
DUCHENNE MUSCULER DYSTROPHY HASTALARINDA BESLENME  

         Duchenne muskuler distrofi hastalığı (DMD) distrofik kas hastalıklarından biri olup X’e bağlı 

genetik ve progresif bir nöro-muskuler hastalıktır ve çocuklarda görülen en yaygın muskular distrofi 

hastalığıdır (Dooley J et al,2010).  Her 4700 canlı doğumdan birinde ve yalnızca erkeklerde görülür 

(Helderman-van den Enden AT et al ,2013). Kadınlar bu hastalık için taşıyıcı olabilirler. Son yıllarda 

yapılan bir çalışmaya göre DMD taşıyıcılarının 8–22% klinik semptomlar sergilemektedir ve kas 

krampları, kas zayıflığı ve kardiomyopati gibi klinik semptomlar bu semptomların %8-10 unu 

oluşturmaktadır (Viggiano E at al,2016. ve Bogue L et al.,2016). DMD’li hastalar, distrofin proteininin 

konumlandığı Xp21 genindeki mutasyon/deletasyon sebebiyle bu proteini sentezleyememektedir 

(Strober,2000). Bu protein, kas kasılması için esansiyeldir ve her tip kas hücresinde bulunmaktadır. 

Distrofin yokluğunda progresif kas dejenerasyonu, inflamasyon , nekroz ve ya fibrozis  oluşmaktadır 

(Davidson Z.E.,Truby) .DMD ‘li 3-6 yaş arasındaki çocuklar harekette zorluk yaşamaya başlamaktadır ve 

bu dönemde çocuk Gowers belirtileri adı ile belirtilen, karakterize hareketler ile ayağa kalkmaktadır 

(Roland EH,2000 ve Goetz CG, Pappert EJ-1999 ). 6 yaş civarında kas zayıflıkları belirginleşir ve 

proksimal kaslar distal kaslara kıyasla daha çok etkilenir (Goetz CG, Pappert EJ-1999). 10 yaş civarında 

hareketlerin büyük çoğu kısıtlanmakta ve kas kitlesinin %75 ine yakını kaybedilmektedir (Letellier 

G,Mok M,Alberti C,2013). Zamanla kas kontraktürü, skolyoz , kardiyak ve solunumsal  progresif 

bozukluk gelişmektedir ve hastaların büyük çoğunluğu solunumsal desteklere ihtiyaç duyar hale 

gelmektedir (Manzur AY,2008 ,Eagle M,2002 ve Bushby K,2010).Tanı ise serum kas enzimleri (kreatinin 

fosfokinase-CPK-, kreatinin kinase-CK-), kas biyopsisi, distrofin gen testi ile konulmaktadır (Suthar R 

,Sankhyan N.,2017).Hastaların çoğu 5 yaş civarında tanı almaktadır(Bushby K,Finkel R,Birnkrant 

DJ,2010).DMD hastalarının tedavisi multidisipliner yaklaşım gerektiren bir süreçtir ve bu süreçte 

kardiyologlar,  pulmanoglar, nörologlar, fizyoterapistler ve hemşireler, pediatristler ile diyetisyenler 

aktif rol almaktadırlar (Wong et al,2016). Bu derlemenin amacı; DMD’ li erkek bireylerde beslenme 

durumunu değerlendiren çalışmaları inceleyerek literatüre katkıda bulunmaktır. 

MATERYAL VE METOD 

Çalışmada Pubmed, Sciencedirect, Elsevier, Clicical Key gibi veritabanları ve Lancet, Clinic Nutrition gibi 

dergiler taranmıştır.’Duchenne musculer dystrofi’ ve ‘nutrition in duchenne musculer anahtar 

sözcükleri kullanılmış ve İngilizce yayımlanan çalışmalardan yararlanılmıştır. 



