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Oz

Serebral palsi, kisinin hareket kabiliyetini, stabilitesini ve durusunu etkileyen, giinliik yasam aktivitelerinde kisitlamalara
neden olan ndrolojik bir hastaliktir. Diinya’da yaklasik 2-2,5/1000 canli dogumda goriilen hastalik, progresif degildir ve
prenatal, natal ve postnatal donemlerde goriilen risk faktdrlerinden dolay1 geligmektedir. Klinik bulgular ve semptomlar
genellikle 18-24 aylikken ortaya ¢ikar ve hastanin viicudundaki tutulum, kas fonksiyonlari, beceri ve kisitliliklara gore alt
tiplere ayrilmaktadir. Birgok alt tipi bulunan serebral palsi hastalig1 sonucu kas yapisinda azalmis kas boyutu/kesit alani,
azalmis kontraktil doku/bag dokusu, asir1 gerilmis sarkomerler ve sarkomerik titin kaybi gibi farkliliklar goriilmektedir.
Iskelet kas1, enerjiyi proteinler seklinde depolamakta ve bu nedenle proteinlerin yapi tas1 olan amino asitler kas i¢in 6nemli
bir molekiil haline gelmektedir. Serebral palsili bireylerin hem malniitrisyondan korunmasi hem de kas fonksiyonlarinin
diizenlenmesi i¢in birgok ¢esidi bulunan amino asitlerin arastirilmasi 6nem arz etmektedir. Bu derlemede serebral palside
goriilen iskelet kas1 degisiklikleri ve amino asit profillerinin iskelet kasi {izerindeki etkilerini incelemek ve genel bir bakis
acist olusturmak hedeflenmistir.

Anahtar Kelimeler: Amino asit, iskelet kasi, Serebral palsi

Abstract

Cerebral palsy is a neurological disease that affects a person's mobility, stability and postiire, causing restrictions on daily
living activities. The disease, which occurs in approximately 2-2.5/1000 live births on Earth, is not progressive and
develops due to risk factors seen during prenatal, natal and postnatal periods. Clinical findings and symptoms usually occur
at 18-24 months of age and are divided into subtypes based on the eclipse, muscle function, skill and limitations in the
patient's body. As a result of cerebral palsy, which has many subtypes, differences in muscle structure such as decreased
muscle size/section area, decreased contractile tissue/connective tissue, overstretched sarcomeres and loss of sarcomeric
titin are seen. Skeletal muscle stores energy in the form of proteins, and therefore amino acids, which are the building
blocks of proteins, become an important molecule for muscle. It is important to investigate amino acids, which have many
variants to protect cerebral palsy individuals from both malnutrition and regulate muscle function. This review aimed to
examine the effects of skeletal muscle changes and amino acid profiles seen in cerebral palsy on skeletal muscle and to
establish an overview.
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1. Giris

Serebral Palsi (SP), gelismekte olan beyinde
meydana gelen hasar sonucu motor fonksiyonlarinda
bozulma ve degisen biiylime ve gelisme ile
sonuglanan nérolojik bir hastaliktir. SP’li bireyler,
konusma ve gdrme problemleri, isitme kaybi,
solunum problemleri, oral motor disfonksiyon gibi
sorunlarin  yaninda ciddi derecede muskiiler
disfonksiyon ile kargilagmaktadir. Bu durum kasta
onemli derecede zayiflifa neden olmakla birlikte
bireyin besine istedigi zaman ulagamamasi, besini
reddetmesi, yiyecekleri agizda tutamamast gibi
giinliik yagam aktivitelerinde kisitlamalara yol agar
[1]. Bu nedenle SP’lilerde kas kiitlesini ve kuvvetini

arttrmaya, kas atrofisini Onlemeye yonelik
miidahaleler yapilmalidir.
Bagisiklik  sisteminin  korunmasi,  beyinden

sinyallerin iletilmesi, hiicre ve kemik yapisinin
kontrolii gibi bir¢cok iglevi olan amino asitler,
kaslarin protein sentezi, kas hacminin ve kuvvetinin
optimize edilmesi ve bag dokusunun
iyilestirilmesinde rol oynamaktadir [2]. ESPGHAN
kilavuzlarinda ndrolojik bozuklugu olan ¢ocuklarda
uygun protein alimi, normal gelisim saglayan
¢ocuklarin protein igin diyet referans alimi seklinde
belirtilmistir. Ancak yapilan caligmalarda SP’li
bireylerin kaliteli proteinden yetersiz beslendikleri
tespit edilmis ve serum amino asit diizeylerinde
diisiisler goriilmiistiir [3]. Amino asitlerin kas yapisi
ve fonksiyonlar1 iizerindeki olumlu etkileri
nedeniyle SP’li bireylere takviyeler yapilmis ve
incelenmistir. Bu derlemede serebral palside goriilen
iskelet kas1 degisiklikleri ve amino asit profillerinin
iskelet kast {izerindeki etkilerini incelemek ve genel
bir bakis agis1 olusturmak hedeflenmistir.

