(eller gdvde iizerinde ¢apraz pozisyonda) kalgca eklemi 90 derece fleksiyondayken dizine
ekstansiyon yapmasi ve bu pozisyonu 5sn boyunca korumasi istendi(Moissenet, Tabard-

Fougere, Genevay ve Armand, 2022) (Resim 3.6).
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Resim 3.6. Rektus femoris kasi i¢in submaksimal izometrik istemli kasilma pozisyonu.

Medial gastrikonemius: Elektrot, popliteal bolge ile kalkaneus arasinda yer alan kasin en

sigskin bolgesine dikey olarak yerlestirildi. S-MVC i¢in katilimcidan, kalca ve diz eklemleri
90 derece fleksiyonda ve oturma pozisyonundayken parmak ucuna yiikselmesi ve S5sn
boyunca pozisyonunu korumasi istendi (Borg, Finell, Hakala ve Herrala, 2007) (Resim
3.7).

Resim 3.7. Medial gastrikonemius kasi i¢in submaksimal izometrik istemli kasilma

pozisyonu.

S-MVC olgiimiinii takiben ayakta durus pozisyonunda aymi kaslar i¢in miyoelektrik

aktivite 6l¢timii yapildi. Postiir analizi i¢in kullanilan pozisyonda YEMG verileri toplandi.
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YEMG sinyalleri 2000Hz 6rneklem frekansinda, bant gecisi (20-450Hz) filtre ile deri
empedansi <5 ohm olacak sekilde toplandi. YEMG sinyallerinin RMS (Root Mean Square)
degerleri goz onilinde bulunduruldu. YEMG trasesinde (ayakta durus ve S-MVC’de)
3sn’lik (0,5-3,5sn) kesit i¢in RMS degeri hesaplandi. Ayakta durus pozisyonunda elde
edilen RMS degerleri S-MVC de 6lgiilen degere oranlanarak elde edilen yiizde degerleri
(%) veri toplama formuna kaydedildi (Sekil 3.1).
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Sekil 3.1. Ayakta durma (a) ve submaksimal izometrik istemli kasilmada (b) 20 Hz HP (4.
Derece Butterworth) filtresinden gecirilerek ‘root mean square’ degerleri alinmis rektus

femoris kasina ait yilizeysel elektromiyografi trasesi.
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3.3.4. Kaslarin mekanik 6zelliklerinin degerlendirilmesi

Kaslarin mekanik 6zellikleri, miyotonometrik 6l¢iim ile degerlendirildi. Miyotonometrik
olgiim igin MyotonPRO® (Myoton Ltd., Estonia) cihazi kullanildi (Resim 3.8).
MyotonPRO® kaslarin veya diger visko-elastik yapilarin sertligini, elastisitesini ve

tonusunu 6lgen kullanimi basit ve giivenilir bir cihazdir (Myoton, 2021).

Klinigimizde kullanilan MyotonPRO® cihazinin mekano-elektronik calisma prensibi su
sekildedir: Cihazin probu kasa uygun miktarda bastirildiginda, cihaz bir saniyelik
intervallerle kasa bes defa ossilasyon uygular. Her ossilasyonun kuvveti 0.56N ve
durasyonu 15ms olarak gercgeklesir. Her ossilasyon, cihaza entegre olan 3600Hz
frekansinda 6rneklenmis {i¢ boyutlu akselerasyon sensdriiyle algilanir. Cihaz, yaziliminda
yer alan formiillerle ossilasyon dalgasinin degerine gore tonus, sertlik ve elastisite degerini

hesaplar ve bu degerler cihazin ekraninda belirir (Myoton, 2021).

Resim 3.8. Caligmada kullanilan miyotonmetre cihazi (MyotonPRO®).

Miyotonometrik 6l¢iim, katilimcinin postiir analizi i¢in almis oldugu pozisyonda yapildi.
Bu olgiimde postiiriin  sekillenmesinde major rol oynayan, yiizeyel Kkaslarin
degerlendirmesi yapild: (Kuo ve Zajac, 1993). MyotonPRO® ile servikal, torakal ve lumbal
errektor spina ist ve orta trapezius, sternokleidomastoideum, pektoralis major, rektus
abdominus, gluteus medius, adduktér magnus, rektus femoris, biseps femoris, tibialis
anterior ve gastriconemius kaslarinin 6l¢timii yapildi. Erkeklerde yag dokusunun en fazla
bulundugu bolgelerde konumlanmis olan; rektus abdominus ve pektoralis major kaslarina

(Adams, Jordan, Schaller, Luft ve Boschmann, 2005) miyotonometrik dl¢iim yapilmadan
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once skinfold yontemiyle yag dokusunun kalinlig: 6l¢tildii. Yiizeysel yag dokusu 2 cm den

fazla olan kas i¢in miyotonometrik 6l¢iim yapilmadi (Myoton, 2021).
Miyotonometrik 6l¢iimde su basamaklar izlendi;

e Kasin orta noktas: isaretlendikten sonra MyotonPRO® cihazinin probu kas liflerine
dikey olarak yerlestirildi.

e Cihazin probu gerekli basing siddetinde (cihazda yer alan yesil 151k yanana kadar)
bastirildi.

e (Cihazin ekraninda beliren tonus, serlik ve elastisite degerleri not edildi.

e Her kas i¢in {i¢ defa dl¢lim yapildi ve ili¢ 6l¢limiin ortalamasi veri toplama formuna

kaydedildi (Li, Shin, Li ve Zhou, 2017) (Resim 3.9).

Resim 3.9. Miyotonometrik 6l¢iim

3.3.5. Eklem saghgimin degerlendirilmesi

Calismada, eklem sagliginin degerlendirilmesi i¢in Hemofilide Eklem Sagligi Skoru
versiyon 2.1 (HESS) kullanildi. HESS, sadece Hemofili Grubunda yer alan bireylere
uygulandi.

HESS, Uluslararas1 Proflaksi Calisma Grubu tarafindan, hemofilili bireylerin eklem

sagliginin degerlendirilmesi icin gelistirilmis giivenilir bir skorlama yontemidir. Bu



55

skorlama yonteminde hemofilili birey en az 0; saglikli eklem durumunu gosterir, en fazla
124; siddetli artropatiye isaret eder, puan alabilir. Skorlama 6 eklem (bilateral; diz, dirsek
ve ayak bilegi) puanina global yiirlime puaninin eklenmesiyle yapilir. (Feldman, Funk ve
Bergstrom, 2011).

HESS’te degerlendirilen parametreler ve puanlama su sekildedir;

Odem: Manual palpasyon yontemiyle, bilateral olarak, fleksiyon ve ekstansiyon
pozisyonunda degerlendirilir. 0-3 aralifinda puanlanir ve yiiksek puan siddetli 6demi

gosterir.

Odemin siiresi: Burada édemin kronikligi sorgulanir. Bireye eklemindeki sisligin siiresi

sorulur. Alt1 aydan kisa stireli 6deme 0, daha uzun stireli 6deme ise 1 puan verilir.

Kas atrofisi: Kas kitlesindeki azalma degerlendirilir. Kas kiitlesi gozlemsel olarak bilateral
sekilde degerlendirilir. Degerlendirmede ekstremitede hacim artigina neden olabilecek yag
dokusu da goz oOniinde bulundurulur. 0-2 arasinda puanlanir ve yiiksek puan siddetli

atrofiyi gosterir.

Krepitasyon: Hareket sirasinda eklemden duyulan ses veya hasta tarafindan hissedilen
stirtinme hissinin varligr degerlendirilir. 10 defa yapilan eklem hareketinde ii¢ defadan
fazla krepitasyon olmasi 2, bir ile li¢ defa arasinda krepitasyon olmasi 1, olmamasi da 0

seklinde puanlanir.

Eklem hareket aciklifi: Konvansiyonel gonyometre ile Olgiilir ve eklem hareket

acikligindaki kayip degerlendirilir. Ekstansiyon ve fleksiyon kaybi i¢in ayr1 puanlama
yapilir. Kontralateral ekleme veya kontralateral eklemde de artropati varsa normatif
degerlerdeki sapmaya gore puanlama yapilir. 0 puan: <5 derecelik sapmayi, 1 puan: 5-10
derecelik sapmay1, 2 puan: 11-20 derecelik sapmay1 ve 3 puan: >20 derecelik sapmay1

gosterir.

Eklem agrisi: Dinlenme ve hareket sirasinda agrinin varligi sorgulanir. 0 puan: dinlenme
veya eklem hareketinde agr1 olmamasi durumunda, 1 puan: eklem hareketi agrisinda ve 2

puan: dinlenme pozisyonunda agri olmasi durumunda verilir.

Kas giicii: Konvansiyonel maniiel kas testine gore puanlama yapilir. Burada puanlama

konvansiyonel yontemden farkli olarak 0-4 arasinda yapilir ve kas giiciiyle alinan puan ters
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orantilidir. Ekleme manuel uygulanan dirence kars1 koyulamamasi 4 puan, dirence ragmen

eklem hareketinde degisim olmamasi ise 0 puan olarak puanlandirilir.

Global hareket analizi: Yiiriime, merdiven ¢ikma, kosma ve tek bacak iizerinde ziplama

(dort aktivite) sirasinda normal hareket donglisiinden olan sapmalar gozlemsel yontemle
degerlendirilir. Puanlama, 0-4 arasinda ve alinan puanla normal simnirlar iginde
yapilamayan aktivite sayisi ile ters orantili olacak sekilde yapilir. (Hillard ve digerleri,
2006).

3.3.6. Fiziksel aktivitenin degerlendirilmesi

Calismada, her iki grupta yer alan katilimcilarin fiziksel aktivite diizeylerinin belirlenmesi
icin Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi- kisa formu (UFAA) kullanildi (EK-4). UFAA
adodlesan bireylerin fiziksel aktivite diizeyinin belirlenmesinde siklikla kullanilan giivenilir
bir ankettir (Raask ve digerleri, 2017). Bu anketin Tiirk¢e versiyonunun giivenilirlik ve
validasyon caligmasi Saglam ve digerleri (2010), tarafindan yapilmistir (Saglam ve

digerleri, 2010).

Katilimcimin son yedi giin i¢inde yaptig1 fiziksel aktivitelerin siniflamasi su sekilde yapilir;

Siddetli diizeydeki fiziksel aktivite: Kuvvet gerektiren ve metabolizma hizin1 (MET)
yiiksek oranda arttiran agirlik kaldirma, basketbol, futbol veya siddetli bisiklet ¢evirme
gibi yogun faaliyetleri kapsar.

Orta diizeydeki fiziksel aktivite: Orta derecede fiziksel gili¢ gerektiren ve MET’i orta

diizeyde arttiran hafif yiik tasima, normal hizda bisiklet ¢evirme, halk oyunlari, dans,

bowling veya tenis gibi orta yogunluktaki aktivitelerdir.

Hafif diizeydeki fiziksel aktivite: Kisinin hobi amaciyla yaptig1 ylriiylisii temsil eder.

Giinliik yagam aktivitelerinde yapilan yiiriiylis burada dikkate alinmaz.

Diisiik diizeydeki fiziksel aktivite: Kisinin okulda veya sosyal hayatinda oturarak gecirdigi

stireyi gosterir. (Raask ve digerleri, 2017, Saglam ve digerleri, 2010)

Fiziksel aktiviteler icin standart MET katsayilar1 olusturulmustur. Bunlar; siddetli
diizeydeki fiziksel aktivite i¢in 8,0, orta diizeydeki fiziksel aktivite i¢in 4,0, hafif
diizeydeki fiziksel aktivite icin 3,3 ve diisiik diizeydeki fiziksel aktivite i¢in 1,5 olarak

hesaplanmistir. UFAA’nin toplam puaninin hesaplanmasi yukaridaki dort parametre igin
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stire (dakikalar), frekanslar (glinler) ve MET katsayisinin ¢arpiminin toplanmasi ile olur.

(Save, Oztiirk, Arikan, ince ve Tokgdzoglu, 2006).

