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Kas hastaliklar1 dogumsal veya sonradan kazanilmis genis bir hastalik gru-
bunu kapsar. Bu hastalarda temel sikayetler halsizlik, kas giigsiizliigii ve hare-
ket bozukluklaridir. Bununla beraber hastaligin tiplerine bagli olarak degisse de
¢ogunlukla solunum, endokrin, kardiyovaskiiler ve gastrointestinal sistemi de
tutabilen multisistemik hastaliklardir. Kas hastaliklar1 zaman iginde ilerleyici ve
hasta klinigini agirlastirici bir seyir gosterir. Bu hastaliklar i¢in heniiz kiiratif
bir tedavi metodu yoktur. Mevcut tedavi metotlar1 ve destekleyici yaklagimlar
hastanin klinik sikayetlerini rahatlatmayi ve hastaligin ilerlemesini yavaslatmay1
amaglar!-).

Bu hastalarda basta gastrointestinal sistem tutulumu olmak tizere multisiste-
mik tutulum hastanin niitrisyon dengesini olumsuz etkilemektedir. Niitrisyonel
dengenin bozulmas: bir yandan hastanin yagam kalitesini olumsuz yonde etki-
lerken diger yandan hastaligin ilerleme hizini artirabilir. Bu nedenle uygulanan
mevcut tedaviler yaninda hastaya uygun bir niitrisyonel destegin verilmesi hasta
kliniginde diizelmeye, hastaligin ilerlemesinde yavaslamaya, hasta ve hasta ya-
kinlarinin yasam kalitesinde diizelmeye yol agacaktir. Ancak literatiire baktigi-
mizda kas hastaliklarinda uygulanmasi gereken niitrisyon destegini degerlen-
diren yeterince galigma bulunmadigini gormekteyiz. Literatiirde niitrisyon ile
ilgili mevcut galismalarin ¢ogu Duchenne miiskiiler distrofili (DMD) hastalar
tizerine yapilmis olmakla birlikte, bu hastalikta dahi kapsayici aragtirmalar halen
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eksiktir®>*®. Bu nedenle bu bélimde kas hastaliklarinda niitrisyonel yaklagimi
aciklarken DMD ve diger goreceli olarak sik goriilenlerde yapilmis olan ¢alisma-
lar1 ve verileri temel alacagiz.

DUCHENNE MUSKULER DISTROFI - BECKER’S
MUSKULER DISTROFi

Duchenne miiskiiler distrofi (DMD) X bagli resesif kalitim gosteren cid-
di, dejeneratif ve ilerleyici bir kas hastaligidir. Biiyiik gogunlukla erkek ¢ocuklar
etkilenir ve insidans1 3500 erkek dogumda 1dir. Distrofin geni X kromozomu
tizerinde bulunur ve bu gende olusan mutasyon distrofin proteininin yokluguna
neden olur. Becker’s miiskiiler distrofisinde (BMD) ise distrofin proteinin azlig
veya fonksiyon bozuklugu s6z konusudur. Hastaligin klinik bulgular1 DMD’ye
gore daha hafiftir BMD'nin insidanst 100.000 erkek dogumda 3’tiir. Distrofin
proteini kaslarin yapisal proteinidir ve baslica iskelet kasi, kalp kasi ve diiz kas-
larda bulunur. Distrofin proteinin yoklugu ilerleyici kas dejenerasyonuna neden
olur ve genellikle 10 yasina kadar kas kitlesinin %75’nin kaybina yol agar® 7).
Hastalarin biiyiik ¢ogunlugu tipik olarak 5-6 yaslarinda tani alir ve 10-13 yasla-
rinda bagimsiz olarak yiiriime kabiliyetini kaybederler®® 1%,

Tedavi i¢in bir¢ok ¢alisma yapilmakla birlikte heniiz DMD igin kiiratif bir
tedavi metodu yoktur. Kaslardaki ilerleyici zayiflamay1 yavaglatmak icin semp-
tomatik tedavide yogun olarak halen steroidler kullanilmaktadir. Hastaligin
yonetiminde ve tedavisinde multidisipliner yaklasgim 6n plana ¢ikmaktadir®
M. Norolog, kardiyolog, diyetisyen, fizyoterapist ve ortopedist gibi tibbi pro-
fesyoneller ile birlikte hasta bakimini saglayan kisilerin takim olarak ¢aligmasi
hastaligin yonetimine ve hastanin rehabilitasyonuna 6nemli katkilar saglamak-
tadir. Hastaya etkin ve yararli bir tedavinin verilmesi i¢in iyi bir niitrisyonel de-
gerlendirme ve destek zorunludur. Niitrisyonel destegin amaci biiytime ve kilo
aliminin degerlendirilmesi yoluyla DMD’li hastalar1 beslenme yetersizliginden,
asir1 beslenmeden ve obeziteden korumaktir. lyi bir niitrisyonel yaklagim ayni
zamanda yeterli protein, sivi, vitamin ve optimal diizeyde kalori gereksiniminin
alinmasi yoluyla hastalar i¢in saglikli bir diyeti de amaglar. Niitrisyonel durum
her yil ayrintili bir sekilde degerlendirilmeye ¢aligtlmalidir™ 12,

Hem cizgili kaslar hem de diiz kaslar sindirim sisteminde 6nemli bir yere
sahiptirler. Bu nedenle distrofin proteininin yoklugu veya yetersizligi sindirim
sistemini agizdan aniise kadar etkileyecektir ve sindirim siirecinde ciddi olum-
suzluklara yol agacaktir®. Hastada ¢igneme ve yutma gii¢liigii, gastroozefageal
reflii, gecikmis mide bosalmas: ve konstipasyon gibi sindirim sistemine ait ¢ok
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gesitli sikayetler gozlenebilir. Hastaligin klinik agamalarina bagli olarak bu prob-
lemlerin her biri hastanin niitrisyonel durumu tizerinde ayr1 ayr1 olumsuz etki-
lere sahip olmasinin yaninda neticede kiimiilatif olarak niitrisyon dengesinde
bozulmaya neden olacaktir® 12,

Hastaya dengeli ve etkili bir nutrisyonel destek verebilmek i¢in biiyiime ve
gelismenin yasina gore dogru bir sekilde degerlendirilmesi sarttir. Bugiine kadar
steroid kullanan ve kullanmayan DMD’li hastalarda boy, kilo, viicut kompozis-
yonu ve zaman igerisinde bitylimeyi arastiran bircok ¢aligma yapilmistir. Ancak
bu ¢abalara ragmen giiniimiizde DMD’li hastalar i¢in genel olarak kabul géren
bir biiytime ¢izelgesi olusturulamamigtir®.

