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Oz

Ilerleyici bir kas erimesi hastalig1 olan Duchenne muskiiler distrofisi (DMD), distrofin proteini eksikligine bagh olarak ortaya ¢ikan
onemli néromuskiiler bir hastaliktir. Bu hastalarda ilerleyen yas donemlerinde solunum, kalp, beslenme gibi fonksiyonlarinda sorunlarin
arttigl dikkati cekmektedir. Yasla birlikte artan bu sorunlar, obezite ve yetersiz beslenme gelisme riskini artirmakta ve hastaligin
prognozunun daha kdtiiye gitmesine neden olmaktadir. DMD hastaliginin kesin tedavisi olmamakla birlikte tedaviye ek olarak,
hastalarin obezite ve malniitrisyondan korunmasi, beslenme ve gastrointestinal sorunlarin varligimin dogrultusunda diyetsel
degisikliklerinin yapilmasi dnem tasimaktadir. DMD’li hastalarda kas biitiinliigiinii korumaya yardime1 olacak bir beslenme diizeninin
olusturulmasi, erken yasta baslayan kemik sagligi problemlerini ve kilo iizerindeki olumsuz etkilerini azaltmada 6nemli rol
oynamaktadir. Ayn1 zamanda uygulanan beslenme diizenine, sadece DMD’li hastanin degil tiim ailenin uymasi, ¢cocugun bu diizene
daha kolaylikla aligmasini ve siirdiirmesini saglayacaktir. Bu nedenle DMD’li g¢ocuklarda beslenme sorunlari erken dénemde
belirlenerek uygun tedavi yaklagimlari planlanmali ve bu konuda multidisipliner bir ekiple tedavinin siirdiiriilmesi daha uygun olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne Muskiiler Distrofi, cocuk, obezite, malniitrisyon, beslenme sorunu, diyet tedavisi.

Current Medical Nutrition Therapy and Its Importance in Children
with Duchenne Muscular Dystrophy

Abstract

Duchenne muscular dystrophy (DMD), a progressive muscle wasting disease, is an important neuromuscular disease that occurs due to
dystrophin protein deficiency. It is noteworthy that in these patients, problems in functions such as breathing, heart and nutrition increase
in advancing age. These problems, which increase with age, increase the risk of obesity and malnutrition and cause the prognosis of the
disease to worsen. Although there is no definitive treatment for DMD, in addition to treatment, it is important to protect patients from
obesity and malnutrition, and to make dietary changes in line with the presence of nutrition and gastrointestinal problems. Establishing
a diet that will help protect muscle integrity in patients with DMD plays an important role in reducing early-onset bone health problems
and their negative effects on weight. At the same time, compliance with the applied diet, not only for the patient with DMD, but also
for the whole family, will enable the child to get used to and maintain this order more easily. For this reason, nutritional problems in
children with DMD should be determined at an early stage and appropriate treatment approaches should be planned, and it would be
more appropriate to continue the treatment with a multidisciplinary team.
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1. Giris

Distrofik kas hastaliklarindan biri olan Duchenne muskuler
distrofi hastaligi (DMD), ilk defa Fransiz nérolog Guillaume
Benjamin Amand Duchenne tarafindan  1860'larda  teshis
edilmistir. 3500 erkekten 1'inde goriilen X’e bagl resesif kalitsal
bir hastaliktir(Dooley vd., 2010). Her y1l diinya ¢apinda 20 bin
yeni tani konulmaktadir (Lisak vd., 2016). Kizlar genellikle
tastyict olmakla beraber hastalik belirtisi gostermezler(Tiirken
vd., 2021). Teshis genellikle cocukluk ¢caginda gergeklesir ve kan
testi, kan biyopsisi veya genetik testlerle ile dogrulanir (Davis vd.,
2015). DMD'li hastalarda yaygin gorillen semptom, kas
giicsiizligii ve diigiikk kas tonusunun (hipotoni) varhigidir. Ek
olarak, ortopedik, kardovaskiiler, niitrisyonel komplikasyonlar ve
solunum problemleri siklikla mevcuttur ve bu da DMD hastalart
ve aileleri i¢in yasam kalitesinin zorlagmasina neden olur (Salera
vd., 2017).