Calismada, her parametrenin puani dakika x giin x MET degeri olarak hesaplandi ve

giinliik degerin belirlenmesi i¢in 7°ye boliindii ve elde edilen sonug veri toplama formuna

kaydedildi.
3.3.7. Yasam kalitesinin degerlendirilmesi

Calismada yer alan tlim katilimcilarin yasam kalitesini degerlendirmek amaciyla ‘Cocuklar
I¢in Yasam Kalitesi Anketi-Ergen ve Ebeveyn Formu (CYKA)’ kullanild1 (EK-5). CYKA
yiiksek psikometrik degerlendirme sonuglari olan (i¢ tutarlilik: 0,68-0,90 ve siif ici
korelasyon: 0,67-0,82) ve addlesan bireylerin yasam kalitesini degerlendirmede kullanilan
gecerli ve giivenilir bir ankettir (Pakpour ve digerleri, 2019). Bu anketin Tiirk¢e gecerlilik
ve glivenilirlik ¢alismast Memik ve digerleri (2007) tarafindan yapilmistir (Memik,
Agaoglu, Coskun, Uneri ve Karakaya, 2007).

CYKA, dort ayr1 baslikta yer alan 23 maddeden (saglik: 8 madde, duygusal durum: 5
madde, yasitlart ile iliskiler: 5 madde ve okul: 5 madde) olusan yasam kalitesi 6lgiim
anketidir. Her madde 4’1i likert sakala ile numaralandirilir (0-4) ve numaralar 0=100,
1=75, 2=50, 3=25 ve 4=0 seklinde puanlanarak yiizdelik degere cevrilir. Ankette yer alan
sorular katilimcinin ebeveynlerine de sorulur ve ayni sekilde puanlamasi yapilir. Bu
ankette alinan puanla yasam kalitesi dogru orantili olarak degerlendirilir (Lin ve digerleri,

2012).

Calismada, CYKA katilimc1 adolesan bireye ve yasal velisine uygulandi. Her iki ankette

alinan puanlar ayr sekilde hesaplandi ve veri toplama formuna kaydedildi.
3.4. Orneklem Biiyiikliigiiniin Belirlenmesi

Fotogrammetre yontemiyle yapilan postiir analizinde (Penha ve digerleri, 2017), kronik
hastalig1 olan adolesanlarla saglikli addlesanlar arasinda 0,05 hata, %80 gii¢c ve 0,79 etki
biiyiikliigiinde anlamli bir fark tespit edilebilmesi i¢in hemofili grubuna en az 20 bireyin
dahil edilmesi gerekmektedir. Bununla birlikte c¢alismada elde edilen verilerin
giivenilirligini arttirmak i¢in ve Ol¢lim sirasinda olusabilecek problemlerden dolay1
caligmay1 birakma olasilig1 da géz oniinde bulundurularak hemofili grubundaki 6rneklem

sayist %10 oraninda arttirilarak, 22 olarak belirlendi. Kontrol grubuna da ayn1 sayida birey
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alinarak, calismaya toplamda 44 kisi dahil edildi. Caligmada postiir bulgularima gore
yapilan post hoc gii¢ analizinde %82.5 gii¢c degeri elde edildi.

3.5. istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler, Statistical Package for Social Sciences (version 22.0; SPSS, Chicago,
IL) kullanilarak yiiriitiildii. Gorsel (histogramlar ve probability plots) ve analitik metodlarla
(Shapiro-Wilks testi) verilerin dagilimi belirlendi. Normal dagilim goésteren veriler
ortalamatstandart sapma (orttss), normal dagilim gostermeyen veriler ortanca [birinci
ceyrek deger (QI)-liciincii ¢eyrek deger (Q3)] ve kategorik veriler ise yiizde deger (%)
seklinde belirtildi. Gruplar arasinda sosyodemografik-klinik verilerin ve degerlendirme
yontemlerinin karsilastirilmas:  x* testi, Unpaired-t test ve Mann Whitney-U test
kullanilarak yapildi. UFAA ve CYKK’da eksik veriler igin, Little’in tamamen-rastgele
kayip testi uygulandi. Gruplar arasindaki farklar ortalama [%95 Anlam Araligi (AA)]
seklinde ifade edildi. Degerlendirme yontemlerinde gruplar arasinda olusan farklarin etki
biiyiikliigii Cohen’in d degeri kullanilarak belirlendi. Cohen’in d degerinin 0,2-0,5 arasinda
olmas1 kiiciik, 0,5-0,8 arasinda olmasi orta ve 0,8< olmasi1 ise biiyiikk etki olarak
degerlendirilir (Cohen, 1992). Postiir analizinin tekrarlanabilirliginin degerlendirilmesi i¢in
smif ici korelasyon (ICC) yontemi kullamildi. ICC katsayisinin; <0,5 olmas1 zayif, 0,51-
0,75 olmasi orta, 0,76-0,90 olmasi iyi, 0,91-1,00 olmasi ise mitkemmel olarak kabul edilir.
Eklem sagligimin postiir iizerine olan etkisinin belirlenmesi i¢in tek yonlii dogrusal
regresyon kullanildi. P degerinin 0,05 den kii¢iik olmasi istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.
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4. BULGULAR

Calismaya kaydi yapilan 184 hemofili hastasindan ve 24 kontrol olgusundan dahil edilme
kistasina uyan 22 hemofili hastasinin ve 22 saglikli bireyin verileri analiz edildi. 162
hemofili hastasi; 139’u yas kistasina uymadigi, 10’unun hafif siddette hemofilisi oldugu,
6’sinda von Willebrand hastaligi oldugu, 4’iinde faktér VIII veya faktor IX’a karsi
inhibitor gelistigi, 3’l c¢alismaya katilmayr kabul etmedigi ve 2 kontrol olgusu skolyoz
tespit edildigi i¢in ¢aligmadan dislanmigtir. Veri toplama sirasinda hemartroz bildiren veya

caligmadan ayrilmak isteyen katilime1 olmadi (Sekil 4.1).
4.1. Sosyodemografik ve Klinik Bulgular

Sosyodemografik verilerde gruplar arasinda anlamli bir fark bulunmamaktadir (p>0,05).
Hemofili grubunda yer alan bireylerde yas ortalamasi 16,4+2,3 yil, kontrol grubunda ise
16,0+2,5 yildir. Her iki grupta yer alan bireylerin verileri boy, agirlik, viicut kiitle indeksi
ve egitim diizeyleri bakimindan yiliksek oranda benzerlik gostermektedir. Hemofili
hastalarinin klinik 6zelliklerine bakildiginda; HESS puanlarinin 3,9+4,3, 20’sinin hemofili
A, 17’sinin agir hemofili hastasi oldugu ve 15’inin diizenli proflaktik tedavi aldig
goriilmektedir. 10 hemofili hastasinda hedef eklem yokken, sadece 1 bireyde 2 den fazla
hedef eklem oldugu goriilmektedir (Cizelge 4.1).

Kavit Uvgunluk Acismdan

Degerlendirilenler

(n=208)
Hemofilili olgular (n=184) Kontrol olgularn (n=24)

Dislananlar (n=162)
* Yas(n=139) Dislananlar (n=2)
* Hafif hemofili (n=10)
s  von Willebrand (n=6) — — ¢ Skolyoz (n=2)
s Inhibitsr (n=4)
* Diger (n=3)
v v
Dagitim (n=44)
Hemofili Grubu (n=22) Kontrol Grubu (n=22)

Sekil 4.1. Calismanin akis diyagrami
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Cizelge 4.1. Caligmada yer alan bireylerin sosyodemografik ve klinik 6zellikler

Hemofili grubu Kontrol grubu p
(n=22) (n=22)
Yas (y1l) (orttss) 16,4+2,3 16,0+2,5 0,5772
Boy (cm) (ortss) 170,6+11,4 166,6+11,8 0,269?
Kilo (kg) (ort+ss) 63,4+16,8 61,8+14,2 0,7372
VKI (kg/m?)(ortss) 21,6+4.,5 22,0+4.2 0,732?
Egitim; n (%)
Ortaokul 4 (18) 6 (27
Lise 13 (59) 11 (50) 0.546°
Universite 5(23) 5(23)
HESS (ort+ss)
Diz 1,9+£2,2
Ayak bilegi 1,2+1,3 - -
Dirsek 0,8+0,8
Toplam 3,9443
Hemofili tipi; n (%)
A 20 (92) - -
B 2 (9
Hemofili siddeti; n (%)
Siddetli 17 (77) - -
Orta 5 (23)
Tedavi tiirii; n (%)
Proflaksi 15 (68) - -
‘On-demand’ 7 (32)
Hedef eklem sayisi; n (%)
0 10 (45)
1 7 (32) - -
2 4 (18)
>2 1(5)

Kisaltmalar: Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, HESS: Hemofili eklem sagligi skoru (a): Unpaired t test,

(b): Ki-kare testi

4.2. Postiir Bulgular

Fotogrammetre yonteminin postiir analizinde tekrarlanabilirliginin analiz edildigi sinif i¢i
korelasyon degerlerinin; kraniyoservikal ag¢1 (ICC: 0,94), omuz protraksiyon agisi
(ICC:0,95), omuz seviyesi (ICC:0,98), pelvik tilt agis1 (ICC:0,94), pelvis seviyesi
(ICC:0,96), dizin frontal agis1 (ICC:0,91), dizin sagittal acist (ICC:0,95) ve ayak bilegi
acis1 (ICC:0,97) i¢in miikemmel oldugu goriildii. Servikal lordoz (ICC:0,68), torakal kifoz

(ICC:0,76) ve lumbal lordoz (ICC:0,78) agilar igin orta-iyi oldugu tespit edildi.
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Hemofili hastalarinda saglikli olgulara gore anlamli olarak, kraniyoservikal a¢inin azaldigi
[ort fark (%95 AA): -11,1 (-15,5/ -6,7)] ve lumbal lordoz agisinin arttigi [ort fark (%95
AA): 3,2 (0,5/ 5,9)] tespit edildi (sirasiyla; p<0,001 ve p=0,021). Alt ekstremitede ise
dizin frontal agisinda [ort fark (%95 AA): -5,9 (-7,4/ -4,3)], dizin sagittal agisinda [ort fark
(%95 AA): -3,9 (-5,9/ -1,8)] ve ayak bilegi acisinda [ort fark (%95 AA): -3,4 (-6,5/ 0,2)]
anlaml1 olarak azalma oldugu goriildii (sirasiyla; p<0,001, p=0,001 ve p=0,043). Gruplar
arasinda servikal lordoz, torakal kifoz, omuz protraksiyon, pelvik tilt agilarinda ve omuz ve

pelvis seviyesinde anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0,05) (Cizelge 4.2).

Cizelge 4.2. Calismada yer alan bireylerin postiir bulgular

Segment Hemofili Kontrol Ortalama fark Etki p?
grubu grubu %95 anlam arahi@ | biiyiikliigii
(n=22) (n=22) (alt limit/ iist (Cohen d)
(ort+ss) (ortsss) limit)
Servikal lordoz acis1 | 17,5+2.8 19,2+2.6 -1,7 0,62 0,064
(-3,3/0,05)
Kranioservikal 50,4+9,1 61,5+4,7 -11.1 1,47 <0,001"
acl (-15,5/-6,7)
Torakal 53,7£9.2 53,1+5,1 0,6 0,08 0,785
kifoz agisi (-4,0/5,3)
Omuz protraksiyon 35,1+10,2 39,849,2 -4,7 0,55 0,076
acis1 (-10,6/ 1,2)
Omuz 1,1+0,9 1,3+1,1 -0,2 0,09 0,767
seviyesi (-0,4/0,8)
Lumbal 30,0+5,3 26,8+3,3 3,2 0,71 0,021"
lordoz agisi (0,5/5,9)
Pelvik 15,6+4,1 15,243,3 0,3 0,11 0,462
tilt agisi (-2,6/ 1,9)
Pelvis 1,5+1,3 1,2+0,7 0,3 0,10 0,729
seviyesi (-0,8 0,4)
Dizin frontal 173,3+3,1 179,1+1,9 -5,9 1,20 <0,001"
acis1 (-7,4/ -4,3)
Dizin sagittal 175,9+4,1 179,842.3 -3,9 1,19 0,001"
agisl (-5,9/-1,8)
Ayak bilegi -12,0+3,4 -8,6+6,5 -3,4 0,64 0,043"
acis1 (-6,5/0,2)

Kisaltmalar: Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, (*): p<0,05, (a): Unpaired t test

Hemofili grubunda eklem sagliginin postiir iizerine olan etkisine bakildiginda, toplam
HESS’in kraniyoservikal a¢i, omuz protraksiyon acisi, dizin sagittal acis1 ve ayak bilegi
acis1 lizerine negatif yonde anlamh etkisi oldugu goriildii (p<0,05). Toplam HESS puani
kraniyoservikal agidaki degisimin %39,4’iinii (r>=0,394), omuz protraksiyon agisindaki
degisimin %13,2’sini (r?=0,132), dizin sagittal acisindaki degisimin %15,7’sini (r?=0,157)
ve ayak bilegi acisindaki degisimin %10,4’iinii (r?=0,104) aciklamaktadir. Ayrica toplam
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HESS’teki bir birimlik artis; kraniyoservikal agida 1,4 derece, omuz protraksiyon agisinda
0,9 derece, dizin sagittal agisinda 0,4 derece azalma ve ayak bilegi acisinda (plantar
fleksiyon) 0,3 derecelik artmayla sonu¢lanmaktadir. Toplam HESS’in servikal lordoz agisi,
torakal kifoz agisi, omuz seviyesi, lumbal lordoz agisi, pelvik tilt agisi, pelvis seviyesi ve

dizin frontal agisi iizerine anlamli bir etkisi olmadig1 gorildii (p>0,05) (Cizelge 4.3).