Vücut Kompozisyonu ve Enerji Gereksinimi 

          Literatürdeki çalışmalar sonucunda DMD’li bireylerin boy uzunluğunun yaşıtlarına oranla daha 

kısa olduğu, vücut ağırlıklarının ise 9-17 yaş arasında daha fazla ve 18 yaş itibariyle daha az olduğu 

sonucuna varılmıştır (Biggar ve ark,2006., Sarrazin E ve ark.,2014., Pane M ve ark,2006, Willing TN ve 

ark.,1993, McDonald CM ve ark. ,1995). Bu bilgiler ışığında fazla kilo ve düşük boy uzunluğu, DMD’li 

erkek çocukların beden kitle indeksinin (BKİ) yüksek olmasına sebebiyet vermektedir (West NA ve 

ark,2013). Bu bireylerin vücut ağırlığı ve BKİ değerleri; ideal aralıkta bile olsa, iskelet kaslarındaki adipoz 

infiltrasyonu sebebiyle yağ kitlesinde artış söz konusudur (Palmieri GM ve ark,1996). Azalmış yağsız 

vücut kitlesi ve artmış kas içi yağ miktarı BKİ’nin optimal düzeyde olmasına engel oluşturmaktadır 

(Leroy-Willing et al,1997, Skalsky ve ark,2009. Pessolano FA ve ark.,2003). Bu sebeple 1988 ‘de Griffiths 

ve Edwarrds DMD’li erkek çocuklar için özel büyüme gelişme eğrileri oluşturmuştur. Bu eğriler, her yıl 

%4’lük ilerleyen kas kaybını temel almış ve ideal vücut ağırlığı kontrolü için yardımcı bir kaynak 

oluşturmuştur (Griffiths ve Edwarrds,1988). İskelet kasının, dinlenme anındaki enerji harcanmasını 

(resting energy expenditure-REE) etkileyen temel faktörlerden biri olması ve bu hastalığa sahip 

bireylerdeki kas kaybı, REE’nin bu hastalarda daha düşük olmasına sebebiyet vermektedir (Fujiwara ve 

ark.,2012. Gonzalez-Bermejo ve ar.,2005., Holliday MA ve ark.,1967). Düşük REE, fiziksel aktivitenin 

azalması, uzun süreli kortikosteroid kullanımına bağlı iştah artışı, yüksek kalorili besin seçimleri ve 

enerji metabolizmasındaki primer defektler; DBD’li erkek çocuklarda obezite sebeplerinden bazılarıdır 

(Davidson Z.E ve Truby H.,2009.Bianchi ve ark.,2011)  

Hastalığın ilerleyişi ve yaş ile birlikte vücut ağırlığında bir azalma görülmekte ve süreç kas erimesi ile 

birlikte devam etmektedir (Davidson Z.E. ve Truby H.,2009). Düz kas immotilitesi ve fonksiyonundaki 

değişime bağlı disfaji, gastrik boşalmanın gecikmesi, konstipasyon gibi sık karşılaşılan gastrointestinal 

problemler de vücut ağırlığında azalmaya zemin hazırlamaktadır (Davis J.ve ark.,2015). Hastalığın 

ilerleyen fazlarında daha da belirginleşen respiratuvar problemler enerji gereksinimini arttırmaktadır. 

Tüm bu süreçler bireyin negatif enerji dengesi ve kilo kaybı sürecinde etkilidir (Messina S ve ark.,2008). 

Protein Gereksinimi 

Literatürde DMD’li bireylerin daha fazla protein ihtiyacı olduğuna dair herhangi bir kanıt yoktur. Bu 

sebeple bu hastaların yaşa göre Önerilen Günlük Alım (RDA) baz alınarak protein gereksiniminin 



sağlanması ön plandadır (Academy of Nutrition and Dietetics etc.,2012 ve Salera S. ve ark.,2017). 

Sıvı Gereksinimi 

DMD’li bireylerin günlük almaları gereken sıvı miktarına ilişkin herhangi bir kılavuz bulunmamaktadır. 