DMD’li hastalar ilk donemlerde asir1 kilolu iken ilerleyen donemlerde 6zel-
likle 17-18 yaslarindan sonra yetersiz beslenme ve kilo kaybu ile yuzlegirler®*
. Amerika Birlesik Devletlerinde (ABD) yapilan bir kohort ¢alismasinda, 9-13
yaslarindaki ¢ocuklarin %44’tiniin kilolar1 %90 persentil degerinin iizerinde
saptanirken, 17 yasindan sonra %65'nin kilolar1 %10 persentil degerinin altinda
saptanmigtir"?. Hastalarin bityiik bir kismi 12-13 yaglarindan sonra kilo kaybet-
meye baglarlar. Bu ilk donemde gozlenen asir1 kilolar hasta aktivitesinin azligina
ragmen alinan fazla kaloriye ve tedavide kullanilan ilaglarin etkisine bagl olarak
ortaya ¢ikar®'?.

DMDli hastalar yasitlari ile kiyaslandiginda daha kisa boyludurlar. Gézlenen
kisa boy kismen diisiik growth hormon seviyesi ve kismen de azalmis kas tonu-
suna ikincil olarak ortaya ¢ikan bozulmus kemik déngiisiine baglanmistir. Bu-
nunla birlikte DMD’li hastalarda gézlenen boy kisaliginin etiyolojisi net olarak
ortaya konamamigtir. DMD’li hastalarda goriilen postiir bozukluklar ve 6zellik-
lede ayagi kalkmay1 engelleyen hareket kisitlilig1 boy uzunlugunun iyi bir sekilde
degerlendirilmesine izin vermez. Bunun yerine bazen diz yiiksekligi, ulnar ve ti-
bia kemiklerinin uzunlugu gibi bazi 6l¢timler 6zellikle hareket kisitliligr mevcut
olan hastalarin degerlendirilmesinde kullanilmistir. Ancak tiim bu élgiimler bii-
ylime ve gelismeyi tam olarak degerlendirmeye olanak saglamamaktadir*® 12,

Viicut kitle indeksi (VKI) bityiime ve gelismeyi degerlendirmek icin kulla-
nilan bir diger 6l¢gme metodudur. Ancak DMD’li hastalarda artmus kilo ve kisa
boy nedeni ile hesaplanan VKI viicut bityiime ve gelismesinin iyi bir sekilde de-
gerlendirilmesine izin vermez. Ciinkii bu hastalarda yillar igerisinde kas kitlesi
azalir ve yerini yag ve bag dokusu alir. Bu nedenle normal sinirlarda tespit edilen
kilo ve VKI degerleri yagsiz viicut kitlesi hakkinda dogru bir bilgi vermez®.

Hastanin kalori ihtiyaci istirahat enerji tiiketimi (IET) hesaplanarak tah-
min edilebilir. IET yagsiz viicut kitlesinin metabolik olarak aktif bilesenleri-
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nin siirdiiriilmesi i¢in gereken enerjinin en az miktar1 olarak tanimlanir. IET
bir indirekt kalorimetri tarafindan hesaplanir. Insan IET’sinin yaklasik %30’u
karaciger, %20’si kas kitlesi ve %20’si beyin tarafindan kullanilir. Insan iskelet
kas1 metabolizmasi IET nin énemli belirleyicilerinden biridir. DMD’li hastalar,
sahip olduklar1 kas kitlesinin miktari, hastaligin ilerleme derecesi ve hastalarin
aktivitesinde gozlenen biiyiik degiskenlikler nedeniyle IET igin heterojen bir
hasta populasyonu sunar. Hesaplanan gerekli enerji ihtiyaci bu fiziksel kapa-
sitedeki degisiklikleri yansitmalidir. DMD’li hastalarda IET kontrollere gore
azalmigtir™ 514,

DMD’li hastalarin 6nemli bir kismi 6zellikle yasamlarin erken donemlerinde
asir1 kilolu ve obezdirler. DMD’li hastalarda goriilen asir1 kilo-obezite metabolik
degisikliklerden, hareket kisitliligindan, aile iiyelerinin ve hasta bakimi saglayan
kisilerin agir1 desteginden ve tedavide kullanilan steroidlerden kaynaklanabilir.
Bu hastalarda azalmis kalori ihtiyact ve azalmis IET obeziteye yol agan diger
nedenler arasindadir®!?. Obezite hastaligin ilerlemesini hizlandirabilir. Iskelet
sistemindeki var olan problemleri artirabilecegi gibi, zaten kisitli olan hareket
kabiliyetinde azalmaya yol agarak hasta kliniginde kétiilesmeye neden olabilir.
Kardiyovaskiiler sistem ve solunum sistemi ile ilgili sorunlara yol agar. Asir1 kilo
alma ve obezite, insiilin direnci, diyabetes mellitus, hipertansiyon ve hiperlipi-
demi gelistirme risklerini de artirir. Obezitenin hastanin yasam kalitesi izerinde
belirgin olumsuz etkiye sahip oldugu bir gercektir®®'>12. Bu nedenle obezite
gelisimine kars1 miicadele etmek gerekir ve bu miicadele hastanin klinik duru-
mu ve bireysel 6zellikleri temel alinarak yapilmalidir. Ilk amag fazla olan kilo-
larin bityiime ¢izelgesine uygun olacak sekilde azaltilmasidir. Ancak kilo kay-
b1 yag dokusunun kaybindan ziyade yagsiz viicut kitlesindeki kayip nedeni ile
olusuyorsa bu faydadan ¢ok zarar getirebilir. Kilo kaybr i¢in miicadele ederken
bu konuyu ihmal etmemek gerekir. Hasta 6zelinde ihtiyaglar belirlenerek enerji
alimi sinirlandirilmali ve beslenme temel ihtiyaglar iizerinden yeniden belirlen-
melidir®# (Tablo1).