Cizelge 4.3. Addlesan hemofili hastalarinda postiir ile eklem saglig1 arasindaki iliski

HESS TOPLAM
POSTUR B r2 p
Servikal lordoz agis1 | -0,2 0,080 0,063
Kranioservikal -1,4 0,394 <0,001"
acl
Torakal -0,5 0,064 0,099
kifoz acisi
Omuz protraksiyon | -0,9 0,132 0,015"
acis1
Omuz 0,0 0,029 0,271
seviyesi
Lumbal -0,3 0,049 0,150
lordoz acis1
Pelvik 0,0 0,001 0,833
tilt acis1
Pelvis 0,1 0,088 0,061
seviyesi
Dizin frontal -0,2 0,080 0,063
acis1
Dizin sagittal -0,4 0,157 0,005"
acis1
Ayak bilegi 0,3 0,104 0,033"
acis1

Kisaltmalar: B: Regresyon katsayisi, HESS: Hemofilide eklem sagligi skoru, (*): p<0,05

4.3. Yiizeysel Elektromiyografi Bulgular

Gruplar arasinda yapilan YEMG veri analizinde, rektus femoris i¢in normalize edilmis kas
aktivasyon degerinde anlaml1 fark oldugu tespit edildi (p=0,020). Hemofilili bireylerin ¢ift
bacak erekt durus sirasindaki normalize edilmis rektus femoris kas aktivasyonu degeri 1,60
(1,19-2,31), saglikli bireylerde ise 1,21 (0,98-1,67) olarak belirlenmistir. Buna gore
Hemofili grubunda yer alan bireylerin rectus femoris kas aktivasyonun kontrol grubunda
yer alan bireylere gore anlamli olarak daha fazla oldugu goriilmektedir. Torakal-lumbal
errektor spina, rektus abdominus, gluteus maksimus ve medial gastrikonemius kaslarina ait
normalize edilmis YEMG bulgularinda gruplar arasinda anlamli bir fark tespit edilmedi

(p>0,05) (Cizelge 4.4).
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Cizelge 4.4. Calismada yer alan bireylerin yiizeysel elektromiyografi bulgulari

Kas Hemofili grubu Kontrol grubu Etki

% (S-MVC) (n=22) (n=22) bityiikliigii p°
Medyan (Q1-Q3) Medyan (Q1-Q3) (Cohen d)

Torakal errektor | 1,24 (0,78-1,95) 1,19 (0,90-1,44) 0,29 0,531

spina

Lumbal errektor | 1,43 (0,83-1,69) 1,28 (0,75-1,57) 0,41 0,268

spina

Rektus 1,12 (0,76-1,27) 0,94 (0,67-1,39) 0,46 0,113

abdominus

Gluteus 0,93 (0,79-1,08) 1,19 (0,86-1,41) 0,14 0,766

maksimus

Rektus 1,60 (1,19-2,31) 1,21 (0,98-1,67) 0,66 0,020"

femoris

Medial 2,21 (1,92-2,47) 2,04 (1,76-2,33) 0,38 0,213

gastrikonemius

Kisaltmalar: S-MVC: Submaksimal istemli izometrik kontraksiyon, Q1: Birinci ¢eyrek, Q3: Ugiincii ceyrek
(*): p<0,05, (c): Mann-Whitney U test

4.4. Kaslarin Tonus, Sertlik ve Elastisite Bulgular:

Calisma gruplar1 arasinda orta trapezius [ort fark (%95 AA): -0,9 (-1,8/ 0,0)] ve rektus
femoris [ort fark (%95 AA): -1,3 (-2,3/ 0,2)] kaslarinin tonuslarinda anlamli fark tespit
edilmistir (sirastyla; p=0,031 ve p=0,008). Hemofili grubunda yer alan bireylerin kontrol
grubunda yer alan bireylere gore orta trapezius ve rektus femoris kas tonusu anlamli olarak

diistiktiir.

Bununla birlikte servikal-torakal-lumbal errektor spina, sternokleidomasteideum, iist
trapezius, pektoralis major, rektus abdominus, gluteus medius, adduktor magnus, biseps
femoris, tibialis anterior ve gastrikonemius kaslarinin tonus degerlerinde gruplar arasinda

anlamli bir fark bulunmamaktadir (p>0,05) (Cizelge 4.5).

Kas sertligine ait verilere bakildiginda gruplar arasinda sadece rektus femoris kasinda
anlamli bir fark [ort fark (%95 AA): -18,0 (-58,0/ 22,1)] oldugu gériilmektedir (p<0,001).
Rektus femoris kas sertligi hemofilili bireylerde saglikli bireylere gore anlamli diizeyde
daha dusiiktiir. Servikal-torakal-lumbal errektor spina, sternokleidomasteideum, {ist-orta
trapezius, pektoralis major, rektus abdominus, gluteus medius, adduktor magnus, biseps
femoris, tibialis anterior ve gastrikonemius kaslarinin sertlik degerlerinde gruplar arasinda

anlamli bir fark bulunmamaktadir (p>0,05) (Cizelge 4.6).
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Cizelge 4.5. Calismada yer alan bireylerin kas tonusu bulgulari

Ortalama fark Etki
Hemofili grubu | Kontrol grubu %95 anlam biyiikligii | p?
Kas (F) (n=22) (n=22) arahgi (Cohen d)
(ortss) (ortss) (alt limit/ iist

limit)

Servikal errektor 15,8+1,6 16,0+1,9 -0,3 0,11 0,543

spina (-1,2/0,6)

Sternokleido- 13,5+1,3 13,4+1,1 0,1 0,08 0,788

masteideum (-0,6/0,7)

Ust trapezius 18,3+2.,4 17,8+1,8 0,5 0,23 0,366
(-0,6/1,7)

Orta trapezius 15,2+1,8 16,1+1,4 -0,9 0,55 0,031"
(-1,8/0,0)

Torakal errektor 17,0+1,9 17,242,3 -0,2 0,09 0,649

spina (-1,3/0,8)

Pektoralis major 15,4+1,4 14,9+0,9 1,3 0,42 0,117
0,6/ 1,9)

Lumbal errektor 15,0+1,8 15,3+1,8 -0,3 0,16 0,549

spina (-1,4/0,7)

Rektus abdominus 14,9422 14,4+1,1 0,5 0,28 0,278
0,1/21)

Gluteus medius 14,9+1,6 15,5+1,7 -0,6 0,36 0,234
(-1,5/0,3)

Adduktor magnus 14,4+1,3 14,140,9 0,4 0,26 0,220
(0,3/1,0)

Rectus femoris 14,8+2,0 16,0+1,8 -1,3 0,62 0,008"
(-2,3/0,2)

Biseps femoris 16,5422 15,8+1,8 0,7 0,34 0,267
(-0,4/1,8)

Tibialis anterior 23,4+2.9 23,7121 -0,3 0,12 0,668
(-1,7/1,1)

Gastrikonemius 18,7+£2,0 19,5423 -0,8 0,36 0,162
(1,9/3,2)

Kisaltmalar: F: Tonus, Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, (*): p<0,05, (a): Unpaired t test

Kaslara ait elastisite degerleri incelendiginde orta trapezius [ort fark (%95 AA): 0,09 (0,02/
0,16)], torakal errektor spina [ort fark(%95 AA): 0,08 (-0,01/ 0,16)], pektoralis major [ort
fark (%95 AA): 0,06 (0,01/ 0,12)] ve rektus abdominus [ort fark (%95 AA): 0,10 (0,01/
0,19)] kaslarinda gruplar arasinda anlamli fark oldugu belirlendi (sirasiyla; p=0,010,

p=0,036, p=0,032, p=0,029). Bu kaslar i¢cin hemofili hastalarinin elastisite degerlerinin

saglikli bireylere gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu goriilmektedir. Servikal-

lumbal errektor spina, sternokleidomasteideum, {ist trapezius, gluteus medius, adduktor

magnus, biseps femoris ve tibialis anterior ve gastrikonemius Kkaslariin elastisite

degerlerinde gruplar arasinda anlamli bir fark bulunmamaktadir (p>0,05) (Cizelge 4.7).
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Ortalama fark
Hemofili grubu | Kontrol grubu %095 anlam Etki
Kas (S) (n=22) (n=22) arahg bityiikliigii | p?
(ortsss) (ortss) (alt limit/ iist (Cohen d)

limit)

Servikal errektor 288,9+62,3 304,3+£72,7 -15,6 0,22 0,444

spina (-45,4/ 14,3)

Sternokleido- 200,2+37,7 192,4+37,9 7,8 0,20 0,514

masteideum (-12,1/ 27,7)

Ust trapezius 336,7+77,1 323,9+51,1 12,9 0,19 0,482
(-23,5/ 49,2)

Orta trapezius 261,0+62.9 282,2+53,3 -27,3 0,36 0,179
(-52,5/ 10,0)

Torakal errektor 326,8+65,9 316,3+74,5 10,5 0,15 0,563

spina (-25,5/ 46,4)

Pektoralis major 274,1+61,1 262,1+32.2 -12,0 0,24 0,653
(-15,8/ 39,8

Lumbal errektor 269,2+98.1 301,4+78,9 -32,2 0,36 0,186

spina (-77,1/12,8 )

Rektus abdominus 244,5+60,0 228,0+41,7 16,5 0,31 0,367
(-13,4/ -46,5)

Gluteus medius 246,3+41,7 259,4+63,9 -12,9 0,24 0,508
(-19,8/ 45,8)

Adduktor magnus 269,3+51.4 254,6+34,9 14,7 0,33 0,185
(-11,9/41,3)

Rektus femoris 245,3+£57,6 287,5+58,0 -18,0 0,72 <0,001"
(-58,0/ 22,1)

Biceps femoris 287,9+62,3 267,8+53,6 20,2 0,34 0,192
(-10,0/ 50,4)

Tibialis anterior 602,3+122,5 616,8+96,0 -14,5 0,13 0,656
(-75,3/ 46,3)

Gastrikonemius 383,9+78,3 408,3+81,2 -24,4 0,30 0,250
(-66,4/ 17,6)

Kisaltmalar: S: Sertlik, Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, (*): p<0,05, (a): Unpaired t test

Viicut segmentlerine ait olan agonist ve antagonist kaslarin mekanik 6zelliklerinin
oranlarina bakildiginda, rektus femoris/biseps femoris orani i¢in tonus ve sertlik degerinde
iki grup arasinda anlamli bir fark oldugu goriilmektedir (sirasiyla; p<0,001 ve p<0,001).
Hemofili grubunda bu degerler kas tonus i¢in 0,90 (0,80-1,00) ve kas sertligi i¢in 0,90
(0,80-1,00), kontrol grubunda ise sirastyla 1,00 (0,50-1,00) ve 1,10 (0,95-1,25) olarak
belirlenmistir.  Servikal errektor spina/sternokleidomasteideum, torakal errektor
spina/rektus abdominus, lumbal errektdr spina/rektus abdominus, gluteus medius/adduktor
magnus ve tibialis anterior/gastrikonemius oranlarinda ise gruplar arasinda anlamli bir fark
olmadigr goriilmektedir (p>0,05). Bununla birlikte kas sertligi icin yapilan orta
trapezius/pektoralis major oranlamasinda gruplar arasindaki farkin anlamlilik sinirinda

oldugu goriilmektedir (p=0,05) (Cizelge 4.8).
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Cizelge 4.7. Calismada yer alan bireylerin kas elastisite bulgulari

Ortalama fark
Hemofili grubu | Kontrol grubu %095 anlam Etki
Kas (D) (n=22) (n=22) arahg biiyiikliigii p?
(ortsss) (ortss) (alt limit/ iist (Cohen d)

limit)