DMD’li ¢ocuklarda beslenme komplikasyonlar1 siklikla
mevcuttur ve yagla birlikte kotilesir. Genellikle asirt kilo
kazanimi ve kaybi, beslenme ve sivi dengesizligi, diisiik kemik
yogunlugu, ¢igneme ve yutma fonksiyon bozuklugu gibi
gastrointestinal ve beslenme komplikasyonlart bulunur (Davis
vd., 2015). Asirt beslenmenin glukoz metabolizmasi, hareketlilik,
solunum ve kardiyolojik fonksiyonlar tizerindeki zararl etkilerine
ilaveten besinsel agidan da dikkate alinmasi gereken diger konular
ise; yetersiz beslenmenin kas fonksiyonu iizerindeki olumsuz
etkisi; solunum yolu komplikasyonlarina neden olabilen
aspirasyon riskinin artmasiyla ¢igneme ve yutma zorluklari ve
osteoporozun artmasiyla iligkili kirik riskinin olugmasidir (Salera
vd., 2017).

DMD'li hastalarin tedavisinde Onem tasiyan faktorler
arasinda; kortikosteroid tedavisi, enerji harcamasinin degisimi ve
hareket kisitlilign yer alir. Kortikosteroidler, ambulasyonun
stirekliliginde etkilidir, ancak biiylime geriligi, obezite ve kemik
mineral kaybi gibi bircok istenmeyen yan etkisi vardir.
Kortikosteroidlere baglamadan o6nce kilo yonetimi ile ilgili
hastalara mutlaka rehberlik saglanmalidir (Karaduman, 2022).

Beslenme agisindan tedavi incelendiginde; uygun beslenme
diizeni olusturmak DMD’li hastalarinin ve ailelerinin yagam
kalitesini iyilestirmeye yardimct olabilir (Bushby vd., 2010).
Beslenme tedavisi ve diyet degisiklikleri komplikasyonlar
onlemeye veya geciktirmeye yoneliktir (Berberoglu, 2021).

2.DMD’de Goriilen Genel Bulgular

DMD'nin zamaninda ve dogru bir sekilde teshis edilmesi,
bakimin ¢ok 6nemli bir yonidir (Birnkrant vd., 2018). DMD
belirtileri genellikle erken ¢ocukluk doneminde baglar. DMD’ li
¢ocuklarda iist bacaklar, pelvik bolge, tst kollar ve omuz bolgesi
gibi govdeye en yakin kaslarin (proksimal kaslar) zayifligi ve
atrofisi gozlenir. Hastalik ilerledikce, kas zayiflig1 ve atrofisi alt
bacaklari, 6n kollari, boynu ve goévdeyi etkileyecek sekilde
yayilir. {lerleme hizi kisiden kisiye oldukca benzerdir, ancak
bireysel farkliliklar olabilir.

DMD!'li ¢ocuklarda, ilk bulgular arasinda yardim almadan
oturma veya ayakta durma gibi gelisimsel ilerlemelerde
gecikmeler yasanabilir; glicslizliik, sakarlik, ayaga kalkarken
gowers Dbelirtisi gozlenmesi, merdiven ¢ikma zorlugu veya
parmak ucu yliriiyiisii goriillen semptomlar arasindadir. Yeni
ylriimeye baslayan ¢ocuklar ve kiigiik cocuklar garip ve sakar
goriinebilir ve kaslarin skarlagmasi (psddohipertrofi) nedeniyle
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baldirlarda anormal biiyiime gosterebilir. Hastalik ilerledikge,
omurganin ilerleyici egriligi (skolyoz veya lordoz), uyluk ve
gogiis kaslarmin zayiflamast ve bazi eklemlerin anormal
fiksasyonu (kontraktiirler) gibi ek anormallikler geligebilir. Kas
lifleri gibi dokularin kalinlagmasi ve kisalmasi deformiteye neden
oldugunda ve etkilenen bolgelerin, 6zellikle eklemlerin hareketini
kisitladiginda bir kontraktiir olusur. Fizik tedavi tedavisi olmadan,
etkilenen bireylerin yiiriimesine yardimer olmak igin 8-9
yaslarinda bacak desteklerine ihtiya¢ duyulabilir. Yaklasik 10 ila
12 yaslarinda, etkilenen bireylerin ¢ogu tekerlekli sandalyeye
ihtiya¢ duyar (National Institute, 2021).