Tablo1: Asiri kilo ve obezite ile miicadelede beslenme yaklasimi

Beslenmede tahil, stit Griinleri, meyve ve sebze gibi temel besinler 6ne ¢cikmalidir
Proteinden zengin ve besin degeri yiiksek yiyecekler tiiketilmelidir

Dustuk glisemik indeksli yiyecekler tiketilmelidir

Sivi olarak su ve enerji icerigi duistik olan icecekler tiiketilmelidir

Kalorisi yuksek icecek ve yiyeceklerden kacinilmahdir

Ara 6gun/atistirma istegi sinirlandiriimali ve dusuk kalori icerikli olmahdir
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Tavsiye edilen besinlere ek olarak hastaya aile ile birlikte yemek yeme ve yavas
yeme gibi davranissal degisikliklerde 6nerilmelidir. Ayrica bir fizyoterapist esli-
ginde veya Onerisi alinarak uygun fiziksel aktiviteleri yapmas1 da saglanmalidur.

Yasin ilerlemesi ve hastaligin progresyonu nedeni ile hasta beslenme fazlaligin-
dan beslenme azligina dogru tedrici bir gecis yapar ve neticede hastada kilo kayb1
gerceklesir. Tleri ddnemde hastanin hareketlerini kisitlayici derecede kas kaybi or-
taya ¢ikar. Bu durum hastada kendi kendini beslemede yetersiz kalma gibi 6nemli
bir beslenme sorununa yol agar. Bunun yaninda dil hareketlerinin bozulmasi, ¢ig-
nemede zorluk ve yutma zorlugu beslenmedeki yetersizlige katkida bulunur® .
Hastaligin ilerlemesi ile mide bosalma zamaninda uzama, gastroozefageal reflii
ve konstipasyon gibi gastrointestinal bozukluklar ortaya ¢ikar. Tiim bu sorunlar
beslenme zamaninda uzamaya ve yiyecek aliminda isteksizlige neden olarak var
olan beslenme yetersizligini daha da agirlastirir. Yutma sirasinda takilma, yiye-
ceklerin solunum yoluna sik stk kagmasi, sik tekrarlayan akciger enfeksiyonla-
r1, Oksiiriik ve yeme sirasinda agizdan yemek sagilmasi gibi sikayetler de hastada
psikolojik ve sosyal sorunlara yol agarak beslenme stirecini olumsuz etkileyebilir.
Ayrica hastaligin ileri donemlerinde ortaya gikan solunum giigliigii de enerji ih-
tiyacinda artisa neden olur. Yetersiz beslenme nedeniyle enerji aliminin azalmasi
diger yandan enerji ihtiyacindaki artis hastada negatif enerji balansi olusturarak
katabolik siireci artirir. Beslenme fazlalig1 gibi beslenme azlig1 da hastaligin koti
yonde ilerlemesine neden olur. Bu nedenle birey temelli bir yaklasimla hastanin
ihtiyaci olan besinler ve enerji ihtiyaci yerine konmalidir™*® (Tablo 2) .

Tablo 2: Beslenme azligi ile miicadelede beslenme yaklagimi

Proteinden zengin ve besin degeri yliksek yiyecekler tiiketilmelidir

Hacmi diisuik fakat ytiksek enerji veren yiyecekler tiiketilmelidir

Agiz yoluyla alinan takviye edici trlinler kullanilabilir

Beslenme programi sik aralikh fakat kiictik hacimli 6giinler seklinde olmalidir
Sivi alimi artinlmahdir (sik aralikh fakat kiigtik hacimli)

Yuksek enerji iceren icecekler tuketilebilir

Yutma giigliigii nedeniyle ortaya ¢ikacak niitrisyonel yetersizligin 6niine geg-
mek i¢in multidisipliner yaklasim zorunludur. Ogiinlerdeki yiyeceklerin igerigi
diizenlenirken hastanin durumuna gore az gigneme gerektiren ve/veya ¢igneme
gerektirmeyen yiyecekler tercih edilmelidir. Ag1z yoluyla beslenme yetersiz hale
geldiginde hastanin klinik durumundaki bozulmanin 6niine gegebilmek i¢in
perkiitan gastrostomi secenegi giindeme gelmelidir® '2.
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Yutma gii¢liigii olan hastada gastoozefageal reflii ve mide bosalmasinda ge-
cikme ile beraber aspirasyon ve solunum yolu enfeksiyonlarida sik olarak geli-
siyorsa gastrojejunostomi daha uygun bir segenek olabilir. Mide bosalmasinda
gecikmeyi 6nlemek i¢in yiyecek tiirlerinde degisiklige gitmek, sik ve az hacimli
beslenme gibi beslenme aligkanliklarini degistirmek yine sorunun ¢éziimiine
kismen katki saglar®!?.