Servikal errektor 0,97+0,14 0,93+0,09 0,04 0,01 0,299

spina (-0,03/0,10)

Sternokleido- 0,99+0,13 0,93+0,12 0,07 0,47 0,058

masteideum (0,00/0,13)

Ust trapezius 0,88+0,11 0,86+0,10 0,03 0,19 0,478
(-0,03/ 0,08)

Orta trapezius 0,94+0,14 0,85+0,11 0,09 0,70 0,010"
(0,02/0,16)

Torakal errektor 1,01+0,12 0,93+0,17 0,08 0,53 0,036"

spina (-0,01/0,16)

Pektoralis major 0,98+0,08 0,92+0,13 0,06 0,55 0,032"
(0,01/0,12)

Lumbal errektor 0,93+0,14 0,93+0,20 0,00 0,01 0,838

spina (-0,08/ 0,08)

Rektus abdominus 1,00+0,16 0,91+0,15 0,10 0,57 0,029"
(0,01/ 0,19)

Gluteus medius 0,94+0,12 0,91+0,27 0,04 0,14 0,427
(-0,06/ 0,14)

Adduktor magnus 0,86+0,15 0,83+0,15 0,03 0,20 0,270
(-0,06/ 0,11)

Rektus femoris 0,94+0,17 0,89+0,18 0,05 0,28 0,151
(-0,02/ 0,13)

Biseps femoris 0,94+0,12 0,91+0,18 0,03 0,32 0,204
(-0,06/ 0,13)

Tibialis anterior 0,65+0,14 0,65+0,17 0,00 0,01 0,632
(-0,07/0,07)

Gastrikonemius 0,83+0,13 0,77+0,11 0,07 0,48 0,061
(-0,00/ 0,13)

Kisaltmalar: D:Esneklik, Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, (*): p<0,05, (a): Unpaired t test

4.5. Fiziksel Aktivite Bulgular:

Hemofili grubu ile kontrol grubu arasinda siddetli [ort fark(%95 AA): -719 (-1119/ -320)]
ve toplam fiziksel aktivite diizeylerinde [ort fark(%95 AA): -665 (-1256/ -74)] anlamli fark
bulunmaktadir (sirasiyla; p=0,001 ve p=0,029). Hemofili hastalarmin siddetli ve toplam
fiziksel aktivite diizeyinin saglikli bireylere gore daha diisiik oldugu goriilmektedir. Orta,
hafif ve diisiik diizeydeki fiziksel aktivite seviyesi bakimindan gruplar arasinda anlamli bir

fark olmadigi tespit edilmistir (p>0,05). (Cizelge 4.9).

4.6. Yasam Kalitesi Bulgular:

Hemofili grubunda yer alan 12 yasindaki 1 ve 19 yasindaki 1 (toplamda 2 birey), kontrol
grubunda yer alan 12 yasindaki 1 ve 19 yasindaki 2 bireye (toplamda 3 birey) Peds-Qol

anketi uygulanmamistir. Peds-Qol-Adolesan anketinin verilerine bakildiginda, hemofili
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grubunda yer alan bireylerle kontrol grubunda yer alan bireyler arasinda saglik [ort fark
(%95 AA): -12,4 (-20,7/ -4,0)], yasitlar ile iliskiler [ort fark(%95 AA): -15,0 (-20,8/ -5,2)]
ve toplam [ort fark(%95 AA): -8,1 (-15,9/ 0,3)] parametrelerinde anlamli fark oldugu
goriilmektedir (sirasiyla; p=0,034, p=0,019 ve p=0,033).

Cizelge 4.8. Calismada yer alan bireylerde agonist-antagonist kaslarin mekanik

ozelliklerinin oranlarinin karsilagtirilmasi

Agonist/Antagonist Hemofili grubu Kontrol grubu Etki
(n=22) (n=22) biyiikliigii p¢
Medyan (Q1-Q3) Medyan (Q1-Q3) (Cohen d)
(F) 1,20 (1,10-1,40) 1,20 (1,10-1,40) 0,11 0,668
SES/SCM (S) 1,55 (1,30-1,70) 1,50 (1,20-2,15) 0,13 0,602
(D) 0,96 (0,84-1,09) 0,95 (0,91-1,56) 0,22 0,369
(F) 1,21 (1,05-1,31) 1,22 (1,04-1,36) 0,47 0,652
TES/RA (S) 1,48 (1,02-1,84) 1,45 (1,06-1,67) 0,46 0,690
(D) 1,02 (0,91-1,05) 0,97 (0,89-1,13) 0,30 0,974
(F) 1,37 (0,87-1,61) 1,44 (0,96-1,60) 0,49 0,377
LES/RA (S) 1,21 (0,75-1,60) 1,44 (0,97-1,59) 0,33 0,124
(D) 0,93 (0,78-1,07) 0,97 (0,85-1,14) 0,59 0,117
(F) 0,98 (0,88-1,10) 0,97 (0,60-1,08) 0,43 0,077
OT/PM (S) 0,97 (0,73-1,19) 0,91 (0,90-1,13) 0,35 0,050
(D) 0,96 (0,84-1,08) 0,79 (0,61-0,96) 0,02 0,693
(F) 0,90 (0,80-1,00) 1,00 (0,50-1,00) 1,21 <0,001"
RF/BF (S) 0,90 (0,80-1,00) 1,10 (0,95-1,25) 1,14 <0,001"
(D) 1,03 (0,92-1,31) 0,89 (0,80-1,12) 0,29 0,244
(F) 1,05 (0,95-1,11) 1,09 (0,99-1,23) 0,37 0,073
GM/ADD (S) 0,92 (0,86-1,05) 0,93 (0,79-1,17) 0,37 0,747
(D) 1,11 (0,94-1,31) 1,03 (0,79-1,21) 0,51 0,218
(F) 1,30 (1,20-1,40) 1,20 (1,10-1,40) 0,26 0,292
TAIG (S) 1,60 (1,40-1,80) 1,50 (1,40-1,65) 0,19 0,436
(D) 0,77 (0,67-0,93) 0,87 (0,74-0,97) 0,29 0,250

Kisaltmalar: QI: Birinci ¢eyrek, Q3: Uciincii ceyrek, F: Tonus, S: Sertlik, D: Elastisite, SES: Servikal
errektor spina, SCM: Sternokleidomasteideum, TES: Torakal errektor spina, LES: Lumbal errektdr spina,
RA: Rektus abdominus, OT: Orta trapezius, PM: Pektoralis major, RF: Rektus femoris, BF: Biseps femoris,
GM: Gluteus medius, ADD: Adduktér magnus, TA: Tibialis anterior, G: Gastrikonemius, (*): p<0,05,
(c): Mann-Whitney U test

Bu parametrelerde, hemofili hastalarinin anket puanlar1 saglikli bireylere gore anlamli
olarak diisliktiir. Duygu ve okul parametrelerinde ise gruplar arasinda anlamli fark

bulunmamaktadir (p>0,05).
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Cizelge 4.9. Calismada yer alan bireylerin fiziksel aktivite diizeyleri

Ortalama fark
Hemofili grubu Kontrol grubu %095 anlam Etki
(n=22) (n=22) arahg biiyiikligii | p?
(ortsss) (ortss) (alt limit/ iist (Cohen d)
limit)
IPAQ-siddetli 149,7+22,7 869,2+89,3 -719 1,20 0,001"
(MET/giin) (-1119/-320)
IPAQ-orta 121,1+78,6 171,8+29,1 -60 0,39 0,489
(MET/giin) (-133/69)
IPAQ-hafif 254,64+49,3 265,4+136,8 -10,8 0,34 0,534
(MET/giin) (-122/ 100)
IPAQ-diisiik 483,2+283,0 488,9+281,1 -5,7 0,34 0,924
(MET/giin) (-197/ 185)
IPAQ-toplam 1000,4+533.0 1665.2+1094,8 -665 1,00 0,029"
(MET/giin) (-1256 / -74)

Kisaltmalar: Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, IPAQ: Uluslararasi fiziksel aktivite anketi-kisa formu,

MET: Bazal metabolizma hizi, (*): p<0,05, (a): Unpaired t test

Cizelge 4.10. Calismada yer alan bireylerin yasam kalitesi diizeyleri

Ortalama fark
Hemofili grubu Kontrol grubu %95 anlam Etki
(n=20) (n=19) aralig biyiikligii | p?
(ortss) (ortsss) (alt limit/ iist (Cohen d)
limit)
Peds-Qol
Adoblesan
Saghk 79,8+15,8 92,1+6,5 -12,4 0,72 0,034"
(-20,7/ -4,0)
Duygu 73,8+16,7 79,3£14.,6 -5,5 0,24 0,294
(-16,9/5,9)
Yagitlar 80,3+17,6 95,3+6,1 -15,0 0,97 0,019"
(-20,8/ -5,2)
Okul 74,4424 .4 74,7132 -0,3 0,10 0,503
(-14,8/ 14,3)
Toplam 77,2132 85,3+7,9 -8.1 0,60 0,033"
(-15,9/0,3)
Peds-Qol
Ebeveyn
Saghk 66,9+18,3 86,4+3,9 -19,5 0,95 0,014
(-29,7/ -9,3)
Duygu 63,2+£16,2 68,6+13,2 -5,3 0,53 0,054
(-16,4/ 5,7)
Yasitlar 72,0+19,4 92,0+12,4 -20,1 1,27 0,002"
(-32,1/-8,3)
Okul 60,3+16,0 69,7+16,7 -9,4 0,73 0,043*
(-9,6/0,7)
Toplam 65,7+14,9 79,4+7,4 -13,7 1,06 0,032*
(-22,3/5,1)

Kisaltmlar: Ort: Ortalama, ss: Standart sapma, AA: Anlam araligi, Peds-Qol Adolesan: Cocuklar i¢in yagam
kalitesi anketi-ergen formu, Peds-Qol Ebeveyn: Cocuklar igin yasam Kkalitesi anketi-ebeveyn formu,
(*): p<0,05, (a): Unpaired t test
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Peds-Qol-Ebeveyn anketinde saglik [ort fark(%95 AA): -19,5(-29,7/ -9,3)], yasitlar ile
iligkiler [ort fark(%95 AA): -20,1 (-32,1/ -8,3)], okul [ort fark(%95 AA): -9,4 (-9,6/ 0,7)]
ve toplam [ort fark(%95 AA): -13,7 (-22,3/ 5,7)] parametrelerinde gruplar arasinda anlamli
bir fark oldugu tespit edildi (sirasiyla; p=0,014, p=0,002, p=0,043 ve p=0,032). Bu
parametrelerde hemofili grubunda yer alan bireylerin puanlarinin kontrol grubunda yer
alan bireylere gore anlamli diizeyde diisiik oldugu goriilmektedir. Duygu parametresinde

ise gruplar arasinda anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0,05) (Cizelge 4.10).
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5. TARTISMA

Adolesan hemofili hastalariyla saglikli addlesan bireyler arasinda postiiriin, postiir kaslarinin
elektromiyografik ve mekanik ozellikleri ile fiziksel aktivite diizeyi ve yasam kalitesindeki
farklarin  belirlenmesinin  amaglandigi bu c¢alismada; Adoélesan hemofili  hastalarinin,
kraniyoservikal ve dizin frontal-sagittal acilarinda saglikli olgulara gore azalma lumbal lordoz ve ayak
bilegi plantar fleksiyon agilarinda ise artma tespit edildi. Ad6lesan hemofili hastalarinda, rektus
femoris kas aktivasyonunda artma ve ayni kasin tonus ve sertliginde azalma, torakal erektor
spina, pektoralis major ve rektus abdominus kaslarinin elastisitesinde artma oldugu tespit
edildi. Bunun yaninda addlesan hemofili hastalarinda fiziksel aktivite diizeyinin ve yasam

kalitesinin daha diisiik oldugu belirlendi.

Son yillarda gelismis degerlendirme yontemlerinin hemofili hastalarinin  kas iskelet
sisteminde meydana gelen presemptomatik veya semptomatik degisiklerin analiz edilmesi i¢in
siklikla kullanildig1 gériilmektedir (Lobet ve digerleri, 2013). Ug boyutlu yiiriiyiis analizi
(Fouasson-Chailloux ve digerleri, 2018), gelismis cihazlarla yapilan denge degerlendirmeleri
(Souza ve digerleri, 2013) ve kassal aktivasyonun belirlenmesi i¢in yapilan elektromiyografik
analizler (Kurz ve digerleri, 2017) bu duruma o6rnek olarak gosterilebilir. Ozellikle
presemptomatik degisiklerin belirlenmesinde bu yontemlerin geleneksel yontemlere gore
(manuel kas testi, gorsel postiir analizi ve konvansiyonel yiiriiylis analizi vs.) daha {istiin

oldugu arastirmacilar tarafindan belirtilmistir (Lobet ve digerleri, 2013).