3.Duchenne Muskiiler Distrofide Beslenmeye Dair
Goriilen Bulgular ve Tedaviye Yaklasim

3.1. Asir1 Beslenme

DMD'li hastalar, ¢ocukluk caginda 6zellikle agirlik yonetimi
bakimindan risk altinda olup siklikla obezite veya malniitrisyonla
karsilagsmaktadirlar (Birnkrant vd., 2018). DMD’li hastalarda asir1
kilolu olmanin énlenmesi ve tedavisinin temel dayanaklari steroid
tedavisinin  varligi  ve beraberinde diyet kontroliiniin
saglanmasidir(Bianchi vd., 2011). Kortikosteroidler
ambulasyonun siirekliliginde de etkilidir (Karaduman, 2022).
Fakat erken ¢ocukluk doneminde, kortikosteroid tedavisi, istah ve
kalori aliminin artmast ve sodyum ve sivi tutulmasi nedeniyle
asir1 kilo veya obezite riskini artirir (Birnkrant vd., 2018).
Kortikosteroidler istah ve gida alimini uyarabilir ve karacigere
etki ederek kan sekerini yiikselterek, insiilin salgisinda artisa
neden olup hiperglisemiye yol agar. Bu nedenle kalori, protein,
mikro besin ve sivi alimi igin 6zel Oneriler iceren ve diigiik
glisemik indeksli bir beslenme plani1 olusturulmasi steroid
tedavisinin baglamasindan dnce saglandiginda kalori alimimni ve
agir1 kilo alimini kontrol etmek igin yararli olabilir (Birnkrant vd.,
2018). Diisiik glisemik indekse sahip karbonhidrat iceren
besinlere Ornek olarak kuru fasulye ve baklagiller, nisasta
icermeyen sebzeler, tam tahilli ekmek ve tahil grubu verilebilir.
Ayrica, kalori alimimi sinirlamak igin diyet kontrolii ve tavsiyeler
yararlidir. Oneriler arasinda seker iceren iceceklerin ve yiiksek
kalorili besinlerin aliminin azaltilmasi, ev disinda tiiketilen
yemeklere dikkat edilmesi, meyve ve sebze tiiketiminin
arttirillmasi, yag ve katt yag ilavesinin sinirlandirilmasi yer
almaktadir (Freeland-Graves vd., 2013).

3.2. Yetersiz Beslenme

DMD’li hastalar genellikle disfajinin (yutma gii¢liigii) klinik
semptomlarinin baglamasi sirasinda istemeden kilo verirler. Erken
cocukluk doneminde, glukokortikoid tedavisi, istah ve kalori
aliminin artmasi ve sodyum ve sivi tutulmasi nedeniyle asiri
kilolu veya obezite riskini artirir. Bununla birlikte ambulasyon
kaybi, kalori ihtiyaglarimi azaltan ve asir1 kilolu veya obezite
riskini artiran aktivitenin azalmasina neden olur. Viicut kiitle
indeksleri, beslenme zorluklarinin ve hastaligin ilerlemesinin bir
sonucu olarak agir1 kilolu veya obez kategoriden normal araliga
veya dislik kilolu (yetersiz beslenme) araligina diisebilir
(Birnkrant vd., 2018). Yetersiz beslenme, gogiis enfeksiyonlari
riskinin artmasina ve solunum fonksiyonlarinin bozulmasina
neden olmakla birlikte yasam kalitesi iizerinde de olumsuz etki
birakabilir(Messina vd., 2008). Tim bu bulgular g6z Oniine
alindiginda, beslenme durumu iizerinde olumsuz bir etkiden
kaginmak i¢in besin aliminin azalmig oldugunu gosterebilecek
belirtileri anlayabilmek icin entegre bir multidisipliner tedavi
zorunlulugunun oldugu dikkati gekmektedir (Salera vd., 2017).
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3.3. Gastrointestinal (GI) Problemler

