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OLGU SUNUMU

Muskiiler Distrofilerde Dikkat Eksikligi
Hiperaktivite Bozuklugu ve Metilfenidatin
Giivenilirlik ve Etkinligi: iki Olgu
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Ozet

Bati toplumlarinda yapilmis arastirmalar muskiiler distrofi
tanili cocuk ve ergenlerde, aralarinda dikkat eksikligi hipe-
raktivite bozuklugu'nun (DEHB) da bulundudu, psikiyatrik
bozukluklarin sik olarak goriildigiine isaret etmektedir. Bu
olgu sunumunda, baska turli adlandirlamayan muskdler
distrofisi olan iki cocuk hastada DEHB tanisi ve metilfenidat
tedavisinin etkinlik ve glivenilirligi tartisildi.

Anahtar sozciikler: Cocuk; dikkat eksikligi hiperaktivite bozuk-
lugu; muskdler distrofi.

Summary

Studies from Western countries have indicated that psychiat-
ric disorders, including Attention Deficit-Hyperactivity Disor-
der (ADHD), are commonly seen in children and adolescents
with Muscular Dystrophies. In this case report, the diagnosis
of ADHD and the use of methylphenidate in two children
with Muscular Dystrophy not otherwise specified will be
discussed.

Key words: Child; attention deficit-hyperactivity disorder; muscu-
lar dystrophy.

Giris

Dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu (DEHB) %3-
9’lik prevalansi ile cocuk ve ergenlerde en sik goru-
len psikiyatrik bozukluklar arasinda yer almaktadir.l'
DEHB'nin tedavisinde davranissal yaklasimlarin yani
sira stimilan ilaclar ve 6zellikle metilfenidat (MPH)
onemli yer tutmaktadir? Muskiler distrofiler genel-
likle genetik bozukluklarin etiyolojisinde yer aldig,
erken cocukluk déneminde baslayan ve siklikla yiiz
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guldirici bir seyir géostermeyen noro-muskiiler has-
taliklardir.B4 Hastalarda néro-psikiyatrik semptomla-
rin gorildigine iliskin bildiriler mevcut olsa da DEHB
semptomlarinin ve/veya tanisinin prevalansi ile ilgili
genis orneklemli bir arastirma heniz literatlre geg-
memistir.?*! Sunacagimiz iki olguda baska tirli adlan-
dinlamayan muskdler distrofisi olan biri dokuz digeri
10 yasinda iki cocukta DEHB tanisi ve MPH tedavisinin
etkinlik ve guvenilirligi tartisilacaktir.
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Olgu Sunumu

Olgu 1- Dokuz yasindaki erkek hasta hastanemiz co-
cuk psikiyatrisi bolimine okul ortaminda asiri ha-
reketlilik, yerine oturmama ve dikkatini strdirme
zorlugu sikayetleri ile basvurdu. Hastanin dykiisiinde
erken cocukluk doéneminden itibaren hiperaktivite
belirtileri gosterdigi 6grenildi. Aile ve 6gretmen goz-
lemleri ve klinik semptomlarin degerlendirilmesi ile
hastaya DEHB-kombine tip tanisi konuldu. Hastanin
ayrica yaklasik dort yildir baska tiirli adlandirilama-
yan muskdler distrofi tanisi ile izlendigi ve 6zellikle alt
ekstremite kaslarinda belirgin olan progresif nitelikte
kas gli¢suzlugu oldugu belirlendi. Hastanin tibbi 6y-
kiistinde tani doneminde yapilmis olan kas biyopsisi-
nin “yavas seyirli muskiler distrofi” ile uyumlu olarak
rapor edilmis oldugu ve genetik incelemede Xp21 (X
kromozom, kisa kol p, bélge 2, band 1) bolgesindeki
distrofin geninde mutasyon tespit edilmedigi 6gre-
nildi. Hasta poliklinigimizde degerlendirildiginde ALP
degeri 256, AST (SGOT) degeri 109, ALT (SGLT) degeri
486 idi. Hastanin diger biyokimya parametreleri ise
normal sinirlardaydi. Pediatri bélimii'ne de konsiilte
edilerek hastaya baslangicta 2.5 mg sabah ve 2.5 mg
oglen olmak tizere toplam 5 mg/giin dozu ile MPH te-
davisi baslandi. Aileden bir hafta sonra alinan bilgide
hastanin hiperaktivite semptomlarinda minimal bir
dizelme oldugu ve MPH kullanimi ile ilgili herhangi
bir yan etki yasamadigi 6grenildi. Daha sonra kade-
meli olarak titre edilen MPH dozu 10 mg sabah ve 10
mg 6glene kadar cikildi ve (¢ hafta sonraki kontrolde
hastanin DEHB semptomlarinda belirgin diizelme ya-
sadigl 6grenildi. Bu donemde de hastanin pediatrik
izlemi strdl ve biyokimya bulgularinda herhangi bir
ek bozulmaya rastlanmadi. Bir ay sonraki kontrolde
MPH tedavisinin devamina ragmen hastanin okulda
tekrar DEHB semptomlari yasamaya basladigi ve 6g-
retmeninin hiperaktivite semptomlarindan sikayetci
oldugu 6grenildi. Bu donemde de hastanin biyokimya
bulgularinda ve distrofi semptomlarinda herhangi bir
bozulma olmadi. Hastanin MPH tedavisi DEHB semp-
tomlarinda hedeflenen terapotik etkinligin saglana-
mamasi Uzerine kesildi.