Postlir analizinin fotogrammetre, kassal aktivasyonun YEMG ve kaslarin mekanik
ozelliklerinin miyotonometrik 6l¢iim ile degerlendirilmis olmasi bu c¢alismadan elde edilen
sonuclarin objektifligini ve hassasiyetini arttirmistir. Bunun yaninda, IPAQ ve Peds-Qol
anketleri kullanilarak subjektif testlere de yer verilmesiyle genis kapsamli bir

degerlendirmenin yapilmis oldugunu diisiindiirmektedir.
5.1. Postiir

Kas iskelet sistemi veya metabolik hastaliklarda goriilen eklem tutulumlari, kassal dengesizlik
ve proprioseptif bozukluklarin statik erekt durusta cesitli degisikliklere neden oldugu
bilinmektedir (Al Bayati ve digerleri, 2018; Saito ve digerleri, 2009; Tiiziin ve digerleri,
1999). Ozellikle addlesan donemde goriilen postiir bozukluklarmin erigkin  dénemde

fonksiyonel kayiplara ve agriya neden oldugu gosterilmistir (Araujo ve digerleri, 2019). Bu
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nedenle juvenil veya adélesan bireylerde statik erekt durusta meydana gelen degisiklerin

belirlenmesi amaciyla bir takim arastirmalar yiirtitiilmistiir.

Molina-Garcia ve digerleri (2020), fotogrammetre yontemini kullanarak yaptiklari ¢caligmada,
fazla kilolu ve obez cocuklarda spinal dizilim bozukluklarinin oldugunu ve fiziksel sagligin
bozulmasmin ve fiziksel aktivite diizeyinin azalmasinin spinal dizilimi olumsuz ydnde
etkiledigini belirlemislerdir (Molina-Garcia ve digerleri, 2020). Belli ve digerleri (2009),
astim teshisi konulmus c¢ocuklarda statik erekt postiiriin degerlendirilmesini amacladiklari
calismada, genel kaninin aksine, astim hastast ¢ocuklarla ayni yas grubundaki saglikli
cocuklar arasinda farklilik olmadigini tespit etmislerdir (Belli ve digerleri, 2009). Bu calisma,
gozlemsel verilerle elde edilen genel kanilarin giivenilirliginin sorgulanmasi gerektigine

yonelik bir kanit olarak kargimiza ¢ikmaktadir.

Hemofili hastaliginin degerlendirilmesi ve tedavisi amaciyla yaymlanmis rehberlerde,
hemofili tanili cocuklarda meydana gelen postiir degisiklikleri klinik gozlemsel verilere gore
belirlenmistir (Forsyth ve digerleri, 2020; Srivastava ve digerleri, 2013). Bildigimiz kadariyla,
hemofili hastalarinda postiirde meydana gelen degisikliklerin belirlenmesi amaciyla yapilmis
ve objektif yontemlerin kullanilmis oldugu yalnizca bir ¢aligma bulunmaktadir. Boccalandro
ve digerleri (2014), cocuk hemofili hastalarinda, saglikli ¢ocuklara gore statik erekt durustaki
degisimlerin belirlenmesi amaciyla yiiriittiikleri ¢alismada, iki grup arasinda uyumsuzluk
oldugunu belirlemislerdir. Postiir uyumsuzlugu hemofili hastalarindaki miyofasyal sertlik ile
aciklanmistir (Boccalandro ve digerleri, 2014). Bununla birlikte, bu ¢alismada segmental
acisal degerlerin belirtilmedigi ve miyofasyal sertligin hassas yontemlerle degerlendirilmedigi

goriilmektedir.

Bu ¢alismada, benzer olarak adélesan hemofili hastalar1 ile saglikli addlesan bireylerin statik
erekt durusu arasinda bir takim farkliliklarin oldugu tespit edildi. Bununla birlikte, s6z konusu
farkliliklar segmental olarak oOlciilerek agisal verilerle acgikgca gosterildi. Bu durum
caligmamizin bir {istlinliigli olarak tanimlanabilir. Hemofilide primer olarak etkilenen diz ve
ayak bilegi eklemlerinde valgus (sadece diz icin) ve fleksiyon seklindeki dizilim
bozukluklarinin belirlenmis olmasi, hemofili rehberlerinde belirtilen duruma paralellik
gostermektedir (Forsyth ve digerleri, 2020). Ayrica, bu ¢aligmada hemofili rehberlerinde yer
almayan, primer olarak kanamanin goriilmedigi spinal segmentlerde de dizilim bozuklugu
(lumbal lordozda azalma ve basin 6ne tiltinde artma) oldugu tespit edildi. Lumbal lordoz ve

kraniyoservikal agidaki degisimin, distalde yer alan diz ve ayak bilegi eklemlerindeki agisal
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degisimlere bagli gelisen ikincil bir kompansasyondan kaynakli olabilecegini
diistintilmektedir (Jankowicz-Szymanska, Falatowicz, Smota, Btyszczuk ve Wodka, 2020).
Ayrica, bu caligmada yapilan dogrusal regresyonla, eklem sagligimin addlesan hemofili
hastalarinda postiir {izerine negatif yonde etkisi oldugu belirlendi. Eklem saghigi ile
kraniyoservikal agidaki ve omuz protraksiyon agisindaki degisimler arasinda negatif yonde
anlamli bir iliskinin tespit edilmis olmasi, bu durumu ortaya koyan bagka bir calisma

olmamasi nedeniyle, literatiire yenilik kazandirmistir.

Hasta veya saglikli bireylerde objektif yontemler kullanilarak farkli zamanlarda veya kisilerle
yapilan degerlendirmelerde, genellikle benzer norm degerleri elde edilir (Downing, 2004).
Buna ragmen, literatiirde yer alan g¢alismalar géz oOniinde bulunduruldugunda o6zellikle
fotogrammetre yonteminde standartasyonun saglanamamig ve norm degerlerinin
olusturulamamis oldugu goriilmektedir. Cesitli hastaliklarda, postiirde meydana gelen
degisimlerin belirlenmesi amaciyla fotogrammetre yontemi kullanilarak yapilan ¢aligmalarda
(Araujo ve digerleri, 2019; Belli ve digerleri, 2009; Molina-Garcia ve digerleri, 2020) kamera
yiiksekligi-uzaklig1 veya referans noktalarmin farkliligi gibi faktorler nedeniyle ¢aligsmalar

arasinda acisal verilerde ciddi farkliliklar oldugu goriilmektedir.

Yapilan bu calismada, acik ve ayrintili bir sekilde aciklandigi i¢in Belli ve digerlerinin (2009),
gelistirdigi metodoloji, fotogrammetre igin referans olarak alindi. Yapilan tekrarlanabilirlik
analizinde, internal (viicutta yer alan) referans noktalarinin baz alindig1 dlgiimlerde yiiksek
sinif i¢i korelasyon degerleri elde edildi. Bununla birlikte eksternal (viicut diginda yer alan
sabit bir nokta) referans noktalarmin temel alindig1 6l¢iimlerde ise nispeten daha diisiik
korelasyon degerlerine ulasildi. Bu nedenle fotogrammetre yonteminde standart degerlerin
elde edilmesi icin, sabit bir kamera yiiksekligi-mesafesi ile internal referans noktalarmin

kullanilmas1 gerektigi diisiiniildii.
5.2. Miyoelektrik Aktivite

Ideal postiirii olan kisilerde statik erekt durusta, postiir kaslarmimn aktivitesi minimaldir ve
segmental dizilim miyofasyal dokunun mekanik 6zelligi ile korunur (Claus, Hides, Moseley
ve Hodges, 2018; Soames ve Atha, 1981). Kas iskelet sistemini etkileyen patolojilerde, eklem
hasar1 veya agri nedeniyle olusan kompansatuar postiir stratejileri, kassal aktivasyonun

normalden farkli olmasina sebebiyet vermektedir.
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Hemofili hastalariyla yapilmayan diger ¢alismalara goz atildiginda; van Dieen ve digerlerinin
(2003) yaptiklar1 genis kapsamli literatiir taramasini igeren ¢alismada, lumbal agr1 sendromu
olan kisilerde statik erekt durusta, govde kaslarinin miyoelektrik aktivitesinin normal
degerlere gore farkli oldugunu tespit ettikleri goriilmektedir (van Dieén, Selen ve Cholewicki,
2003). Ayrica, osteoatrit hastaligi olan kisilerle yapilan randomize kontrollii bir ¢alismada ise
vastus lateralis kas aktivasyonun ayakta durus pozisyonunda arttig1 belirlenmistir (Lyytinen
ve digerleri, 2010). Bu duruma benzer sonucglarin osteoporoza bagli gelisen spinal dizilim
bozukluklarinda da olustugu gosterilmistir (Greig, Bennell, Briggs ve Hodges, 2008). Bu ii¢
calismada da, postiiral dizilimdeki degisime bagli olarak gravite hattinda meydana gelen
sapmalarin dengelenmesi ve dengenin korunmasi amaciyla postiir kaslarinda aktivasyonun
arttigt  belirtilmistir. Postlir kaslarinda meydana gelen aktivasyon artigi, metabolik
yiklenmenin artmasina ve kisa siirede kassal yorgunluga neden olmaktadir. (Hides, Stokes,

Saide, Jull ve Cooper, 1994).

YEMG’nin non-invasiv 6zellikte olmasi hemofili hastalarinda yiizeysel kaslarin miyoelektrik
aktivitelerinin degerlendirilmesine olanak kilmaktadir. Bu nedenle, hemofili hastalarinda
kassal aktivasyon bazi arastirmacilar tarafindan incelenmistir. Kurz ve digerleri (2011),
yetiskin hemofili hastalarinda diz eklemini kontrol eden agonist ve antagonist kaslarin
aktivasyonunu inceledikleri ¢caligmada; ekstansor kaslarin aktivasyonunun arttigini ve agonist-
antagonist ko-kontraksiyon paterninin saglikli bireylere gore farklilik gosterdigini tespit
etmislerdir. Bu durum, hemofilik artropatiye bagli gelisen diz agisindaki degisimin gravite
hattinda meydana getirdigi sapmayla aciklanmistir. Dizde fleksiyon yoniindeki ac¢ilanmanin,
gravite hattinin dizin posteriorundan geg¢mesine neden oldugunu ve bdylece dengenin
korunmast amaciyla diz ekstansor kaslarmin aktivitesinin arttigi belirtilmistir (Kurz ve
digerleri, 2011). Kurz ve digerleri (2012), ayak bilegi kaslarinin aktivasyonunu inceledikleri
caligmada ise tibialis anterior kasinda aktivasyon artis1 ve soleus kasinda ise aktivasyonda
azalma tespit etmislerdir (Kurz ve digerleri, 2012). Ay arastirmacilarin yetiskin hemofili
hastalarinda govde kaslarinin aktivasyon patenlerindeki degisimi belirlemek amaciyla
yaptiklar1 caligsmada, sabit zeminde ayakta durus pozisyonunda saglikli bireylere gore kas

aktivasyonunda farklilik olmadigin1 tespit etmislerdir. (Kurz ve digerleri, 2017).

Bu calismada, yukaridaki ¢alismalardan farkli olarak eklem etkilenimi ¢ok daha diisiik olan
adolesan hemofili hastalar1 degerlendirildi. Buna ragmen, istteki ¢aligmalardan elde edilen
sonuglara benzer olarak, rektus femoris kas aktivasyonunun saglikli bireylere gore arttig1 ve

govde kaslarinin aktivasyonunda bir farklilik olmadigi tespit edildi. Fotogrammetre
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yontemiyle yapilan postlir analizinde, adolesan hemofili hastalarinda ayakta durus
pozisyonunda diz fleksiyon ag¢isinin normalden fazla olmasi, gravite hattinin dizin
posterioruna dogru kaymasina ve fleksiyon yoniinde gravite kuvvetinin olusmasina neden
olmaktadir. Gravitenin diz ekleminde fleksiyon yoniinde olusturdugu bu kuvveti dengelemek
amaciyla rektus femoris aktivasyonunun arttigi diisiiniilmektedir. Bununla birlikte lumbal
lordoz acisinin artmig olmasina ragmen antagonist kas olan rektus abdominus aktivitesinde
artts olmamasinin nedeni, gravite hattinin dogal durumda da lumbal bdlgenin posteriorunda

seyretmesi olarak agiklanabilir.