DMD hastalarinda en sik goriilen GIS komplikasyonlar;
gecikmis gastrik bosalma, gastrod6zofageal refli (GER) ve
kabizliktir (Davis vd., 2015). Kabizlik, DMD' nin ¢ok sik goriilen
bir komplikasyonu olup(Kraus vd., 2016), Pane ve ark. DMD'li
hastalarinin %36'sinda kabizlik yasandigini ve bu sorunun 18 yil
sonra (hastalarin  %60'1) daha sik bildirildigini ifade
etmislerdir(Pane vd., 2006). Yapilan c¢aligmalarin sonucunda,
istah azalmasinin kabizligin bir komplikasyonu oldugu ve
ozellikle yetersiz beslenen hastalarda kabizligin erken donemde
tedavi edilmesinin 6nem tagidig1 gosterilmistir(Davis vd., 2015).
Kabizlik olusmasinin risk faktorleri arasinda; hareketsizlik, karin
kas1 gligsiizliigii ve dehidratasyon sayilabilir (Birnkrant vd.,
2018). Kabizlig1 dnlemek ve tedavi etmek icin diyet tavsiyesi,
diyet lifi tiketiminin artmasiyla birlikte yeterli sivi alim
gereklidir (Salera vd., 2017).

DMD'li hastalarda iskelet kas1 zayiflig1 ilerledikge, gastrik
bosalmada gecikme(gastroparezi) meydana gelerek; karmn agrisi,
bulanti, kusma, erken tokluk ve istah kaybina yol agabilmektedir
(Borrelli vd., 2005). Gastrik bosalma siiresi, sintigrafik gastrik
bosalma taramasi kullanilarak degerlendirilebilir. Tedavi
secenekleri arasinda diyet tedavisi, ilag tedavisi ve gastrojejunal
beslenme tiipii yoluyla gastrik-postpilorik beslenme yer
almaktadir (Birnkrant vd., 2018).

DMD'de goriilen gastrodzofageal refli(GOR) icin risk
faktorleri arasinda; gecikmis gastrik bosalma siiresi(Davis vd.,
2015)), glukokortikoid tedavi ve skolyoz sayilabilir(Borrelli vd.,
2005). Pane ve ark. tarafindan yapilan calismada, hastalarin
¢ogunlugu ara sira mide eksimesi ataklar1 yasamis, ancak DMD'li
hastalarin sadece% 4'iinde farmakolojik tedavi gerektiren GOR
bildirilmistir (Pane vd., 2006). Diyet yaklasimlari; daha kiiglik
oOlgiilerde, sik yemek yemeyi ve diyet yag alimini azaltmayi igerir.
Protein igerigi yiiksek, yag igerigi diisik diyet uygulanmalidir.
Yemek yerken stvi alimi azaltilmali, stvi 6giin aralari i¢in tercih
edilmelidir (Birnkrant vd., 2018).