Kabizlik bu hastalarda yine 6nemli bir problem olarak ortaya ¢ikar ¢iinkii ka-
bizlik hastanin yasam kalitesini bozdugu gibi oral alimini da bozarak niitrisyon
dengesinde bozulmaya neden olabilir. Lif orani fazla yiyeceklerin tiiketiminin
artirilmasi ve bununla beraber yeterli miktarda siv1 alinmasi kabizlik sorununun
¢oziilmesinde fayda saglar. Bunlarin yeterli olmadigi durumlarda digki yumusa-
tic1 dogal bitkisel irtinler ve ilaglar kullanilabilir. Laksatiflerde bir secenek olarak
diigiiniilebilir ancak ileri evre hastalarda metabolik asidoz riskini artirabilecegi
akilda tutulmalidir®*¥.

DMD’li hastalarda bugiin i¢in kullanilan tek etkili ilag¢ grubu steroidlerdir.
Kaslardaki zayiflamanin ilerleme hizini yavaslatarak hastanin kliniginde diizel-
me saglar. Bununla birlikte kronik kullanimda 6nemli yan etkilere sahiptirler.
Steroidler istah1 ve yiyecek alimini artirarak kilo almaya katkida bulunurlar®
121516 Ayn1 zamanda insilin direnci ve hiperglisemiye neden olurlar. Hastaya
uygun olusturulmus bir diyet programi ile bu yan etkiler kismen azaltilabilir.
Kalori kisitlamasi ile beraber diisiik glisemik indeksli yiyecekler 6nerilmelidir.
Yemek sonrasi karbonhidrat igerigi yiiksek tatl yiyecekler tiiketilmesi aligkanli-
ginin oniine gecilmelidir. Tatli yiyeceklerin sadece sabah kahvaltisinda az mik-
tarda tiiketilmesine izin verilebilir. Yag tiiketimi azaltilmalidir. Insiilin direnci ve
hiperglisemi diyet ile kontrol altina alinamazsa hastaya metformin baslanabilir.
Metformin kullanan hastalarda vitamin B12 diizeyinde disiikliikler goriilmek-
tedir. Bu nedenle metformin baslanan hastalarda diizenli bir sekilde vitamin B12
kontrolii yapilmali ve gerekirse vitamin B12 destegi verilmelidir. Steroidlerin su
ve tuz tutulumuna yol agacagi unutulmamalidir. Bu nedenle asir1 tuz titketimin-
den kaginilmalidir® 219,

DMD’li hastalarda kemik mineral dansitesinde (KMD) ve D vitamini di-
zeyinde diisiikliik goriiliir. Hastaligin ilerlemesi ile hareket kisithiligindaki artis
ve uygulanan steroid tedavileri zaten diisitk olan KMDde daha fazla bozulmaya
neden olur. KMDdeki diisiikligti diizeltmek igin yeterli miktarda kalsiyum ve D
vitamini igeren diyet 6nerilmelidir. Diyete kalsiyumdan zengin siit, siit iiriinleri,
yesil yaprakli sebzeler, tahillar, konserve balik ve kalsiyumdan zengin icecekler
eklenmelidir. Gerekirse kalsiyum igeren ilaglar ek olarak verilmelidir. D vitamini
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diizeyini artirmak i¢in balik yag1, konserve tuna, kirmizi somon balig: ve bitki
kaynakl: siit iiriinleri diyete eklenmelidir. Bunun yani sira D vitamini diizeyini
artirmak i¢in diizenli ve yeterli glineslenme 6nerilmelidir. D vitamini yillik ola-
rak diizenli takip edilmeli ve gerekirse D vitamini iceren ilaglar tedaviye eklen-
melidir® #1617,

DMD’li hastalarda protein metabolizmasinda degisiklikler mevcuttur. Han-
karda ve arkadaslart DMD’li hastalarda protein metabolizmasinin hiperkatabo-
lik oldugunu gostermislerdir. Bu durumda aminoasit iceren destek tiriinlerinin
tedavide faydal1 olabilecegi diisiiniilmiistiir. Dalli zincirli aminoasitlerin (16sin,
izolosin,valin) protein sentezini etkili bir sekilde artirdig: bilinir. DMD’li has-
talarda dalli zincirli aminoasit metabolitleri protein yikimini azaltir. Bununla
birlikte bu aminoasitlerin DMD’li hastalardaki etkisi hala net olarak ortaya ko-
namamigtir™® % Tarnopolsky ve arkadaglar: tarafindan yapilan bir ¢aligmada
kreatin aminoasidinin DMD’li hastalarda yagsiz viicut kitlesini artirdig, el tu-
tusunu giilendirdigi ve kemik yikimini azalttig1 gosterilmistir®®. Glutamin ile
yapilan ¢aligmalarda ise ¢eliskili sonuglar elde edilmistir. Aminoasitlerin DMD’li
hastalarin tedavisinde bir etkiye sahip olup olmadiklarini arastiran bir¢ok ¢alis-

ma halen devam etmektedir®2?.

L-karnitin lizin ve metiyoninden tiiretilen kii¢iik bir molekiildiir. Viicutta
baslica karaciger ve bobrekte sentezlenebildigi gibi viicut disindan da alinabilen
bir mikro besindir. Yag asit metabolizmasinda yer alir. DMD’li hastalarda, L-kar-
nitin desteginin faydali oldugu ileri stirtilmiistiir. Kirmiz1 ette, kiimes hayvan-
larinda, balikta ve siit tirtinlerinde yogun miktarda L-karnitin bulunmaktadir.
Dogal kaynaklardan alinan L-karnitinin viicuda emilimi daha iyidir®2".