YEMG’de verilerin normalizasyonu i¢in siklikla MVC yonteminin kullanildig: bilinmektedir.
Bununla birlikte, agrili, kirillganlhigi yiiksek veya kanamaya meyilli hastalarda ve 06zel
gruplarda (yasli, hamile vs.) veri normalizasyonu i¢cin MVC yerine S-MVC kullanilmasi
onerilmektedir (Konrad, 2005: 29-35). Literatiire bakildiginda, lumbal agri sendromu
(Masaki ve digerleri, 2018), osteoartrit (Lyytinen ve digerleri, 2010), osteoporoz hastalarinda
(Greig ve digerleri, 2008) ve hamilelerde (Kuciel, Sutkowska, Cienska, Markowska ve
Wrzosek, 2020) veri normalizasyonu i¢in S-MVC yonteminin kullanilmis oldugu
goriilmektedir. Kurz ve digerleri (2011), hemofili hastalariyla yapmis olduklar1 ¢alismada ise
literatiirdeki genel uygulama yerine, veri normalizasyonu i¢in agonist ve antagonist kaslarin

aktivasyonunu oranlamaya dayanan bir yontem gelistirmislerdir (Kurz ve digerleri, 2011).

Bu ¢alismada, veri normalizasyonu igin literatiirde genel olarak kullanilan S-MVC ile veri
normalizasyonu yontemi benimsendi. Kurz ve digerlerinin (2011) gelistirdigi normalizasyon
yontemi, antagonist kas aktivitesi 6l¢limiinii gerektirmesi ve literatiirde baska Orneklerinin

olmamasi nedeniyle tercih edilmemistir.
5.3. Kasin Mekanik Ozellikleri

Kasin mekanik Ozelliklerindeki degisimler, eklem mobilitesini, kas esnekligi-kisaligin1 ve
dolayistyla postiir ve fonksiyonelligi dogrudan etkilemektedir (Taylor, Dalton, Seaber ve
Garrett, 1990). Bu nedenle néromuskiiler ve ortopedik hastaliklarda veya saglikli bireylerde

kaslarin mekanik 6zeliklerindeki degisimler siklikla analiz edilmistir.

Yapilan literatiir taramasinda, hemofili hastalarinda kaslarin mekanik 6zelliklerini inceleyen
bir ¢aligsmaya rastlanmadi. Bu nedenle, tartismada kas iskelet sistemine ait diger hastaliklarda
yapilan calismalar goz oniinde bulunduruldu. Koppenhaver ve digerleri (2020), lumbal agris1

olan hastalarda dinlenme pozisyonunda, lumbal errektor spina kas sertligi ve tonusunun
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saglikli bireylere gore daha yiiksek oldugunu ve kas sertligi ile agr1 ve fonksiyonel kayip
arasinda anlamli bir iliski oldugunu tespit etmislerdir (Koppenhaver ve digerleri, 2020).
Gustafson ve digerleri (2019), gonartrozu olan hastalarda periartikiiler kas (quadriseps ve
hamstring kaslar1) sertliginin asemptomatik bireylere gore daha yiiksek oldugunu ve kas
sertliginin yiirlime parametrelerini bozdugunu belirlemislerdir (Gustafson, Anderton, Sowa,
Piva ve Farrokhi, 2019). Kocur ve digerleri (2019), saglikli yetiskin kadinlarda iist trapezius
ve sternokleidomasteoideus kaslarinin mekanik 6zelliklerinin kranioservikal ag1 {izerine olan
etkisini inceledikleri ¢aligmada, kraniyoservikal ac1 ile bu iki kasin sertligi ve tonusu arasinda

anlamli zit bir iligki oldugunu tespit etmislerdir (Kocur ve digerleri, 2019).

Bu calismada, yukaridaki caligmalara benzer olarak, addlesan hemofili hastalarinda bazi
kaslarin mekanik o&zelliklerinin saglikli ¢ocuklara gore farklilik gosterdigi tespit edildi.
Bununla birlikte tistteki ¢alismalarda elde edilen bulgularin aksine, hemofili hastalarinda kas
sertliginin ve tonusunun saglikli bireylere oranla daha az ve kas elastisitesinin daha fazla
oldugu belirlendi. Ozellikle rektus femoris kasinin sertligi ve tonusundaki azalma artrojenik
kas inhibisyonuyla agiklanabilir. Intraartikiiler patoloji veya travmayla iliskili olan artrojenik
kas inhibisyonu nedeniyle kuadriseps kasinda inhibisyon, antagonist kas olan hamstring
kaslarinda ise hiperaktivasyon oldugu bilinmektedir (Rice ve McNair, 2010; Sonnery-Cottet
ve digerleri, 2019). Hemofili hastalarinin diz eklemlerinde meydana gelen tekrarl
kanamalarin artrojenik kas inhibisyonunun olusmasinda primer rol oynadigini diistinmekteyiz.
Hemofili hastalarinda kaslarin mekanik 6zelliklerindeki degisimi arastiran ¢alismaya

olmamasi bakimindan, bu ¢alismanin literatiire yenilik kattig1 sdylenebilir.

Bir viicut segmentini kontrol eden agonist ve antagonist kaslarin visko-elastik 6zelliklerinin
birbirine olan oranlar1 s6z konusu segmentin dizilimini etkileyen ©nemli bir unsurdur
(Yamagata, Falaki ve Latash, 2019). Kaslarin visko-elastik yapilarmin postiir iizerindeki
etkisini arastirmayr amaclayan c¢alismalara bakildiginda, tek yonli degerlendirmelerin
yapildig1 ve sadece antagonist (genellikle anti-gravite kaslarinin antagonisti olan kaslar)
kaslardaki sertlik-tonus veya elastisite degisimlerinin incelendigi goriilmektedir (Kocur ve
digerleri, 2019; Yeo ve digerleri, 2020).

Bu ¢aligsmada, literatiirdeki genel uygulamadan farkli olarak, agonist ve antagonist kaslarin
mekanik Ozellikleri oranlanarak postiirdeki degisimlerin belirlenmesi hedeflendi. Agonist-
antagonist kaslarin mekanik 6zellikleri oranlandiginda; rektus femoris/biseps femoris tonus ve

sertlik oranin hemofili hastalarinda saglikli bireylere gore daha diisiik oldugu belirlendi. Bu
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durumun hemofili hastalarinda dizdeki fleksiyon yoniindeki agilasmayi agiklayan bir unsur

oldugu diistiniilmektedir.
5.4. Fiziksel Aktivite Diizeyi

Fiziksel aktivitenin hemofili hastalarinda eklem hareket agikliginda ve kas kuvvetinde artma,
propriosepsiyon ve dengede iyilesme gibi kas iskelet sistemi sagligi tizerine olumlu etkileri
oldugu kanitlanmistir (Deniz ve digerleri, 2021). Ayrica yapilan ¢alismalarda eklem veya kas
ici kanama sikligini azalttigina yonelik bulgular da elde edilmistir (Tiktinsky ve digerleri,
2002). Fiziksel aktivitenin bu avantajlarindan dolayi, hemofili hastalarinin fiziksel aktiviteye
yonlendirilmesi ve fiziksel aktivite diizeyinin belirlenmesi i¢in siklikla bilimsel aragtirmalarin

yapilmis oldugu goriilmektedir.

Literatiirde yer alan calismalarda, fiziksel aktivite diizeyinin belirlenmesi i¢in objektif
(akselerometre veya pedometre) veya subjektif (fiziksel aktivite anketleri) degerlendirme
yontemlerinin kullanildigr goriilmektedir. Literatiir taramasinda, objektif degerlendirme
yonteminin kullanildigr iki calisma goze c¢arpmaktadir. Buxbaum ve digerleri (2010),
Amerika’da yasayan cocuk hemofili hastalarinin akselerometre kullanarak fiziksel aktivite
diizeyini arastirdiklar1 c¢alismada, ¢ocuk hemofili hastalarinin fiziksel aktivite diizeyinin
saglikli ¢ocuklarla ayni seviyede oldugunu belirlemisler ve ¢ocuk hemofili hastalarinda
toplam fiziksel aktivite diizeyini ortalama 1933 MET/giin olarak hesaplamislardir. Ozellikle
uygun medikal tedaviye ulasabilen ve sosyal olanaklar1 yiiksek olan cocuklarda ise fiziksel
aktivite diizeyinin saglikli cocuklara gore daha yiiksek oldugu ifade edilmistir (Buxbaum ve
digerleri, 2010). Bouskill ve digerleri (2016), Kanada’da yasayan ¢ocuk hemofili hastalarinin
fiziksel aktivite diizeyini akselerometre kullanarak inceledikleri ¢alismada, siddetli hemofili
hastaligi olan cocuklarda fiziksel aktivite diizeyinin diisiik, orta/hafif diizeyde hemofili
hastalig1 olanlarda ise normal seviyede oldugu belirlemislerdir. Bu ¢alismadaki verilere gore
hemofili tanili ¢ocuk hastalarin fiziksel aktivite diizeyinin 1633 MET/glin oldugu
gorilmektedir (Bouskill ve digerleri, 2016).

Bu calimada, adoélesan hemofili hastalarinin toplam fiziksel aktivite diizeyi ortalama 1000,4
MET/giin olarak hesaplandi ve fiziksel aktivite diizeylerinin saglikli yasitlarinda tespit edilen
1665,2 MET/giin degerine gore anlaml diizeyde diisiik oldugu belirlendi. Yukarida yer alan
caligmalarda belirtilen fiziksel aktivite diizeyinin, bu ¢alismada tespit edilen degerin ¢ok
tistlinde oldugu goriilmektedir. Bunun degerlendirmede kullanilan ydntemlerin niteliksel

ozelliginden kaynakli oldugu diisiiniilmektedir. Akselerometre ile rekreasyonel sporlardaki ve
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giinliik yasam aktivitelerindeki fiziksel aktivite diizeyi Olgiiliirken, IPAQ ile yapilan subjektif
degerlendirmede ise sadece sportif-rekreasyonel sporlardaki fiziksel aktivite goz Oniinde
bulundurulur (Giizel ve Kafa, 2017:1-6). Bu calismada kontrol grubunu olusturan saglikli
cocuklarda dahi, yukaridaki calismalarda elde edilen degerlere ulasilmamis olmasi bu kanaati

giiclendirmektedir.

Hemofili hastalarinda, fiziksel aktivite diizeyinin siibjektif yontemler kullanilarak
degerlendirildigi calismalar da dikkate deger oranda literatiirdeki yerini almistir. Broderick ve
digerleri (2013), Modifiye Fiziksel Aktivite Anketi kullanarak yaptiklart calismada,
Avustralyali ¢ocuk hemofili hastalarmin toplam fiziksel aktivite diizeyinin (ortalama 988
MET/giin) saglikli ¢cocuklara gore daha diisiik oldugunu bildirmislerdir. Bu farkin nedeninin,
cocuk hemofili hastalarinda siddetli diizeydeki fiziksel aktiviteye yeterince yer
verilmemesinden kaynaklandigi ifade edilmistir (Broderick, Herbert, Latimer ve van Doorn,
2013). Hollanda’da yasayan g¢ocuklarla ve ayn1 yontemle yapilan baska bir calismada da

benzer sonugclar elde edilmistir (Groen ve digerleri, 2011).