3.4.Yutma Problemleri

Disfaji DMD hastalarinda sik goriilen ve yaklasik iigte birini
etkileyen Onemli bir bulgudur (Toussaint vd., 2016). Bu
hastalardaki disfajinin nedeni esas olarak agiz kaslarinin zayiflig:
ile ilgilidir DMD’ 1i ¢ocuklarin ¢ogunlugu ¢ignemeyi
ogrenmistir, ancak zayif dil hareketleriyle birlikte masseter ve
temporal kaslarin zayifligimin artmasi nedeniyle ¢igneme
problemleri ortaya ¢ikabilir, bu da yemek yeme siirelerinin
uzamasina ve bogazda tahris ve bogulma hissine neden olabilir.
Yavas ilerleyen DMD' lerde beslenme ve yutma problemleri gizli
olup gelisimi kolay anlagilmamakta, bu nedenle erken asamadan
itibaren detayli profesyonel izlemeye ihtiya¢ duyulabilmektedir.
Beslenme ve yutma bozukluklarinin tedavisinde oncelikli amag
bogulmay1 onleyerek aspirasyon pndmonisinin oniine gegmektir.
DMD'li ¢ocuklarin yumusak ve kati besinleri yonetmeleri daha
zor olup, bu tiir besinleri tiiketirken yutma sonrasi kalintilarla
ilgili, stv1 besinleri tiiketmeye goére daha fazla sorun yasarlar.
Cigneme problemlerinin varliginda ise; hastalarin yeterli
miktarda besin (yani protein, demir, lif ve kalori) alimina sahip
olmalarini saglamak i¢in daha yumusak yiyecekler ve daha kiigiik
yiyecek pargalar1 onerilir (Engel-Hoek vd., 2015).
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3.5. Azalmis Kemik Kiitlesi

DMD’ nin dogrudan kemigi etkileyip etkilemedigi
bilinmemektedir. Fakat DMD' lerdeki kemik sagliginin
bozulmastyla ilgili risk faktorleri arasinda; c¢ocugun fiziksel
aktivitesinin azalmasi ve kas gii¢siizliigli bulunur ve bunun
sonucunda kirik, osteopeni, osteoporoz, skolyoz, kemik agrisi ve
diistik yasam kalitesi gibi sorunlara zemin hazirlayabilir (Bushby,
vd., 2010). Bianchi ve ark.'min ¢aligmasinda, DMD vakalarinin
yaklasik ticte ikisinde, kalsifediol takviyesi, diyet kalsiyum
aliminin  o6nerilen doza ayarlanmasi ve kalsiiirik etkilerden
kaginilmasi  i¢in  sodyum aliminin  azaltilmasi;  kemik
rezorpsiyonunun  azaltilmasma, D  vitamini eksikliginin
diizeltilmesine ve kemik kiitlesinin artmasina yol agmigtir
(Bianchi, vd., 2011). Cocukluk déneminde 6nerilen kalsiyum
aliminin saglanmasi, optimum kemik kiitlesine ulagmak igin
gereklidir. Siit tirtinlerine dayanan kalsiyum bakimindan zengin
bir diyet genellikle cocuklar tarafindan sevilir ve kemik sagligi
iizerinde en biiylik faydaya sahip olabilir (Bianchi vd., 2011).
Boyle bir diyet, diigiik kemik kiitlesi riski tagiyan tiim hastalar i¢in
saglikl bir aligkanlik haline gelebilir (Salera vd., 2017).

3.6. DMD Hastalarinda Tibb1 Beslenme Tedavisi
Yaklasimlari

3.6.1.Genel Tibbi Beslenme Tedavisi

DMD'li bireylerde siklikla bulunan kilo alimi veya kaybu,
diyet veya besin dengesizligi, sivi dengesizligi, diisiik kemik
yogunlugu, yutma disfonksiyonu gibi gastrointestinal veya
niitrisyonel komplikasyonlart (H W van Bruggen vd., 2015),
solunum, iskelet kasi ve kalp sistemlerini olumsuz yonde
etkileyebilir(Brinkrant vd., 2018). Uygun bir beslenme programu,
DMD’li hastalarin ve aile iiyelerinin yasam kalitesini artirabilir
(Bushby vd., 2010). Katkida bulunan faktorler arasinda
glukokortikoid tedavisi, azalan enerji harcamasi ve hareketsizlik
sayilabilir (Shimizu-Fujiwara vd., 2021). Bununla birlikte besin
takviyeleri bazi faydalar saglayabilse de, DMD'li hastalar igin
besin takviyelerinin etkili kullanimi1 hakkinda smirh bilgi vardir
ve bu da daha ileri ¢aligsmalar1 garanti eder.