Omega-3 yag asitleri coklu doymamis yag asitleridir. Viicutta sentezlenmez-
ler ve digardan alinmalar1 gerekmektedir. Omega-3 yag asitlerinin antiinfla-
matuar etkileri bilinmektedir. Bu nedenle DMD’li hastalarda faydali olacaklar:
disiintilmiistiir. Ancak yapilan hayvan deneyleri ¢eliskili sonuglar ortaya koy-
maktadir. Bununla birlikte omega-3 yag asitlerinin dogal kaynaklar1 olan hay-
vansal iriinler (baliketi, kiimes hayvanlarinin etleri) ve bitkisel iirtinler (keten
tohumu, avakado, kanola yagi) DMD’li hastalara saglikl bir diyetin pargasi ola-
rak Onerilebilir®?>?).

Resveratrol stres altinda bazi bitkiler tarafindan iiretilen dogal polifenolik
bir bilesiktir. Hayvan ¢alismalarinda resveratrol'iin antioksidan, antiinflamatu-
ar ve antiproliferatif 6zelliklere sahip oldugu rapor edilmistir. Yapilan hayvan
deneylerinde resveratrol'tin DMD’li hastalarda tedavi edici bir potansiyele sahip
oldugu gosterilmistir. Eldeki veriler ile genel bir sonug ¢ikarmak miimkiin olma-
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makla birlikte resveratrol'tin DMD’li bireylerde yardimci tedavi olarak faydali
olabilecegi diisiiniilebilir. Resveratrol agisindan zengin dogal kaynaklar arasinda

siyah Giziim, yer fist1g1, kakao ve bogirtlen yer almaktadir®+29.

Coenzim Q10 (CoQ10) etkili ve dogal bir antioksidandir. Et, balik ve fin-
dik zengin CoQI10 kaynaklaridir. Ayrica siit iiriinleri, meyveler, sebzeler ve
tahillarda da dogal olarak bulunur. Yapilan ¢aligmalar CoQ10’'un DMD’li has-
talarin tedavisinde potansiyel bir etkiye sahip oldugunu goéstermektedir. Bu-

nunla birlikte genel bir resim ¢izmek i¢in daha fazla insan ¢aligmasina ihtiyag
vardir® 2,

MYASTENIA GRAVIS

Myastenia gravis (MG) néromiiskiiler kavsagin nadir goriilen otoimmiin bir
hastaligidir. Postsinaptik membrani hedef alan antikorlarin neden oldugu bir
hastaliktir. Bu antikorlarin biiyiik bir kismi asetilkolin reseptorlerine (AChR)
karsidir, az bir kisminda ise kas spesifik trozin kinaz ve lipoprotein reseptor ilis-
kili protein 4% karsidir. MG’li hastalarin kii¢tik bir kisminda antikorlar tespit
edilemez ve bu hasta grubu seronegatif MG olarak adlandirilir. MG her yasta
goriilebilen hastalik olmasina ragmen kadinlarda 3. 10 yilda ve erkeklerde 6. 10
yilda olmak iizere hayatin iki doneminde pik yapar. MG baslangi¢ yasina, an-
ti-AChR var olup olmamasina, hastaligin etiyolojine ve hastaligin ciddiyetine
gore siniflandirilabilir®-". Hastalardaki tipik bulgular yorulmakla artan dinlen-
mekle azalan halsizlik ve kas gii¢stizliigiidiir. Hastanin sikayetlerinin siddeti sa-
atler ve giinler iginde degisiklikler gosterebilir. Okiiler kaslar hastalarin yaklasik
%90da tutulur. MGde kaslardaki tutulumun progresyonu kranio-kaudal yénde
olur. Orofarengeal kaslarin tutulmasiyla hastada yutma giigliigii sikayeti ortaya
¢ikar®?»3%32 MG’nin kiiratif bir tedavisi yoktur. Tedavi yaklasiminda daha ziya-
de klinik sikayetlerin ortadan kaldirilmasi ve hastaligin progresyonunun 6niine
gecilmesi amaglanir. Bugiin icin MG tedavisinde asetilkolinesteraz inhibitorleri,
steroidler, immiinsiipresanlar, plazmaferez ve intravendz immiinglobulinler kul-
lanilabilir ve timektomi uygulanabilir®®3V.

Hastada yutma gii¢liigii ortaya ¢iktiktan sonra sadece ilag tedavisi hastanin
klinik durumunu diizeltmeye yeterli olmayacagindan, ilag tedavisine ek olarak
niitrisyonel destek vermek gerekir. Kilo kaybs, diisitk VKI ve kas kaybr niitrisyo-
nel yetersizligin isaretleri olarak kabul edilmelidir. Bu durum hastaligin seyri-
ni de olumsuz yonde etkileyecektir. Bu nedenle niitrisyonel destek saglamakta
ge¢ kalmamak gerekir. Niitrisyonel destek hastanin klinik durumu goz oniine
alinarak kisisel ihtiyaglar temelinde sekillendirilmelidir® *?. Hasta i¢in gerekli
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miktarda kalori verilmesi ile beraber yeterli miktarlarda protein ve diger mikro-
niitrientlerin aliminin da saglanmasi gerekir. Beslenmede 4 temel besin grubu
esas alinmalidir;

a. Tahillar, karbonhidrat destegi ile beraber, protein ve vitamin destegi sag-
lamaktadir.

b. Et (kirmizi et, balik ve kiimes hayvanlarinin etleri) ve yumurta, viicut fonk-
siyonlarinin siirdiiriilebilmesi i¢in gerekli olan proteinleri saglamaktadir.

c. Siit ve siit Giriinleri basta kemik yapisinin korunmast i¢in gerekli olan kal-
siyum ve minareller ile birlikte kismi protein destegi saglamaktadur.

d. Sebze ve meyveler ise karbonhidrat, vitamin ve lif destegi saglamaktadur.