2. Serebral Palsi

SP, 1862 yilinda Dr. William James Little tarafindan
dogumda meydana gelen asfiksi ve prematiiritenin
spastik dipleji ile iligkisi tizerine “Little Hastalig1”
olarak tanimlanmis daha sonra 1888 yilinda William
Osler tarafindan “Serebral Palsi” ismi verilmistir.
2004 yilinda yapilan Uluslararasi Serebral Palsi
Tanim ve Smiflama Calistayi’nda “gelismekte olan
beyinde prenatal, natal ve postnatal donemde
zedelenme sonucu gelisen, ilerleyici olmayan ancak
yasla birlikte degisebilen, hareketi kisitlayan kalici
motor islev kaybi, durus ve hareket bozuklugudur”
seklinde hastaligin en son tanimi yapilmistir [1].
Temelinde motor islev bozuklugu yatan SP,
cocukluk ¢agmin en sik goriilen norolojik engellilik
nedenidir. Diinyada yaklagik 2-2,5/1000 canh
dogumda goriiliirken Dogu Asya {ilkelerinde 1-
2/1000, ABD’de 3-5/1000, Avrupa iilkelerinde 2-
3/1000, Tirkiye’de ise 4,4/1000 canli dogumda
goriildigi bildirilmistir [4].

SP’ye neden olan beyin travmasi progresif
olmamakla birlikte prenatal (%70-80), natal (%10-
20) veya postnatal (%10) donemlerde ortaya
¢ikabilir [5]. Bu hastalik i¢in en dnemli risk faktorii
prematiire dogumdur [6]. Bunun yaninda prenatal
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donemde akraba evlilikleri, annede metabolik
hastaliklar, viral enfeksiyonlar, cogul gebelik,
koagiilasyon bozukluklari, gebelik kanamalari, natal
donemde diisiik Apgar skoru, karyoamniyonit, erken
membran reptiirii, prezentasyon anormallikleri ve
postnatal donemde hiperbilirubinemi,
konviilziyonlar, hipoglisemi, metabolik hastaliklar,
stvi elektrolit dengesizlikleri, dolasim ve solunum
yetersizlikleri ve hipoksik iskemik ensefalopati SP
icin risk faktorlerini olusturmaktadir [5].

SP’ye ozgii bir tan1 yontemi olmamakla beraber
hastaligin tanis1 etiyolojiye gore degil 6ykii ve klinik

bulgulara gore konulmaktadir. Gelisim
basamaklarma ge¢ ulasma, derin tendon
reflekslerinin artmasi, patolojik refleks pozitifligi,
progresif olmayan ancak zaman igerisinde

degisebilen motor gerilik bulunuyorsa ve prenatal,
natal ve postnatal doneme ait risk unsurlar1 tespit
edilmis ise tan1 kolaylikla konulabilir [7]. Kesin tani
Avrupa Serebral Palsi Surveyans Grubuna (SCPE)
gore tipik olarak 12-24 aylikken konulmaktadir. 18
ile 24 ayliktan sonra belirti ve semptomlar ortaya
¢ikar ve SP alt tipleri ayirt edilebilir [8].