Olgu 2- On yasindaki erkek hasta, hastanemiz ¢ocuk
psikiyatrisi bolimine ev ve okul ortaminda asirn ha-
reketlilik, sinirlilik ve dikkatsizlik sikayetleri ile basvur-
du. Hastanin oykistinde erken ¢ocukluk doneminden
itibaren durtusellik ve asiri hareketlilik belirtileri gos-
terdigi ogrenildi. Aile, 6gretmen gozlemleri ve klinik
semptomlarin degerlendirilmesi ile hastaya DEHB
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kombine tip tanisi konuldu. Hastanin ayrica yaklasik
alti yildir baska tiirli adlandirilamayan muskiler dist-
rofi tanisi ile izlendigi ve cabuk yorulma ve 6zellikle alt
ekstremite kaslarinda kas gugsiizligu yasadigi 6gre-
nildi. Hastanin tibbi dykusiinde tani aninda yapilmis
olan kas biyopsisinin “yavas seyirli muskiler distrofi”
ile uyumlu olarak rapor edilmis oldugu ve genetik in-
celemede Xp21 bolgesindeki distrofin geninde mutas-
yon tespit edilmedigi 6grenildi. Hasta poliklinigimiz-
de degerlendirildiginde ALP degeri 321, AST (SGOT)
degeri 324, ALT (SGLT) degeri 546 idi; diger biyokim-
ya parametreleri ve karaciger bobrek fonksiyonlari
normal sinirlardaydi. Pediatri bélimiu'ne de konsiilte
edilerek hastaya baslangicta 2.5 mg sabah ve 2.5 mg
0glen olmak lizere toplam 5 mg/giin dozu ile MPH te-
davisi baslandi. Aileden bir hafta sonra alinan bilgide
hastanin DEHB semptomlarinda belirgin bir degisme
olmadigi ve MPH kullanimi ile ilgili herhangi bir yan
etki yasamadigi 6grenildi. Bu donemde biyokimya
bulgularinda degisme izlenmedi. Daha sonra titre edi-
len MPH dozu 10 mg sabah ve 5 mg 6glene cikildi ve
U¢ hafta sonraki kontrolde hastanin DEHB semptom-
larinda orta diizeyde bir dliizelme yasadigi 6grenildi.
Bu donemde de hastanin pediatrik izlemi stirdii ve bi-
yokimya bulgularinda ve distrofi semptomlarinda her-
hangi bir ek bozulmaya rastlanmadi. Hastanin iki ay
sonraki kontroliinde AST ve ALT degerlerinde belirgin
bir artis olmasi ve DEHB semptomlarinda hedeflenen
dizelme olmamasi izerine MPH tedavisi kesildi.

Tartisma

Muskdiler distrofiler kas ve iskelet sistemi yaninda bir-
cok sistemi etkileyen, kalitsal bir hastalik grubudur.
Bazilar dogumda belirti verip hizl ilerleyerek 6limle
sonuclanirken bazilari da yavas bir ilerleme gosterip
geg eriskin doneme kadar belirti vermeyebilir.® Bu
olgu sunumunda muskdler distrofi tanili iki cocukta
DEHB belirtileri ve tedavi yaklasimlari 6zetlenmistir.
Her iki olgu da kombine tip DEHB tanisi ile izlenmis-
tir. Literatlirde muskdiler distrofili cocuklarda DEHB
tani prevalansi ve alt tipleri Gzerine sinirli sayida bil-
diri mevcuttur. Konu ile ilgili ilk bildiri sinif ortaminda
yikicl davranislar gosteren bir erkek olguda DEHB'nin,
davranigsal, sosyal ve tibbi bakis acilarindan ayirici
tanida degerlendirildigi bir olgu sunumudur.”? Daha
sonra yapilmig bir arastirmada, Hendriksen ve ark.?!
351 Duchen muskdler distrofi tanil erkek cocukta ebe-
veyn bildirisi ve hastane kayitlarina gére DEHB preva-
lansini incelemis ve olgularin %11.7’sinde DEHB oldu-
gunu bildirmistir. Yakin zamanda Duchen muskdler
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distrofisi olan 103 erkek ¢ocukta yapilan bir calismada
ise olgularin yaklasik ticte birinde DSM-IV kriterlerine
gOre DEHB tanisi oldugu bulunmustur. Ayni arastirma-
da sundugumuz olgularla paralel olarak, en sik olarak
kombine tip DEHB tanisinin oldugu gosterilmistir.®