Uygun beslenme planlamasinin amaci, biiylime ve kilonun
diizenli olarak degerlendirilmesi yoluyla asir1 kilolu olmanin
oniline gecmek ve yetersiz beslenmeyi dnlemektir. Ayn1 zamanda
optimum kalori, protein, stvi ve mikro besin alimi, 6zellikle
kalsiyum ve D vitamini ile saglikli, dengeli bir diyeti tesvik
etmeyi amaglamaktadir (Brinkrant vd., 2018). DMD hastalarinin
tedavisi multidisipliner yaklasim gerektiren bir siiregtir ve bu
siirecte  kardiyologlar, gastroenterolog, fizyoterapistler ve
hemsireler, pediatristler ile diyetisyenler aktif rol almaktadirlar
(Davis vd., 2015).

Diyetisyen tarafindan daha sik izleme, kilo alimi veya
kaybinin beklendigi donemlerde gerekli olacaktir. Asir1 kilolu
olma riski tastyan bireyler igin giivenli egzersiz programlari
tasarlamak ve yiiriirlige koymak icin bir fizyoterapiste
damisilmalidir. Disfaji siiphesi olan bireyleri degerlendirmek igin
bir  konugma-dil  terapistine  damgilmahdir.  Kabizlik,
gastrodzofageal reflii ve gastrointestinal motilite endiselerinin
yonetimi ve gastrostomi tiipliniin yerlestirilmesi gerektiginde bir
gastroenterologa danisiimalidir (Brinkrant vd., 2018).
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3.6.1.1. Beslenme Degerlendirmesi ve Planlamasi

DMD'li  bireylerin  beslenme  diizeninde  goriilen
dengesizlikleri solunum, iskelet kasi1 ve kalp sistemlerini olumsuz
yonde etkilemektedir(Brinkrant vd., 2018). Bununla birlikte,
uygun bir beslenme programi, DMD’li bireylerin ve aile
iiyelerinin yagam kalitesini artirabilir. Hastalik ilerledikce obezite
ve malniitrisyonu Onlemek, gastrointestinal sistemi izleyerek
beslenme plani uygulanmasi igin diyetisyene bagvurulmalidir
(Bushby vd., 2010). DMD hastalarinin 6zel viicut kompozisyonu
icin, agirhga dayali enerji formiilleri siirli bir degere sahip
olabilir. Ayrica giinliik enerji ve protein alimi i¢in herhangi bir
oneri bulunmadigindan enerji gereksinimlerini anlamak ve DMD
hastalarinda degisen enerji ve besin gereksinimlerinin etkisini
aciklayabilecek 0Ozel kilavuzlar gelistirmek icin daha fazla
arastirmaya ihtiya¢c vardir (Radley-Crabb vd., 2014). Boy
olgiilemedigi icin BKI hesaplanamiyorsa, yasa gore agirlik
ylizdelik dilimleri kullanilmalidir. DMD'li bireyler viicut
kompozisyonunu degistirmistir, bu nedenle standart biiylime
gizelgelerinin kullanimi uygun degildir(Brinkrant vd., 2018).
Hastalar 1 yil iginde viicut agirliklarinin %>10'unu kaybederlerse,
besin ve enerjilerin arttirilmasi Onerilir (Toussaint vd., 2016).
DMD!'li bireylerin yeterli protein, kalsiyum, D vitamini ve sivi

alimint ve hem ¢oziinliir hem de ¢oéziinmeyen lif formlarini
saglamalari ¢ok dnemlidir (Davidson vd., 2016). Birnkrant ve ark.
tarafindan 2018 yilinda yayinlanan bir g¢aligmada, toplam
kalorinin %45-65'inin karbonhidratlardan, %20-35"inin yaglardan
ve  %10-35'inin  proteinlerden elde edilmesi gerektigi
gosterilmistir. Cocuklar i¢in kabul edilebilir araliklar yetiskinlere
benzer, ancak bebeklerin ve kiiciik cocuklarin diyetlerinde biraz
daha yiiksek oranda yaga ihtiyaclari vardir (Brinkrant vd., 2018).