Bu calismada, anket yontemi kullanilarak yapilan yukaridaki ¢aligmalarin sonuglarina paralel
bulgular elde edildi. Ozellikle siddetli seviyedeki fiziksel aktivite eksikligi nedeniyle addlesan
hemofili hastalarinda toplam fiziksel aktivite diizeyinin distliglii tespit edildi. Hemofili
hastalarina ylizme disinda siddetli seviyedeki fiziksel aktivitelerin onerilmedigi diisiiniiliirse
(Forsyth ve digerleri 2020; Srivastava ve digerleri, 2020), ililkemizde yasayan hemofili
hastalarinin fiziksel aktivite diizeyinin kabul edilebilir seviyede oldugu ifade edilebilir.
Yukarida yer alan tiim ¢alismalar g6z Oniinde bulunduruldugunda calismada; hemofilinin
siddeti, katilimcilarin sosyal-ekonomik durumlar1 veya fiziksel 6zelliklerine gore fiziksel

aktivite diizeylerinde bir siniflandirma yapilmamis olmasi bir sinirlilik olarak kabul edilebilir.
5.5. Yasam Kalitesi

Hemofilinin siddeti, kanama sikligi, kas-eklem disfonksiyonlari ve medikal tedaviden
yararlanabilme olanag: gibi faktorlerin hemofili hastalarinda yasam kalitesini azaltabilecegine
yonelik genel bir goriis bulunmaktadir (von Mackansen ve digerleri, 2008). Son iki dekatta
hemofili tedavisinde devrim yaratmis medikal tedavilere ulasimin artmasi nedeniyle adélesan
ve c¢ocuk hemofili hastalarinda fiziksel etkilenimin az oldugu bilinmektedir (Oldenberg ve
digerleri, 2021). Bu nedenle yasam kalitesi tartisilirken yetiskin ve cocuk-adolesan hemofili

hastalariyla yiiriitiilen ¢aligmalarin ayri bir sekilde degerlendirilmesi gerekmektedir.
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Rambod ve digerleri (2018), yetiskin hemofili hastalarinin yasam kalitesini inceledikleri
calismada, bu kisilerin yasam kalitesinin diisiik oldugunu belirlemislerdir. Ayrica, kas iskelet
sistemi tutulumu ve agri gibi fiziksel etkilenimin yaninda depresyon ve duygusal
bozukluklarin da yasam kalitesini diisiiren faktorler oldugunu belirtmislerdir (Rambod, Sharif,
Molazem, Khair ve von Mackensen, 2018). Fischer ve digerleri (2005), yetiskin hemofili
hastalarinin yasam kalitesindeki degisiklikleri belirlemek ve nedenlerini ortaya koymak
amaciyla yaptiklar1 calismada, hemofili hastalarinin yasam kalitesinin diisiik oldugunu ve
fiziksel fonksiyonlardaki kayiplarin buna neden olarak gosterilebilecegini ifade etmislerdir
(Fischer, Bom, Mauser-Bunschoten, Roosendaal ve Berg, 2005). Her iki ¢alismanin kas
iskelet sistemine ait belirtilerin agir seyrettigi yetiskin hemofili hastalarinda yapilmis olmasi

nedeniyle bu sonuglarin goriilmesinin beklenti dahilinde oldugu sdylenebilir.

Gringeri ve digerleri (2004), ¢ocuk hemofili hastalariyla hemofiliye 6zgii yasam kalitesi
anketi kullanarak yaptiklart ¢ok merkezli ve tek gruplu calismada, ¢ocuk hemofili
hastalarinda yasam kalitesinin tatmin edici diizeyde oldugunu bildirmislerdir. Cocuk hemofili
hastalarinin hayatlarinin ilk déneminden itibaren proflaktik ilaglara ulagabilmesi nedeniyle bu
sonucun olustugunu ifade etmislerdir (Gringeri ve digerleri, 2004). Bununla birlikte, bu
caligmanin verilerine bakildiginda, saglikli ¢ocuklar1 iceren bir kontrol grubunun olmamasi
nedeniyle, hemofili tanili gocuklarin saglikli yasitlarina gore hangi diizeyde yasam kalitesine
sahip oldugu tespit edilememektedir. Back ve digerleri (2020), ¢cok sayida yetigkin ve gocuk
hemofili hastasiyla yapmis olduklar1 (yetiskin ve cocuk hemofili hastalarinin verileri ayri bir
sekilde degerlendirilmis) ve yasam kalitesi diizeyini inceledikleri ¢aligmada, cocuk hemofili
hastalarinda yasam kalitesi diizeyinin yetigkin hemofili hastalarina gore yiiksek oldugunu

bildirmislerdir (Baek ve digerleri, 2020).

Yukarida yer alan caligmalardan farkli olarak, bu ¢alismada ad6lesan hemofili hastalarinin
yasam kalitesinin saglikli yasitlarina gore diisiik oldugu belirlendi. Ayrica, adélesan hemofili
hastalarinda yasam kalitesinin diisiik olmasinin, saglikla iligkili parametrelerin yaninda sosyal
hayatta yasitlariyla yapilan karsilagtirmada hissettikleri eksikliklerden kaynakli oldugu tespit
edildi. Bu g¢alismada yer alan addlesan hemofili hastalarinin kas iskelet sistemi
disfonksiyonlar1 smirli ve hedef eklemleri az olmasina ragmen saglkla iligkili yasam
kalitesinin diisiik olarak belirlenmesi Onemli bir faktor olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Hemofili hastalarinda kas iskelet sistemine ait deformiteler olmasa bile hematolojik
problemlerden dolayr (Gringeri ve digerleri, 2008) saglikla iligkili yasam kalitesinde

tatminsizlik oldugunu diistindiirmektedir. Ayrica, siireklilik arz eden proflaktik ilag ihtiyaci ve
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bu ilaglar viicuda almak i¢in yapilan infiizyonlara/self-infiizyonlara uyum sorunlar1 adélesan
hemofili hastalarinda saglikli yasitlarina gore bir eksiklik olarak algilanmaktadir (Garcia-Dasi
ve digerleri, 2015). Bu ¢alismada, saglikli addlesanlardan olusan bir kontrol grubu olmasi
yukaridaki ¢alismalara gore bir iistiinliikk olarak goriilse de, 6rneklem sayisinin az olmasi ve
kas iskelet sistemi disfonksiyonlarina gore yasam Xkalitesindeki etkilenimin incelenmemis

olmasi smirlilik olarak kabul edilebilir.
5.6. Limitasyonlar

Bu calismada verilerin toplanmasi ve analizi ile ilgili bir takim limitasyonlar bulunmaktadir.
Calismadaki birinci limitasyon, postiirii etkileyen derin kaslarin, 06zellikle hemofili
hastalarinda siklikla kanadigi bilinen iliopsuas kasinin, elektromiyografik ve mekanik
ozelliklerinin kullanilan degerlendirme yontemleri ile Ol¢lilememis olmasidir. Bu nedenle
derin postiir kaslarinin postiir degisimleri {izerindeki etkisi aciklanamamustir. Ikinci
limitasyon ise, fotogrammetre yontemiyle omurganin frontal diizlemdeki dizilim
bozukluklarinin belirlenememesi nedeniyle posterior yonden postiir analizinin yapilamamis

olmasidir.

Yukaridaki limitasyonlar g6z Onilinde bulunduruldugunda, bu ¢aligmada elde edilen
sonuglarin giivenilirligini arttirmak i¢in; derin postiir kaslarinin degerlendirildigi ve postiire
ve fiziksel aktivite diizeyine etki eden psikososyal faktorleri géz oniinde bulunduran Kklinik

caligmalarin yapilmasi gerektigini diistinmekteyiz.
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6. SONUC ve ONERILER

Adolesan hemofili hastalariyla saglikli adolesan bireyler arasinda; postiir, postiir kaslarinin
elektromiyografik ve mekanik oOzellikleri, fiziksel aktivite diizeyi ve yasam kalitesindeki

farkliliklarin aragtirildigi bu ¢alismada asagidaki sonuglar elde edilmistir:

1) Adolesan hemofili hastalarinin statik erekt durusta; basta anterior tilt, lumbal bolgede
diizlesme, dizde fleksiyon-valgus ve ayak bileginde plantar fleksiyon yoniinde dizilim
bozuklugunu goésteren degisimler mevcuttur.

2) Adolesan hemofili hastalarinda, eklem sagligi bozuldukga; basta One tilt, omuzda
protraksiyon, dizde fleksiyon ve ayak bileginde plantar fleksiyon yoniindeki dizilim
bozuklugu belirginlesmektedir.

3) Adolesan hemofili hastalarinda, ayakta durus pozisyonunda, rektus femoris Kkas
aktivasyonunda artis yoniinde egilim vardir.

4) Adolesan hemofili hastalarinda, primer kanamanin oldugu diz eklemini kontrol eden rektus
femoris kasi diginda, kanama sikliginin nadir oldugu eklemler etrafinda konumlanmis
kaslarin da (orta trapezius, torakal errektdr spina, pektoralis major ve rektus abdominus)
mekanik 6zelliklerinde farklilik bulunmaktadir.

5) Adolesan hemofili hastalarinin toplam fiziksel aktivite diizeyi saglikli yasitlarina gore
diisiiktiir. Bu hastalarda, siddetli diizeydeki fiziksel aktivitelere yeterince yer verilmemesi
nedeniyle toplam fiziksel aktivite diizeyi diisiik kalmaktadir.

6) Adolesan hemofili hastalarinda, saglik ve yasitlariyla ilgili olan yasam kalitesinde saglikli

adolesanlara gore azalma bulunmaktadir.

Yukarida yer alan sonucglara bakildiginda, addlesan hemofili hastalarinda; postiirdeki
degisimlerin kassal aktivasyonda ve kaslarin mekanik o6zelliklerinde bozukluklara neden
oldugu goriilmektedir. Bu nedenle ad6lesan hemofili hastalarinda, sadece hedef eklemlere ve
etrafindaki kaslara odaklanmadan genel bir perspektif igerisinde postiir bozukluklarinin
takibinin ve tedavisinin yapilmasini onermekteyiz. Hemofili hastalarinda fiziksel aktivite
diizeyini olumsuz etkileyen psikososyal faktorlerin kontrol altina alinmas1 6nemli bir kazanim
saglayabilir. Ayrica addlesan hemofili hastalarinin, eklem sagligini olumsuz etkilemeyen
yiizme gibi siddetli diizeydeki fiziksel aktiviteleri yapmalar1 igin cesaretlendirilmesi gerektigi
goriisiindeyiz. Son olarak, bu hastalarin yasam kalitesini arttirmak icin saglikla iliskili
problemlerinin ¢6ziimii yaninda yasitlar1 ile olan iliskilerini diizenleyecek desteklerin de

verilmesinin gerekli olabilecegi kanaatindeyiz.
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EK-2. Aydinlatilmis onam formu

AYDINLATILMIS ONAM FORMU

(hemofilili ve saglikli ergenler)
Adoélesan Hemofili Hastalarinda Postiiriin, Yiizeyel Postiir Kaslarimn Elektromiyografik ve Mekanik
Ozelliklerinin ve Fiziksel Aktivite Diizeyinin Degerlendirilmesi

Bu c¢alismada, hemofili hastalig1 olan ergenlerle saglikli ergenlerde viicudun genel durusu, kaslarin
ozellikleri ve katilimcilarin fiziksel aktivite diizeyleri arasindaki farkliliklarin arastirilmas: amaglanmaktadir. S6z
konusu farkliliklarin belirlenmesi amaciyla tiim katilimeilarin dik durus sirasinda iizerinde spor sortlari varken
on ve yan profilden fotograflar1 cekilecektir. Daha sonra bu fotograflar iizerinden, bilgisayar programlari
kullanilarak normal durus pozisyonu hakkinda onemli bilgiler verecek olan agisal Slglimler yapilacaktir.
Devaminda ayni pozisyonda, kaslarin sertlikleri ve aktiviteleri agri olusturmayan ve yan etkisi olmayan
cihazlarla olciilecektir. Degerlendirmeler sadece bir defa fizyoterapist ve spor fizyologlarindan olusan deneyimli
bir ekip tarafindan uygulanacaktir. Bu degerlendirmelerde, hemofili hastalarinda kanama olmasi
beklenmemekle birlikte dl¢iimlere baslanmadan bir saat once bircok fiziksel aktivite program oncesinde
oldugu gibi hematoloji uzmam tarafindan belirlenen dozda diizenli olarak kendi kendinize enjekte
ettiginiz faktor 8 veya faktor 9 konsantrelerini iceren koruyucu ilac1 yapmaniz tavsiye edilmektedir.

Sonuglar oncelikle bilimsel amagla kullamlacak, kisisel bilgileriniz gizli tutulacak, sorun
saptanmast halinde durum size bildirilecek ve alinmasi gereken onlemler konusunda ayrmtili bilgilendirme
yapilacaktir. Parasal bir bedel 6demenizi gerektirmeyen ve size de bir 6deme yapilmasi s6z konusu olmayan bu
caligmaya katilmama ve katildiktan sonra ¢ekilme hakkiniz bulunmaktadir. Ek bilgi talebiniz olursa szlii olarak
karsilanacaktir.