Hastaligin baslangic dénemlerinde kaslardaki zayiflik ve halsizlik nedeniyle
¢ignemede hafif zorluk mevcuttur. Bu dénemde gignemesi kolay yiyeceklerin se-
¢ilmesi ve dik pozisyonda oturarak yemek hasta beslenmesini kolaylastirir. Ok-
stirme ve bogazda takilma hissi oldugunda hastaya 6ne dogru hafifce egilmesi
ve burnundan hafifce nefes almasi 6gretilmelidir. Yutma giigliigii zaman icinde
belirginlestiginde hastanin uygun yemek zamani ayarlanmalidir. Yemekten 6nce
yarim saat istirahat hastanin ¢igneme giictinii artiracaktir. Ayni zamanda yemek
saatinin ilaglardan bir saat sonra olmasi da yutma giigliigiiniin ¢6ztimiine belir-
gin fayda saglar. Bununla birlikte hastanin yiyecekleri kii¢iik parcalara bolerek
az miktarlarda almasi ¢igneme fonksiyonuna yardimci olur. MG hastalarina dii-
zenli bir sekilde dis kontrollerine gitmeleri tavsiye edilmelidir. Ciinkii saglikly
digler iyi bir ¢igneme isleminin en 6nemli bilesenlerindendir® *?.

Swv1 gidalarin aliminda yutma giigliigii olmaya basladiginda hastalar dehid-
ratasyon ve aspirasyon riski ile yiizlesirler. Bu durumda piire ve jel kivamina
getirilmis yiyeceklerin diyet programina yerlestirilerek hastanin yeterli miktarda
besin almasi saglanmaya ¢alisilmalidir. Ancak hastalara bu yiyeceklerin kiigiik
hacimler halinde almalar1 gerektigi hatirlatilmalidir. Tiim bunlara ragmen viicut
i¢in gerekli olan miktarda kalori, protein ve vitamin alinmasi saglanamiyorsa
hastada malniitrisyon gelismesi kaginilmazdir. Bu durumda yeterli enerji, pro-
tein ve sivi dengesini saglamak i¢in oral beslenme soliisyonlarinin kullanilmas:
giindeme alinmalidir. Oral alim yetersiz oldugunda veya tamamen imkansiz hale
geldiginde niitrisyonel dengeyi siirdiirmek i¢in enteral tiip yerlestirme veya gast-
rostomi agilmasi diistiniilebilir. Enteral beslenmenin siirdiiriilemedigi vakalarda
parenteral niitrisyon giindeme alinabilir. Parenteral niitrisyon ciddi komplikas-
yonlara yol agabileceginden sadece se¢ilmis vakalarda uygulanabilecegi akilda
tutulmalidir® 32,
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MG’li annelerden dogan bebeklerin %10-20’sinde gegici kas zayiflig1 gorii-
lecektir. Bu durum anneden gegen antikorlara bagl olarak gelisir ve gegici ye-
nidogan MG’i olarak adlandirilir. Bu bebeklerde goriilen tipik bulgular emme
fonksiyonunda yetersizlik, aglamada zayiflik ve hipotonik goriintimdiir. Semp-
tomlar genellikle ilk 24 saatte icinde gozlenir. Semptomlar antikorlarin yikimu ile
beraber zayiflar ve sonunda ortadan kalkar. Bu bebeklerin bir kisminda klinik
durum kendiliginden ¢oziiliirken bir kisminda tedavi gerekir. Yenidogan MG’li
bebeklere anne siitii verilmesi onerilir®*3%. Siklofosfamid, metotreksat ve miko-
fenolat mofetil alan hastalarin bebeklerini emzirmemeleri gerekir. Pirodostig-
min, steroid ve azotiopiirin ile annenin tedavisi emzirme i¢in kontrendikasyon
olugturmaz®?,

MG tedavisinde kullanilan ilaglarda niitrisyon ile ilgili sorunlara neden ola-
bilir. Piridostigmin diyareye ve asir1 tiikriik salgisina yol agabilir. Hastanin de-
hidratasyona maruz kalmamasi i¢in ortaya ¢ikan sivi kaybi oral olarak yerine
konmaya ¢alisilmalidir. Ishal veya diger nedenlerle potasyum diizeyinde diisme
gozlenebilir. Bu durum var olan kas giigsiizliigiinii artiracagindan kaybedilen
potasyum yerine konmalidir. Portakal suyu, muz, tahillar, sar1 ve yesil renkli seb-
zeler potasyum agisindan zengin besinlerdir®-3".

Steroid tedavisi alan hastalarda hiperglisemi ve insiilin direnci ortaya ¢ika-
bilir. Bu hastalarda diyette karbonhidrat icerigi azaltilmali ve asir1 kalori alimi-
nin oniine gegilmelidir. Ayrica su ve tuz tutulumu olacagindan tuz kisitlamasi
uygulamak gerekir. Bu nedenle fazla tuz iceren islenmis yiyecekler yerine taze
sebze ve et tiiketimi 6nerilmelidir. Hem kalori hem de tuz alimini kisitlamak i¢in
atistirma ve ara 6gun aligkanliklar: sinirlandirilmalidir®-Y.

MIYOTONIK DISTROFILER

Miyotonik distrofiler-distrofia miyotonika-(DM); miyotoni( istemli veya me-
kanik uyarimla kasin gevsemesinde gecikme), ilerleyici kas giigsiizliigii ve erken
baslangigl katarakt triad: ile karakterize otozomal dominant kalitim gosteren
hastalik grubudur®. Klinik ve molekiiler olarak iki farkli formu tanimlanmis
olup en sik goriilen formu klasik olarak Steinert Hastalig1 olarak adlandirilan
miyotonik distrofi tip 1 (DM1)dir®**”. DM1e 19.kromozumda miyotonik dist-
rofi protein kinaz (DMPK) gen lokasyonundaki degisken sitozin-timidin-gua-
nin (CTG) {glii niikleotid tekrari neden olur®®3®), CTG tiglii niikleotid tekrar
sayisindaki artis ile hastalik bulgularinin erken yasta ortaya ¢ikmasi ve siddeti
arasinda iligki mevcuttur®. DM1 yiiz kaslar1 ve el parmak fleksorleri ve ayak
bilegi dorsifleksorleri olmak tizere distal kas giigsiizliigiine neden olur®. Miyo-
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tonik distrofi tip 2 (DM2) formu ise proksimal miyotonik miyopati olarak bilinir
ve daha nadir, geg baslangicli, nispeten hafif klinik seyirli ve daha ¢ok kas agri-
lar1 ile kendini gosteren bir tablo olusturmaktadir. DM2’ye ise 3.kromozomdaki
Zinc Finger Protein 9 (ZNF9) genindeki CCTG dortlii niikleotid tekrarindaki
artis neden olmaktadir®7),