Muskiiler distrofi tanili hastalarda DEHB gelisiminin
etiyopatogenezi heniiz aydinlatilmamis bir konudur.
Genel ¢ocuk popiilasyonunda DEHB gelisiminde ara-
larinda frontal korteks, dorsolateral prefrontal alanlar,
bazal ganglionlar ve serebellar alanlarin oldugu bircok
beyin bdlgesinin sorumlu olabilecegi distnilmekte-
dir.®% Muskuler distrofi tanili olgularda, distrofi alt
tipi ile iliskili olarak, santral sinir sistemi tutulumlar
da olabilmektedir. Duchen muskdler distrofide yapisal
serebellar bozukluklar ve serebellumda distrofin kaybi
onceki arastirmalarda bildirilmistir.""' Hendriksen ve
ark.® bu bildirilerden yola ¢ikarak Duchen muskdiler
distrofi tanili olgularda DEHB belirtilerinin serebal-
lar disfonksiyonla iliskili olabilecegini 6ne strmistur.
Duchen disindaki diger muskiiler distrofilerde ise
DEHB'nin etioyopatogenezi lzerine bir bildiri bulun-
mamaktadir.

Her iki olguda da DEHB semptomlarinda MPH kullani-
mi ile ilk donemde kismi de olsa bir diizelme oldugu
ve ilacin genel olarak iyi tolere edildigi izlenmistir. An-
cak tedavinin birinci ayinda ilk olguda ilacin terapotik
etkinligine tolerans gelismesi, ikinci olguda ise hem
yetersiz terapotik etkinlik hem de biyokimya degerle-
rinde bozulma olmasi lizerine MPH tedavisi kesilmistir.
Bu iki muskaler distrofi olgusunda DEHB semptomlari-
nin tedavisinde MPH'nin yetersiz etkinlik, tolerans ge-
lisimi ve biyokimya degerlerinde bozulma nedeniyle
uzun dénem kullanilamadigr gorilmektedir. Yapilan
cok sayida arastirmada MPH'nin alti yas ve Uzeri genel
cocuk popiilasyonunda DEHB tedavisinde yiiksek bir
glivenilirlik, tolerabilite ve kisa ve uzun dénem etkinlik
ile kullanildigi bildirilmistir.'>'¥ Sundugumuz iki olgu-
nun muskler distrofi tanil cocuklarda MPH kullani-
mina iliskin yalnizca sinirli diizeyde bilgi verdigi ve bu
popllasyonda kontrollii arastirmalara ihtiya¢ duyul-
dugu unutulmamalidir. Bildigimiz kadariyla, muskdler
distrofi tanili ¢ocuklarda MPH'nin kullanimina iliskin
glnumdize kadar yapilmis herhangi bir arastirma bu-
lunmamaktadir.

Muskdiler distrofiler genel olarak siddetli bir seyirle gi-
den ve psiko-sosyal olarak hayat kalitesini olumsuz et-
kileyen bir hastalik grubudur. Bu taniyr almis cocukla-
rin bittincil tedavisinde psikiyatrik degerlendirme ve

tedavi de 6nemli rol oynamaktadir. Sunulan iki olguda
oldugu gibi cocuklarin okul islevselligi, akademik be-
cerileri ve akran etkilesimlerindeki sorunlar altta ya-
tan bir DEHB tanisi ile ilgili olabilmektedir. DEHB'nin
tedavisinde davranissal yaklasimlarin yani sira gerekli
olgularda psikotrop ilaglar da kullanilabilir. Ancak psi-
kotrop ilag kullanimin hem baslangici hem de sonraki
bolimlerinde olgularin pediatrik olarak yakin takibi
blyuk 6nem tasimaktadir. Muskiiler distrofisi olan ¢o-
cuklarin tedavisinde MPH ve diger psikotrop ilaglarin
kullaniminin giivenilirligi ve etkinligi gelecekte yapila-
cak kontrollt arastirmalarla aydinlanacaktir.

Cikar Catismasi
Yazar(lar) ¢ikar catismasi olmadigini bildirmislerdir.
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