SCPE’nin motor fonksiyon, tonus ve postir
bozuklugunu temel aldigi smiflamaya goére SP;
spastik tip, diskinetik tip, ataksik tip ve miks tip
seklinde siniflanmaktadir. Spastik tip SP, en sik
karsilagilan, nérolojik bulgu saptanan tiptir ve
bilateral (kuadriplejik ve diplejik) ve unilateral
olmak iizere iki alt gruba ayrilmaktadir. Kuadriplejik
tip SP, tiim ekstremitelerin spastik oldugu, kollarin
bacaklardan daha fazla etkilendigi en agir spastik SP
tipidir. Diplejik tip SP’de alt ekstremitelerde iistten
daha fazla spastisite ve motor kaybi vardir. Yapilan
calismalarda preterm bebeklerde %83, term
bebeklerde %25 ile en sik goriilen tiiriin diplejik SP
oldugu sonucuna vartlmistir [7]. Diskinetik tip SP,
istem dis1 ve stereotip hareketler goriilen, 6zellikle
“atetoz, distoni ve korea” gibi  hareket
bozukluklariyla siklikla karsilagilan SP alt tipidir. Bu
tip, SP olgularinin ortalama %7-16’sin1 olusturmakta
ve konusma bozuklugu, salya akmasi ve yutma
giicligli goriilebilen koreatetoid tip ve duyusal
problemler ve 6grenme sorunlari goriilen distonik tip
olmak {izere iki alt basliga ayrilmaktadir. Bir diger
SP tipi, semptomlar bakimindan heterojen 6zellikler
gosteren, kaba hareketlerde koordinasyon bozuklugu
ile karakterize ataksik tip SP’dir. Miks tip SP ise
farkli oranlarda spastik ve koreoateoid SP
bulgularinin bir arada oldugu tiptir [9].

Birgok alt tipi bulunan ve bireyleri farkli derecelerde
etkileyen SP’de fonksiyonel motor becerileri
degerlendirmek i¢in kaba motor fonksiyon
siiflandirma sistemi (KMFSS) gelistirilmistir. Bes
seviyeli bir siniflandirma sistemi olan KMFSS’de
temel kriter, seviyeler arasindaki farklarin giinliik
yasamda anlaml1 olmas1 ve bu farklarin fonksiyonel
kisitlamalara, koltuk degnegi gibi hareketlilige
yardimc1 araglara ya da tekerlekli hareketlilik
araclarina olan ihtiyacina dayanir. KMFSS’de



seviyeler, 0-2, 2-4, 4-6, 6-12 ve 12-18 yas gruplarina
gore ayr1 kaba motor fonksiyonlarindaki beceri ve
kisitlamalar1 temsil etmektedir. Her seviyede yas
araligina gore farkli degerlendirme kriterleri
bulunmakla birlikte seviyeler i¢in genel tanimlar
mevcuttur. Birinci seviye kisitlama olmaksizin
ylrtiyebilen, ikinci seviye kisitlamalarla
ylriiyebilen, tiglincii seviye elle tutulan hareketlilik
araglarint kullanarak yiirliyen, dordiincii seviye
kendi kendine hareketi smnirli ancak motorlu
hareketlilik araglarini kullanabilen, besinci seviye
ise elle itilen tekerlekli sandalye ile taginabilen SP’li
bireyleri igermektedir [10].

Motor islev kaybi ve kas problemleri ile karakterize
SP tedavisinde amag, “gilindelik aktivitenin devam
ettirilmesi i¢in kaslarin kuvvetlendirilmesi, istemli
ve istemsiz hareketlerin kontrolli, spastisitenin
hafifletilmesi, viicut dengesinin saglanmasi ve
yasam kalitesini bozan tim problemlerin ortadan
kaldirilmasi” seklinde agiklanmigtir [11].

3. Serebral Palside Iskelet Kasi Yapisindaki
Farkhhklar

Iskelet kasi lif yapisi, kas lifleri, yiizlerce silindirik
hiicre ¢ekirdegi ve miyofibrilden olugmaktadir.
Miyofibriller plazma zar tarafindan ¢evrili
sarkolemma igindedir. Sarkolemma, miyofibrilli

hiicre iskeletinin bir parcasi olan Z ¢izgilerine
baglanir. Sarkomerler, iki Z bandi arasinda yer alan,
kontraktil ve yapisal proteinlerin tekrarlayan yapilari
olan iskelet kasinin temel kasilma birimidir. Aktin
(ince), miyozin (kalm), titin (esnek), nebulin (esnek
olmayan) gibi yapisal proteinlerden olusmaktadir.
Aktin ve miyozin kasilma islevi géren boliimler, titin
ve nebulin ise miyofibril hiicrelerinin bir parcasidir.
Aktin helisin olusumunda troponin ve tropomiyosin
adinda iki Onemli protein yer almaktadir. Bu iki
protein kasin kasilmasi sirasinda aktin ve miyozin
arasindaki ayrilmayi diizenler. Her kas bitim
noktasindan esnek bir yapiya sahip olan tendonlar ile
kemige baglanmaktadir [12].