3.6.1.1.1.Protein Gereksinimi

Bireylerin tiiketmesi gereken protein miktar1 hakkinda
literatiirde ¢ok az veri bulunmakla birlikte, alinacak minimum
protein miktar1 yasa yonelik DRI 6nerilerine gore ayarlanmalidir.
4-18 yas arasi bireylerde tiiketilen toplam enerjinin %10-30"'unun
proteinden gelmesi Onerilmektedir. Tablo 1, her yas grubu i¢in
enerji ve protein alim Onerileri gosterilmektedir (Davis vd., 2015).
4-13, 14-18 ve 19 yas aras1 bireylerin sirasiyla 0.95, 0.85 ve 0.80g
/ kg agirhik / giin protein tiiketmesi gerektigi bildirilmistir
(Brinkrant vd., 2018). Ek protein aliminin hastalik iizerindeki
olumlu etkilerine iligskin sinirli bulgular, bu hastalarda ek protein
aliminin gerekli olmadigini diisiindiirmektedir (Salera vd., 2017).

Tablo 1. 3-18 yas arasi erkekler igin tahmini enerji ve protein gereksinimleri (Table 1. Estimated energy and protein requirements

for men ages 3-18)

Diyet referans enerji alim Diyet referans protein alim
vas M(ekt::l(/’lljgglz keal/d kealkg/d | &4 g/kg/day

3 57 1020 85 13 1,08
4-5 48 1402 70 19 0,95
6-7 48 1279 64 19 0,95
8 48 1186 59 19 0,95
9-11 36 1756 49 34 0,94
12-13 36 1599 44 34 0,94
14-16 28 2385 39 52 0,85
17-18 28 2230 37 52 0,85
>18 28 2250 36 56 0,80

3.6.1.1.2.5mt Intiyac

Noromiiskiiler hastalig1 olan bireylerde yas, glinliik fiziksel
aktivite, 1s1 degiskenligi ve beslenme bigimine bagli olarak giinliik
su ihtiyaclar1 onemli oranda degiskenlik gostermekle birlikte bu
hastalarin tiikettigi s1vi miktar1 hakkinda literatiirde sinirli bilgi
vardir. Kabizlik ve bobrek fonksiyon bozuklugu riskini artiran
dehidrasyonu o6nlemek igin yeterli sivi alimi vurgulanmalidir
(Motoki vd., 2015). Yapilan bir ¢alismada, Onerilen sivi
tiketiminin yasa bagl olarak viicut agirligina gore de
degisebilecegi  bildirilmistir.  Viicut agirhigina gore sivi
gereksinimini belirleyen Holliday-Segar ydntemi Tablo 2'de
gosterilmistir. Yasa bagli olarak sivilar i¢in giinliik diyet referans
alim degerleri; 4-8 yas arasinda 1.2 L, 9-13 yas arasinda 1.8 L,
14-18 yas arasinda 2.6 L ve 19 yasindan biiyiikler i¢in 3.0 L
almmmasi Onerilir (Brinkrant vd., 2018).
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Tablo 2. Holliday-Segar Yéntemi (Table 2.The Holliday-
Segar Method)

Viicut agirligi(kg) S1v1 gereksinimi

1-10 100mL/kg

11-20 100 mL+10 kg’nin iizerindeki her
kg i¢in 50 mL

>20 1500 mL+ 20 kg’nin tizerindeki her
kg icin 20 mL
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3.6.1.1.3.Mikro besinler