Arastirmamiza katilmayi kabul ediyorsaniz, liitfen asagidaki boliime adimizi-soyadimzi yazip tarih ve
imza atimiz. Tesekkiir ederiz.
Katilimer ile goriisen aragtirmact:

SOZ KONUSU ARASTIRMAYA, YUKARIDA BELIRTILEN KOSULLAR CERCEVESINDE HICBIR
BASKI VE ZORLAMA OLMAKSIZIN KENDI RIZAMLA KATILMAYI KABUL EDIYORUM

Katilime1

Katimcinin Velisi

Goriisme tamigi

Katilimel ile goriisen fizyoterapist



98

EK-3. Veri toplama formu

VERiIi TOPLAMA FORMU
1) Sosyodemografik ve klinik veriler
Adi-Soyadz:
Yas:
Boy/kilo:
Egitim durumu:
Hemofili tipi/siddeti:
Tedavi tiirti:
Hedef eklem sayisi:
Artropatili eklem sayist:
Ortopedik cerrahi:
Etkilenen alt ext:

2)Postiir Analizi

Servikal lordoz agis1

Kranioservikal
act

Torakal
kifoz agis1

Omuz protraksiyon agist

Omuz
seviyesi

Lumbal
lordoz agis1

Pelvik
tilt agis1

Pelvis
seviyesi

Dizin frontal
agisl

Dizin sagittal
acgisi

Ayak bilegi
acist




3)Y-EMG Analizi

RMS-
SMVC

RMS-Postiir

RMS-
%

Torakal Errektor Spina

Lumbal Errektor Spina

Gluteus Maksimus

Rectus Abduminus

Rektus Femoris

Medial Gastrikonemius

4) Fiziksel Aktivite Diizeyi ve Yasam Kalitesi

IPAQ-Siddetli diizey aktivite

IPAQ-Orta diizey aktivite

IPAQ-Hafif diizey aktivite

IPAQ-Diisiik diizey aktivite

IPAQ-Toplam

PedsQol-Adolesan

PedsQol-Ebeveyn

5) Mekanik Ozellikler

Tonus

Sertlik

Elastisite

Servikal Errektor Spina

Sternokleidomasteideum

Ust Trapezius

Orta Trapezius

Torakal Errektor Spina

Pektoralis Major

Lumbal Errektor Spina

Rektus Abdominus

Gluteus Medius

Adduktor Magnus

Rectus Femoris

Biseps Femoris

Tibialis Anterior

Gastrikonemius
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6) Eklem Saghg

Hemofilide Eklem Saglig1 Skoru

Sol Dirsek

Sag Dirsek

Sol Diz

Sag Diz

Sol Ayak
Bilegi

Sag Ayak
Bilegi

Odem

Stre
(Odem)

Kas
Atrofisi

Krepitasyon

Fleksiyon
Kaybi

Ekstansiyon
Kaybi

Eklem
Agrisi

Kuvvet

Eklem
Puan

Global
Yiriime

Total
HJHS
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EK-4: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi
ULUSLAR ARASI FIZIKSEL AKTIVITE ANKETI (KISA FORM)

Insanlarin giinliik hayatlarinin bir parcas1 olarak yaptiklari fiziksel aktivite tiplerini bulmayla
ilgileniyoruz. Sorular son 7 giin icerisinde fiziksel olarak harcanan zamanla ilgili olarak
sorulacaktir. Liitfen yaptigimiz aktiviteleri diisiintin; iste, evde, bir yerden bir yere giderken,
bos zamanlarinizda yaptiginiz spor, egzersiz veya eglence aktiviteleri.

Son 7 giinde yaptiginiz siddetli aktiviteleri diisiiniin. Siddetli fiziksel aktiviteler zor fiziksel
efor yapildigimi ve nefes almanin normalden ¢ok daha fazla oldugu aktiviteleri ifade eder.

Sadece herhangi bir zamanda en az 10 dakika yaptiginiz bu aktiviteleri diisiiniin.

1. Gegen 7 giin igerisinde kag giin agir kaldirma, kazma, aerobik, basketbol, futbol veya hizli
bisiklet cevirme gibi siddetli fiziksel aktivitelerdenyaptiniz?

Haftada giin

Siddetli fiziksel aktivite yapmadim. [] ( 3.soruya gidin.)

2. Bu giinlerin birinde siddetli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar zaman

harcadiniz?

Giinde saat
Giinde dakika
Bilmiyorum/Emindegilim

Gecen 7 glinde yaptiginiz orta dereceli fiziksel aktiviteleri diisiiniin. Orta dereceli aktivite
orta derece fiziksel giic gerektiren ve normalden biraz sik nefes almaya neden olan
aktivitelerdir. Yalniz bir seferde en az 10 dakika boyunca yaptigimiz fiziksel

aktiviteleridiigiintin.

3. Gegen 7 giin igerisinde kag¢ giin hafif yiik tagima, normal hizda bisiklet ¢cevirme, halk
oyunlari, dans, bowling veya giftler tenis oyunu gibi orta dereceli fiziksel aktivitelerden
yaptiniz? Yiirlimeharig.
Haftada giin

Orta dereceli fiziksel aktivite yapmadim. [J (5.soruya gidin.)

4. Bu giinlerin birinde orta dereceli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar

zamanharcadiniz?
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Giinde saat
Giinde dakika
Bilmiyorum/Emin degilim

Gegen 7 giinde yiirliyerek gecirdiginiz zamani diisiiniin. Bu isyerinde, evde, bir yerden bir
yere ulasim amaciyla veya sadece dinlenme, spor, egzersiz veya hobi amaciyla yaptiginiz

yiirliylis olabilir.

5. Gegen 7 giin, bir seferde en az 10 dakika yiiriidiigliniiz giin sayisikagtir?

Haftada giin

Yiiriimedim. (7.soruya gidin.)

6. Bu giinlerden birinde yiirliyerek genellikle ne kadar zamange¢irdiniz?

Giinde saat
Giinde dakika
Bilmiyorum/Emin degilim

7. Son soru, gegen 7 giinde hafta icinde oturarak gecirdiginiz zamanlarla ilgilidir. Iste, evde,
calisirken ya da dinlenirken ge¢irdiginiz zamanlar dahildir. Bu masanizda, arkadasinizi
ziyaret ederken, okurken, otururken veya yatarak televizyon seyrettiginizde oturarak

gecirdiginiz zamanlar1 kapsamaktadir.

Gegen 7 giin igerisinde, giinde oturarak ne kadar zamanharcadiniz?
Glinde saat

Giinde dakika

Bilmiyorum/Emin degilim

SORULARIMIZ SONA ERMISTIR. KATILIMINIZ ICIN TESEKKURLER.
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EK-5: Cocuklar i¢cin Yasam Kalitesi Ol¢egi.

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI ERGEN FORMU (13-18YAS)

Ergen Degerlendirme Formu (13-18 yas)

Ad1 Soyadi:

Tarih:

Bir sonraki sayfada sizin i¢in sorun olabilecek durumlarin

listesi bulunmaktadir.

Liitfen son bir aylik siire icinde her birinin sizin i¢in ne kadar
sorun

olusturdugunu daire icine alarak belirtiniz.

Eger sizin i¢in hi¢cbir zaman sorun 0
degilse 1
Eger sizin i¢in nadiren sorun oluyorsa 2
Eger sizin i¢in bazen sorun oluyorsa, 3

Eger sizin i¢in siklikla sorun oluyorsa

Eger sizin i¢in hemen her zaman sorun

oluyorsa

Burada yanlis ya da dogru cevaplar yoktur.
Eger herhangi bir soruyu anlayamazsaniz liitfen yardim

isteyiniz.
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Son bir ay i¢inde asagidakiler sizin i¢in ne kadar sorun yaratti?

: Hicbir Hemen
Saghgim ve aktivitelerim ile ilgili Zar‘;‘nan Nadi | Bazen | Sikhkl her
sorunlar ren a zaman
1. Bir bloktan fazla yiiriimek bana zor gelir 0 1 2 3 4
2. Kosmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
4. Agir bir sey kaldirmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
5. Kendi bagima dus ya da banyo yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik igleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
7. Bir yerim acir ya da agrir 0 1 2 3 4
8. Enerjim azdir 0 1 2 3 4
Hicbir Hemen
Duygularimla ilgili sorunlar o Nadi | Baze | Sikhikla her
aman
ren n zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissederim 0 1 2 3 4
2. Hiiziinlii ya da tizgiin hissederim 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissederim 0 1 2 3 4
4. Uyumakta zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
5. Bana ne olacagi konusunda endigelenirim 0 1 2 3 4
L Hi Hemen
Baskalar ile ilgili sorunlar bif Nadir | Bazen | Sikikl | her zaman
zam en a
an
1. Yasitlarimla geginmekte sorun yasarim 0 1 2 3 4
2. Yagsitlarim benimle arkadas olmak istemezler 0 1 2 3 4
3. Yasitlarim benimle alay eder 0 1 2 3 4
4. Yasitlarimin yapabildikleri seyleri yapamam 0 1 2 3 4
5. Yasitlarima ayak uydurmakta zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
L Hicbir Hemen
Okul ile ilgili sorunlar Za%an Nadi Bazen Sikli herza
ren kla man
1. Sinifta dikkatimi toplamakta zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Bazi seyleri unuturum 0 1 2 3 4
3. Derslerimden geri kalmamak i¢in zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
4. Kendimi iyi hissetmedigim i¢in okula gidemedigim olur 0 1 2 3 4
5 : Dokto‘rft‘ya da hastaneye gittigim i¢in okula 0 1 2 3 4
gidemedigim
olur
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COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI EBEVEYN FORMU
(13-18YAS)
Cocugunuzun AdiSoyadi:

Tarih:

Ergen Degerlendirme Formu ( Anne-Baba ) (13-18 yas)

Bir sonraki sayfada ¢ocugunuz igin sorun olabilecek durumlarin

listesi bulunmaktadir.

Liitfen son bir aylik siire i¢inde her birinin ¢ocugunuz i¢in ne kadar

sorun

olusturdugunu daire i¢ine alarak belirtiniz.

Eger cocugunuz i¢in hicbir zaman sorun 0
degilse 1
Eger ¢cocugunuz i¢in nadiren sorun oluyorsa 2
Eger ¢ocugunuz igin bazen sorun oluyorsa 3
Eger ¢ocugunuz igin sikhikla sorun oluyorsa 4

Eger c¢ocugunuz i¢in hemen her zaman sorun

oluyorsa

Burada yanlis ya da dogru cevaplar yoktur.
Eger herhangi bir soruyu anlayamazsaniz liitfen yardim

isteyiniz.
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Son bir ay i¢inde asagidakiler cocugunuz i¢in ne kadar sorun yaratt1?

.. . S e Hicbir Hemen
Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar Zar‘;an Nadire | Baze | Sikh | her zaman
n n kla
1. Bir bloktan fazla yiiriimek 0 3 4
2. Kogsmak 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4
4. Agir bir sey kaldirmak 0 1 2 3 4
5. Kendi basina dus ya da banyo yapmak 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik igleri yapmak 0 1 2 3 4
7. Acisinin ya da agrisinin olmasi 0 1 2 3 4
8. Diisiik enerji diizeyi 0 1 2 3 4
. T Hicbir Hemen
Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar ¢ Nadi | Bazen | Sikh her
zaman
ren kla zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissetmek 0 1 2 3 4
2. Hiiziinlii ya da tizgiin hissetmek 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4
4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4
5. Kendisine ne olacagi konusunda endise duymak 0 1 2 3 4
. T Hicbir Hemen
Sosyal islevsellik ile ilgili sorunlar ¢ Nadire | Bazen | Sikhkl her
zaman
n a zaman
1. Yasitlar ile gecimi 0 1 2 3 4
2. Yasitlarmin onunla arkadas olmak istememesi 0 1 2 3 4
3. Yasitlari tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4
4. Yasitlariin yapabildigi seyleri yapamamasi 0 1 2 3 4
5. Yasitlarina ayak uyduramamasi 0 1 2 3 4
S gy Hicbir Hemen
Okul ile ilgili sorunlar ¢ Nadire | Baze | Siklikl herzam
zaman
n n a an
1. Sinifta dikkatini toplayamamasi 0 1 2 3 4
2. Baz1 seyleri unutmasi 0 1 2 3 4
3. Derslerinden geri kalmasi 0 1 2 3 4
4. Kendini iyi hissetmedigi i¢in okula gidememesi 0 1 2 3 4
5. Doktora ya da hastaneye gittigi i¢in okula 0 1 2 3 4
gidememesi
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