SP, anormal durus, dengeyi siirdiirememe ve atipik
hareket gibi bedensel belirtilerin bir araya geldigi
diinyada en yaygin goriillen pediatrik baslangigh
fiziksel engel durumudur [13]. Bu hastaliga sahip
cocuklarin kaslarinin yapisi ayni yastaki normal
gelisim gosteren ¢ocuklarinkinden farklidir. Yapilan
calismalarda SP kasinin azalmis kuvvet potansiyeli
icin dort yapisal neden belirlenmistir. Bu nedenler
azalmis kas boyutu/kesit alani, azalmig kontraktil
doku/bag dokusu, asir1 gerilmis sarkomerler ve
sarkomerik titin kaybi olarak agiklanmaktadir [14].
Sekil 1°de iskelet kasi yapist ve serebral palside
goriilen farkliliklar gosterilmistir.

Sekil 1. Iskelet Kas1 Yapisi ve Serebral Palside Gériilen Farkliliklar [15]
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SP’li g¢ocuklarin spastik kaslarinin boyutu, normal
gelisim gosteren ¢ocuklara kiyasla tipik olarak
azaldig1 bildirilmistir [14]. Noble ve arkadaglarinin
19 spastik SP’li ¢ocuk ile 9 tipik gelisen ¢ocugun
kiyaslamasini yaptig1 bir ¢aligmada SP’li ¢ocuklarin
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kas hacminin ortalama %27,9 oraninda azaldigi
saptanmigtir [16]. Bir bagka ¢alismada ise kontrol
grubu ile kargilastirilan SP grubunda ortalama %43
kisalmis kas fasikiil uzunlugu bulunmustur. Hacmin
fasikiil uzunluguna boliimi olarak tahmin edilen



fizyolojik enine kesit alani, kas kuvvet kapasitesinin
dogrudan bir gostergesi olarak kabul edilmektedir.
SP’li ¢ocuklarda kas fasikiil uzunlugunun azalmasi
ise fizyolojik enine kesit alanmin ve dolayisiyla kas
kuvvet kapasitesinin azalmasina neden olmaktadir
[14].

SP’de kontraktil doku miktarinin azalmasina neden
olan iki temel mekanizma, fibréz yolu (artmis kas i¢i
bag dokusu) ve diger dokular tarafindan bag dokusu
olarak agiklanmaktadir. Booth ve arkadaglarinin
spastik SP’li ¢ocuklar ile tipik gelisen cocuklar
karsilagtirdigt bir ¢alismada SP’li ¢ocuklarda vastus
lateralis’in  hidroksiprolin (bag doku analizi)
igeriginde 6nemli bir artis oldugu gorilmistiir [17].
Bir diger ¢alismada ise SP’li ¢ocuklarda fleksor
karpi ulnaris ile perimisyumda artmis bag dokusu
icerigi bildirilmistir. Her ne kadar ¢aligmalarda SP
kasindaki bag dokusunda artislar oldugu sonucuna
varilsa da bu durum tiim kas gruplarinda gegerli
degildir. Bunun yanmnda SP kasindaki kontraktil
dokunun yag ile yer degistirmesinin hem daha
yiiksek islevsellige sahip oldugu hem de daha ciddi
etkilenmis ¢ocuklarda goriildigii bilinmektedir.
KMEFSS seviyeleri bir ile ii¢ olan SP’li bireyler ile
normal gelisim gosteren 10 geng yetiskinin
karsilastirildigr  bir ¢alismada, kontrol grubuna
kiyasla ~ SP’li  hastalarin  ¢esitli  kaslarinda
intramiiskiiler yag iceriginde 6nemli bir artig oldugu
saptanmugtir [18].