DMnin her iki formunda ayrica santral sinir sistemi, kardiyak, gastrointes-
tinal, endokrin, iireme ve solunum sistemi bozukluklari ile gz ve cilt sorunlar:
gibi bir¢ok sistem tutulumu da goriilmektedir®*-**). Miyotonik distrofilerde gast-
rointestinal tutulum siktir ve agizdan aniise kadar herhangi bir noktayi tutabilir-
ler. Yutma giicliigii, gastroozefageal reflii, karin agrisy, siskinlik, kabizlik ve ishal
bu hastalarda zaman zaman goriilen gastrointestinal sikayetlerdir. Bu sikayetler
sindirim sistemi kaslarinin tutulmasina bagl ortaya ¢ikan motilite bozuklukla-
rina bagli olarak gelisir. Bununla beraber nérolojik degiskenliklerinde bu sorun-
larin gelisiminde kismen rol oynadig: bildirilmistir. Hastaligin siddeti ile gastro-
intestinal bozukluklarin ciddiyeti arasinda anlaml bir iliski gosterilememistir.
Ancak hastaligin siiresi ile gastrointestinal sistem sikayetleri arasinda anlamli ve
dogru yonli bir iligki gosterilmistir®*®. DMde fasiyal giigsiizliik, dil miyotoni-
si, orofarengeal disfaji, uyku bozukluklari, kognitif bozukluklar, gastrointestinal
dismotilite, kas zay1flig1 ve miyotoni nedeni ile yiyeceklerin hazirlanmasinda ye-
tersizlik gibi nedenler niitrisyon dengesinde bozulmaya yol agmaktadir®”-3* 40,

DMde yutma giigliigti stk olarak gozlenen bir sikayettir. Farkli ¢aligmalarda
DM hastalarinda disfaji goriilme siklig1 %25 ile %80 araliginda rapor edilmistir.
Ozefagus manometri ¢aligmasinda hastalarin %71’inde 6zefagusta motor bo-
zukluk saptanmustir, ancak bu hastalarin %50’si asemptomatik bulunmustur®”
%), Hastaligin yavag progresif dogasindan dolay: hastalar yutma giigliigiini fark
edemezler ve hastalarin muayene sirasindaki sorgulamalarinda yutma giigliigii
genel olarak bildirilmez. Bu sikayetin bildirilmemesine neden olan diger etken-
ler apati, kognitif ve psikiyatrik bozukluklardir. Yutma gii¢liigii tedavi edilebi-
len bir durum oldugundan erken tan1 6nem tasir. Tedavi edilmediginde hastada
niitrisyonel yetersizlik ve dehidratasyon ortaya ¢ikacaktir. Bunun yani sira aspi-
rasyon pnomonisi ve sosyal geri ¢ekilme hastalarda sik gériilen klinik durum-
lardir. Yutma giigligii yiyecek modifikasyonlar1 ve davranigsal degisiklikler ile
diizeltilmeye c¢aligilmalidir. Az ¢igneme gerektiren yiyecekler veya piire ve jel
kivaminda ¢igneme gerektirmeyen yiyecekler diyet programinda 6ne alinma-
lidir. Kat1 gidalarin kiigiik parcalara ayrilarak sik sik az miktarlarda titketilmesi
gidaya olan toleransi artirir. Bu sekilde bogazda takilma ve aspirasyon riskleri
de azaltilmis olur. Yine siv1 gidalarin az miktarda sik sik alinmasi da aspirasyon
riskini diistiriir. Aile bireyleri ve hasta bakimi saglayan kisilerde diyetteki de-



258  Norolojik Hastaliklarda Nutrisyon

gisiklikler ve davranigsal degisiklikler konusunda egitilmelidir® ** 4. Motla-
gh ve arkadaslarinin ¢alismasinda DM1 hastalarinin %62’sinin, diger miiskiiler
distrofilerin %82’sinin ihtiyag duyduklar: giinliik gerekli enerji miktarlarini ala-
madiklar1 gosterilmistir. Ayni ¢alismada DMT1’lilerin %10’unun, diger miiskiiler
distrofilerin %5’inin giinliik protein ihtiyacini kargilayamadiklari saptanmistir.
Bununla birlikte DM’lilerin %55 nin ve diger miiskiiler distrofilerin %86’sinin
kabul edilebilir oranlardan daha fazla yag aldiklar1 gosterilmistir. Bu niitrisyonel
dengesizlikler sadece yutma giigliigii ile degil ayn1 zamanda hareket kabiliyetin-
deki yetersizlikler, diisiik-sosyo ekonomik seviye ve yiyecege ulasmakta zorluk-
lar ile de iligkilidir®.