DMD'li hastalarda kortikosteroid tedavisi sirasinda D
vitamini ve kalsiyumun en oOnemli besin maddeleri oldugu
bilinmekle birlikte giinliik mikro besin gereksinimi hakkinda az
bilgi bulunmaktadir. Glukokortikoidlerin kemik olusumunu
baskilayarak osteoporoza neden oldugunu bildirmistir. Azalan
fiziksel aktivitenin kemik sagligi lizerinde olumsuz etkisi bu
kisilerde kirik riskini arttirmaya neden olur (Soderpalm vd.,
2007). Son zamanlarda yapilan ¢alismalar, DMD'li ¢ocuklarin,
steroid tedavisine baslamadan once, tan1 esnasinda diisiik serum
25 (OH) D seviyelerine ve zayif kemik sagligina sahip
olabilecegini gostermistir (Bianchi vd., 2011). Kemik sagliginin
izlenmesi, diyetteki kalsiyum aliminin ve serum 25-hidroksi-D
vitamini konsantrasyonunun yillik degerlendirmelerini gerektirir.
Kalsiyum alim1 yas icin onerilen alimdan daha azsa veya serum
25-hidroksi-vitamin D vitamini 30 ng / mL'nin altina diiserse, Tip
Enstitiisii kilavuzlarina gore uygun diyet alimi ve besin takviyesi
saglanmalidir (Ross vd., 2011).

3.6.2. Enteral Beslenme

DMD hastalarinda enteral beslenme siklikla gereklidir.
Enteral beslenmenin hasta ve aile ile hastalik siirecinin erken bir
asamasinda tartisilmasi ve olasi daha iyi bir sonug i¢in zamaninda
miidahele edilmesi Onerilmektedir(Davidson vd., 2009).
Toussaint ve ark. yiiksek kalorili bir diyet denemesi basarisiz
oldugunda PEG 6nermislerdir (Toussaint vd., 2016). Ramelli ve
ark., PEG'in gogiis enfeksiyonlarinin sikliginin azalmasi ve bunun
sonucunda hastaneye yatis ile iliskili oldugunu ve kilo ve boyun
iyilestirilmesinde oral takviye kullanimindan daha etkili oldugu
goriilmiistiir (Ramelli vd., 2007). Martigne ve ark.'nin sonuglari,
PEG yerlestirildikten sonra DMD'li birgok hastada kilo
durumunun iyilestigini ve yasam siiresinin ve kalitesinin arttigin
gostermigtir (Martigne vd., 2010). PEG yerlestirildikten sonra,
hasta aspirasyon riski olmadan yemek yiyebiliyorsa, oral
beslenme saglanabilir, ancak tiim enerji ihtiyacina ulasmaya gerek
kalmadan alternatif olarak, aspirasyon belirginse, oral beslenme
yasaktir ve tiim kalori ve besin hacmi enteral beslenme ile saglanir
(Toussaint vd., 2016).

4. SONUC
Duchenne  muskiiler  distrofi ~ hastaligit ~ beslenme
komplikasyonlarinin stk goriilebildigi  noromiiskiiler  bir

hastaliktir. DMD’li hastalarda erken ¢ocukluk caginda uygun
beslenme planimnin olusturulmasi beslenme komplikasyonlarin
azaltarak hastanin ve ailelerin yagsam kalitesinin iyilestirilmesinde
onemli katki saglamaktadir.

Bu hastalarin tedavisinde; diyetisyen, gastroenterolog, yutma
terapisti ve ¢ocuk psikiyatristi de dahil olmak iizere bir ekiple
birlikte asir1 ve yetersiz beslenmeyi onlemek, en iyi beslen me
durumunu korumak, gastrointestinal problemleri yonetmek,
aspirasyon pndmonisini ve disfajiyi izlemek ve tedavi etmek gibi
hastanin beslenme durumunu olumsuz etkileyen
komplikasyonlar1 azaltmak konusunda multidisipliner bir tedavi
yaklagimina ihtiya¢ duyulmaktadir.

Ayrica DMD hastalarinda toplanan veriler genisletilmeli ve
DMD’li hastalar iizerinde daha fazla arastirmalara gidilerek,
beslenme durumunun DMD sonuglart (yasam beklentisi,
fonksiyon ve yasam kalitesi) iizerindeki etkisinin daha iyi
anlasilmasi saglanmalidir.
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