Kaslardaki sarkomer uzunlugu 2,64 pm'den kisa
veya 2,81 pm'den uzun oldugunda kuvvet kapasitesi
hizla azalir. Yapilan bir caligmada spastik SP’li
hastalarda 3,5-4,0 um sarkomer uzunlugu bulunmus
ve bu kaslarin maksimum kuvvet kapasitesi yaklagik
%17-48 oraninda azalmistir. Benzer bir ¢aligmada
ise spastik SP’li cocuklarin adductor longus kasinda
ortalama sarkomer uzunlugu 3,6 um bulunurken
normal gelisim gosteren ¢ocuklarda 2,6 um olarak
bulunmustur. Sarkomer uzunlugundaki bu artis
spastik kasta %355°lik bir kuvvet kaybina neden
olmustur [19]. Asir1 gerilmig sarkomerler genellikle
azalan lif ve fasikill uzunluklartyla iliskilidir. Bu
durum SP’li ¢ocuklarin lifleri ve miyofibrillerindeki
sarkomerlerin  sayisinda bir azalmaya isaret
etmektedir. Sarkomer sayisindaki azalma ise kas
kasilma hiz1 ve sarkomerik kisalma hizi ile iliskilidir
ve bu faktorler SP kasmin kuvvet olusturma
kapasitesinde daha fazla azalmaya neden olacaktir.
Sarkomer sayisindaki azalma, buna bagli olarak
gelisen sarkomer uzunlugu ve kasilma hizindaki artis
SP’li ¢ocuklarda kuvvet kaybiyla sonuglanmaktadir
[14].

Sarkomerik titin, iskelet kasinda pasif kuvvet artisi,
miyozin ve sarkomer stabilizasyonu, kas kasilmasi,
kuvvet iletimi i¢in azaltilmis enerji maliyeti gibi
bir¢ok onemli fonksiyonla iligkilidir [20]. Yapilan
caligmalar miyozin bagina azalmig titin miktarmnin
dogrudan ve orantili olarak aktif kuvvette azalmaya
neden oldugunu gdstermistir. Bu nedenle, SP’li
¢ocuklarin spastik kaslarindaki titin kaybimin aktif
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kas kuvveti kaybiyla iligkili oldugu varsayilmig fakat
daha fazla caligmaya ihtiya¢ oldugu belirtilmistir
[21].

Fonksiyonel kapasiteyi ve hareketliligi belirleyen
kas kuvvetinin azalmasi sonucu SP’li bireylerin
biiyilik bir ¢ogunlugunun zaman gegctikge yiiriimeyi
biraktig1 bilinmektedir. Yapilan g¢alismalar, SP’li
bireylerde daha 15 aylikken bile kaslarin normalden
daha kii¢iik oldugunu ve erken atrofinin gelistigini
gostermistir [22]. Hareketsizlik ve yetersiz beslenme
bu hastalarda kas kiitlesi kaybi1 ve atrofinin
nedenleridir. Miimkiin oldugunca fiziksel aktivitenin
arttirilmas1 disinda SP’li bireylerde yeterli protein
aliminin saglanmasi kas kiitlesi kaybinin dnlenmesi
ve tedavisinde 6nemli bir faktordiir.

4. Serebral Palside Amino Asitler

Toplam viicut agirliginin yaklasik %40°1n1 olusturan
iskelet  kasi, enerjiyi  proteinler  seklinde
depolamaktadir. Bu nedenle amino asitler iskelet
kas1 i¢in dnemli bir yapidir. Ozellikle dalli zincirli
amino asitler (DZAA) olan valin, 16sin ve izoldsinin
iskelet kasinda metabolize edildigi ve enerji kaynagi
olarak kullanildigi bilinmektedir [23]. Domuzlar
tizerinde yapilan bir ¢aligmada 16sinin tek basina
veya glutamik asit ile birlikte uygulanmasinin
domuzlarin besi sirasinda kas biiyiimesi i¢in faydali
oldugu sonucuna varilmistir [24]. Hem arginin hem
de glutamik asidin diyet takviyesi, domuzlarin
iskelet kasindaki protein pargalanmasinda yer alan
genlerin mRNA seviyelerini azalttig1 bilinmektedir
[25]. Bunun yani sira lizin amino asidi de iskelet
kasindaki protein yikimint baskilamaktadir. Losin
metaboliti olan B-hidroksi-B-metilbiitirat (HMB),
insanlarda kas kiitlesini ve giiciinii arttirmak igin

kullanilan  ergojenik  desteklerdendir.  Yapilan
calismalar HMB ve 16sinin protein sentezini
uyardigint ve kas protein yikimimni ise azalttigini

ortaya koymustur [26]. Insan saghg igin kritik
6neme sahip olan amino asitlerin diyette bulunmasi
kas hacminin korunmast ve kas atrofisinin
azalmasini, kas proteinlerinin yikiminin engellemesi
ve sentezini modiile etmesini saglar [23]. Bireyin