MD’li hastalarda erken doyma, bulanti-kusma ve epigastrik agr1 gibi dispep-
tik sikayetlerde sik olarak gozlenir. Bu sikayetler mide bosalma zamaninda ge-
cikme, gastrik parezi ve midede olusan bezoarlar ile iliskilidir. Bu durum oral
alimi azaltacagindan niitrisyonel dengeyi olumsuz etkileyecektir. Bunun 6niine
geemek icin diyetin mide bogalimini kolaylagtiracak sekilde modifiye edilmesi
gerekir. Az yagli yiyecekler, az posa igeren yiyecekler, kat1 gidalarin kii¢iik par-
calara ayrilmasi, piire ve jel seklinde ayarlanmis gidalar mide bosalimini ko-
laylastirir. Sik sik ve az miktarlarda beslenmede gecikmis mide bosalmasinin
olusturdugu sikayetleri azaltir. Stv1 besinlerin artirilmasi da hastalarda klinik
semptomlari diizelterek niitrisyon dengesi lizerinde olumlu etki gosterir. Alkol
ve sigara mide bosalmas! iizerinde olumsuz etkiye sahip olduklar: i¢in kullanil-
masinin o6niine gecilmelidir. Diyet ve davranigsal ayarlamalarin yetersiz oldugu
durumlarda mide bosalmas: tizerine etkili olan ilaglar (prokinetikler vb) kulla-

nuilabilir®® 3 41.42),

MD’li hastalarda azalmig peristaltik aktivite bakteriyel asir1 ¢cogalamaya ne-
den olabilir. Bu durumda bakteriyel asir1 cogalma diyareye ve malabsorbsiyona
yol acgar. Bakteriyel asir1 ¢ogalma icin antibiyotik tedavisi uygulamak gerekir.
Bu sirada gelisebilecek dehidratasyonun 6nlenmesinde yeterli miktarda siv1 ve
elektrolit verilmesi unutulmamalidir®® .

Kabizlik sikayeti de MD’li hastalarin kargilastigi problemlerden biridir. Ka-
bizligin Oniine ge¢mek icin yeterince siv1 ile beraber yiiksek lif iceren gidalar
alinmasi gereklidir. Ancak yiiksek miktarda lif alimi 6nerilirken hastanin diger
semptom ve sikayetleri ile birlikte kabizligin altinda yatan etiyoloji de g6z 6niin-
de bulundurulmalidir. DM’li hastalarda kabizligin etiyolojisi karmasik oldugu
icin sadece diyet, davranigsal degisiklikler ve medikal tedavi kabizligin ¢6ziilme-
sinde yeterli olmayabilir. Bu hastalarda cerrahi tedavi, voliimetrik rehabilitasyon
ve anal elektrostimiilasyon gibi ileri tedavi yaklagimlar1 gerekebilir®® 4.
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Multisistemik bir hastalik olan DMde endokrin sisteme ait bozukluklarda sik
goriilmektedir. DM’li hastalarda insiilin rezistansi ve hiperglisemi sik olarak go-
riiliir. Bu nedenle DMli hastalar kontrollerinde bu agidan degerlendirilmelidir.
Hiperglisemi ve insiilin direnci varliginda hastanin diyet modifikasyonlarinin
yapilmasi gerekir. Oncelikle hastanin giinliik gereksiniminden fazla kalori ali-
mi1 engellenmelidir. Diyet icerigindeki karbonhidratlar ve yaglar azaltilmalidir.
Yiiksek kalori igeren sekerli igeceklerin kullanilmamasi 6nerilmelidir. Diisiik gli-
semik indeksli yiyeceklere agirlik verilmelidir. Bazen insiilin direncini kirmak
i¢in metformin tedavisi gerekebilir®® *> 40,

Vitamin D dusiikliigi kadinlarda daha fazla olmak tizere DM hastalarinda
sik gozlenir. Diigiik D vitamini diizeyi miyopatinin siddetini artirabilir ve osto-
peniye yol acabilir. Bu nedenle hastalarin giinliik vitamin D alimlar1 artirilmaya
calisilmalidir. Balik yagi, konserve tuna, kirmizi somon balig1 ve bitki kaynakl
stit Girtinleri gibi D vitamininden zengin yiyecekler diyete eklenmelidir. Diizen-
li glineslenme programi uygulanmasi da viicuttaki D vitamin diizeyini artirir.
Kalsiyum degeri diisiik olan hastalarin diyetine siit ve siit iirtinleri gibi kalsiyum
icerigi yiiksek olan besinler eklenmelidir®*?.

MD hastalarinda vitamin E, bakir ve ¢inko seviyeleri de diisiik bulunmus-
tur. Bu vitamin ve elementlerin seviyesi ile pulmoner fonksiyonlar arasinda iligki
gosterilmistir. Bu nedenle yerine koyma tedavisi faydali olabilir®.

OZET

Kas hastaliklarinin multisistemik etkilerinden dolayi, uygulanacak niitrisyo-
nel destek programini bir takim isi olarak ele almak gerekir. Bu takim igerisin-
de norolog, diyetisyen, fizyoterapist, kardiyolog, endokrinolog, gastroenterolog,
hasta, hasta yakini ve hasta bakimini saglayicilar yer almalidir. Nitrisyonel den-
genin yasla ve hastaligin ilerlemesi ile bozulmasi ve ayni1 zamanda siireg igeri-
sinde nutrisyonel ihtiyaglarda ortaya ¢ikan degisiklikler dinamik bir niitrisyonel
yaklasimi zorunlu kilar. Bu durumda iyi ve etkili bir niitrisyonel destek uygula-
mast ancak takim ¢aligmast ile elde edilebilir. Ancak literatiirde yer alan mevcut
caligmalar kas hastaliklarinda her hastaliga 6zgii bir niitrisyon plani yapmak i¢in
ok yetersizdir. Mevcut sinirl bilgiler 15181nda bu hastalar: takip eden niitrisyon
ekiplerinin hastalarin makroniitrient ve mikroniitrientlerinin seviyesini yakin-
dan takip etmeleri ve beslenme planlarini buna gore ayarlamalar1 hastalarin si-
kayetlerinde anlamli diizelme saglamanin yani sira hastaligin progresyonunu da
yavaslatacaktir.
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