hareket kabiliyetini, stabilitesini ve durusunu
etkileyen, giinliik yasam aktivitelerinin
gerceklestirilmesinde  kisitlamalara neden olan
SP’de amino asit ve proteinler basta kas

fonksiyonlar1 ve yapisi olmak {izere diger birgok
sorunun olumlu etkilenmesine yardimci olmaktadir.
Bu bireylerde protein sentezinin azalmasi ve
dolayisiyla olusan kas atrofisi malniitrisyon, oral
motor disfonksiyon gibi ¢esitli faktorlere sebebiyet
vermektedir [27]. Bunun yani swra fiziksel
aktivitenin azalmas1 ve kronik inflamasyonun
protein sentezi yolaklarin1 engelledigi ve negatif net
protein dengesi olusturdugu bilinmektedir [28].
Yapilan  c¢alismalarda, = DZAA’dan  Iosinin
antiinflamatuar aglar giiclendirdigi, protein sentezi
yollarin1 uyardigi, antiproteolitik etkilerle pozitif
protein dengesi ve kas kiitlesi kazanci sagladigi
gosterilmigtir [29, 30]. SP’de 16sin agisindan zengin



amino asit karigimlari hastalarin kas kiitlesinde artis
saglamaktadir [31].

Theis ve arkadaslari orta ile siddetli SP’1i ergenlerde
ve geng erigkinlerde 10 haftalik 16sin aliminin kas
giicii, kas hacmi, kas agrisi, stres, ruh hali ve genel
refah T{izerine etkilerini incelemistir [32]. Bu
calismanin sonucunda 16sin takviyesinin SP’li
bireylerin kas hacmi ve kuvvetinde artig sagladigi ve
onemli fonksiyonel degisikliklere sebep oldugu
gOrlilmiistir. Bunun yaninda c¢alisma boyunca
hastalarda inflamasyonun ve stresin dnemli 6lgiide
azaldig1 saglikla iliskili yasam kalitesinin ise olumlu
yonde ilerledigi sonucuna varilmisgtir. Diyetle amino
asit takviyesinden sonra kas hacmindeki degisimleri
inceleyen az sayida ¢aligma olmasina ragmen bu
caligmalar 16sinin  iskelet kasindaki anabolik
etkilerini ortaya koymustur. SP’li bireyler arasinda
amino asit takviyelerinin kas biiylimesini tesvik
etmek i¢in olan etkileri hakkinda daha fazla ¢aligma
yapilmasi gerekmektedir [32].

Kaslarin korunmasi ve biiylimesi i¢in gerekli olan
yiiksek kaliteli proteinlerin dozu, zamanlamasi ve
kaynagi da kas protein sentezi i¢in Onemlidir.
Kahvalti ve 6gle yemeginde diisiik protein alimi
maksimum kas protein sentezini engellerken, giin
boyunca dengeli protein dagilimi olan bir diyet kas
protein sentezini en st diizeylere g¢ikarmaktadir
[33]. Bu dogrultuda SP’li bireylerde yapilan bir
calismada kahvalti ve 6gle yemeklerinde protein
alimi normalken aksam yemeginde daha az
tiiketildigi ve protein alimmin %40’ indan fazlasmin
bitkisel kaynakli besinlerden geldigi goriilmiistiir.
Bunun sonucunda SP’li bireylerde toplam protein
aliminin yani sira, protein kaynaginin kalitesi, amino
asitlerin sindirilebilirligi ve biyoyararlanimi, protein
alimmin zamanlamast ve dagiliminin optimize
edilmesinin de 6nemli oldugu belirtilmistir [34].
Amino asitlerin kas fonksiyonlar1 {izerine olumlu
etkileri disinda bagska Onemli etkileri de
bulunmaktadir. Oral motor disfonksiyonlara sahip
SP’li siganlarda L-triptofan amino asidinin ¢igneme
bozukluklar1 iizerine etkilerini inceleyen bir
aragtirma yapilmistir. Bu c¢aligma sonucunda L-
triptofan ile tedavi edilen SP grubunun viicut
agirhiginda bir degisim olmadigini fakat L-triptofan
ile tedavi edilen diger kontrol grubuyla
karsilagtirildiginda  SP’li  siganlarin  daha ¢ok
bliytiidiigii, ¢igneme hareketleri sayisinda gelisme
oldugu, masseter tip IIB liflerinin oraninda ve
masseter kas agirhiginda artis oldugu goriilmistiir
[35].

Amino asitlerin ayrica ndrogelisim ve nérokoruma
gibi temel faktdrlerde rol oynadigi bilinmektedir.
Glutamin ve glutamat gibi amino asitler ve bunlarin
tiirevleri ndrotransmiterler olarak beynin isleyisinde
onemli bir rol oynarlar. SP’li gocuklar iizerinde
yapilan bir caligmada serum amino asit analizi
yapilmig ve glutamin, glutamat, 16sin ve alanin
diizeylerinin daha yiiksek, taurin, aspartat ve sistein
diizeylerinin ise daha diisiik oldugu goriilmiistiir.
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Ayni ¢alismada SP’li hastalarda beyin amino asit
iceriginin degistigi ve bazi amino asit takviyelerin
hastaligin klinik seyrini iyilestirebilecegi sonucuna
varilmistir [3]. SP’li ¢ocuklarda serum eser element
ve amino asit profillerinin incelendigi baska bir
calismada, serum sitriilin, 16sin, tirozin ve valin
seviyelerinin saglikli kontrol grubuna gore sirasiyla
%15, %23, %15 ve %I11 daha disiik oldugu
goriilmiistiir. Ayn1 zamanda prolinin bag dokusu
islevi icin gerekli oldugu ve bu nedenle diigiik serum
prolin seviyelerinin SP’de bozulmus bag dokusu
fonksiyonlar1 ve kollajen metabolizmasinin bir
gostergesi olabilecegi belirtilmistir [36]. Amino asit
metabolizmasinda goriilen degisiklikler SP’de klinik
bulgulara ve ndrolojik kdtiilesmeye yol agabilir. Bu
nedenle yapilan ¢alismalar dogrultusunda SP’li
bireylere yiiksek kaliteli protein saglanmasi
onemlidir.

5. Sonuc ve Oneriler

SP, en yaygin goriilen pediatrik baslangi¢h fiziksel
engellilik durumudur. Hastaligin siddetine gore
bireylerde tutulum, kas fonksiyonlari, istemsiz
hareketler, oral motor fonksiyonlar ve beslenme
problemleri degismektedir. Yapilan c¢alismalar
Ozellikle spastik tip SP olmak iizere hastalarin
¢ogunun kas yapisinda azalmis kas boyutu/kesit
alani, azalmis kontraktil doku/bag dokusu, asiri
gerilmis sarkomerler ve sarkomerik titin kaybi
gelistigini gostermistir. Protein ve amino asitler, kas
yapisinda goriilen bu degisikliklerin iyilestirilmesi
ve kas hacmi ve kuvvetinin arttirilmasi i¢in énemli
miidahale yontemleridir. Yapilan bir ¢alisma
sonucunda SP hastalarinda glutamin, glutamat, 16sin
ve alanin diizeylerinin daha yiiksek, taurin, aspartat
ve sistein diizeylerinin ise daha disiik oldugu
gOriilmistiir. Hastalarda 16sin ve HMB’nin kas giicii
ve kas hacminde artis sagladigi, istemsiz hareketleri
azalttig1, kas biiyiimesinde faydali oldugu ve kas
protein yikimini azalttigi bilinmektedir. Bunun
yaninda L-triptofan amino asidinin SP’li hastalarda
onemli bir sorun olan ¢igneme bozukluklarini
iyilestirdigi, 106sinin ise stres ve inflamasyonu
azaltirken  genel refah diizeyini  arttirdigi
belirtilmistir. Amino asit profilleri ve yeterli, kaliteli
ve giin igerisine dagilimmnin optimize edildigi
protein aliminin SP’li bireylerde kas fonksiyonlarimi
iyilestirmesinin yant sira hem oral motor
fonksiyonlarda hem de norogelisim agisindan
olumlu etkileri oldugu bilinmektedir. Bu nedenle
SP’li bireylerde gesitli islevleri bulunan amino asit
takviyelerinin iskelet kasi, oral motor fonksiyonlar,
beslenme ve norolojik gelisimler {izerine etkilerini
inceleyen daha ileri ¢alismalara ihtiya¢ duyulmakta,
azalmis kas hacmi, azalmis kontraktil doku ve kas
atrofisine  sahip SP’li  bireyler igin kas
fonksiyonlarini iyilestirmeye yonelik miidahaleler
gelisgtirilmesi 6nem arz etmektedir.
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