Günlük sıvı miktarı hesaplanırken boy uzunluğunun dikkate alınmadığı Hollida-Segar yöntemi, DMD’li 

bireylerin boy ve kilosunu doğru ölçülememesi sebebiyle kullanışlı olmaktadır (Holliday MA ve Seger 

WE,1957 ve Davis J,2015). 

Kortikosteroid Tedavisi  

Çalışmalarda; steroid ilaçlarla tedavi gören DMD’li erkeklerde, skolyoz  (Balaban ve ark,2005) ve spinal 

cerrahi gereksiniminde düşüş, pulmoner fonksiyonlarda iyileşme (Prdahan ve ark.,2006 ve Daftary ve 

ark.,2007), kardiyomyopati riskinde düşüş, nazal ventilasyon gereksiniminde gecikme ve hayat 

kalitesinin artışı  gibi pozitif sonuçlar görülmüştür. Günlük kortikosteroid tedavisi alan DMD’li 

bireylerde ise ambulasyonun 2 yıl uzadığı bildirilmektedir (Kim S. ve ark.,2014). Bununla birlikte 

kortikosteroid ilaç kullanımının pek çok yan etkileri bulunmaktadır. Bunlardan en belirgin olanları 

kemik-mimeral yoğunluğunda azalma, kırık ve osteoporozda artış, davranış değişiklikleri, iştah artışına 

bağlı obezite, büyüme gerilikleri, hipertansiyon, uykusuzluk, gastroözafegal-reflü ve Cushing 

belirtileridir. (Manzur AY ve ark.,2008, Bushby K, ve ark.,2010. Valeria Ricotti ve ark.,2012.Brenda L. 

Wong, ve ark.,2016). Uzun süreli steroid kullanımının yanı sıra, DMD'li hastalarda D vitamini eksikliği 

prevelansının yaygın olması da kemik-mineral eksikliği ve vertebra kırıklarına zemin hazırlayan bir 

başka faktördür (Alshaikh N. ve ark,2016). 

Sonuç ve Öneriler  

DMD hastalarının beslenmesine etki eden pek çok faktör vardır. Bunlardan en temel olanları: 

Farmakolojik tedavi (steroid türevi ilaç kullanımı), immobiliteye bağlı konstipasyon, düz kas 

immotilisine bağlı disfaji, gastrik boşalmanın gecikmesi ve barsak obstrüksiyonudur. Hastalarda düz kas 

immotilitesine bağlı disfaji ve gastroözafeagal reflü, yeterli sıvı alımıyla kompanse edilebilir bir 

problemdir. Bununla birlikte gereksinim görülmesi durumunda enteral beslenmeye geçiş ya da oral 

alınan besinin viskozite ve yapısının değiştirilerek hastanın tüketebileceği duruma getirilmesi ve lif 

içeriği yüksek besinlerin tercih edilmesi DMD'li hastaların diyet planı oluşturulurken önem verilmesi 

gereken ayrıntılardandır (Pane ve ark.-2006). Düzeylerinin düşük olması durumunda-özellikle uzun 



süreli kortikosteroid tedavisi alan bireylerde-D vitamini ve kalsiyum minerali takviyesi de dikkat 

edilmesi gereken bir başka husustur. Literatürde taurin, glutamin, kreatinin gibi suplemanların kas 

nekrozunu azalttığı, kas gelişimini iyileştirdiğine (De Luca A.ve ark.2003.Passaquin AC.ve 

ark.,2002.,Mok E.ve ark.,2006) ve omega-3 takviyesinin kardiyak miyopati düzelmesine katkı 

sağladığına dair çalışmalar (Adriana Fogagnolo Mauricio ve ark.,2016 vb.) mevcuttur; fakat bu besin 

desteklerinin kullanımı için disiplinler arası konsültasyon ile hastanın beslenme durumu ve anemnezi 

göz önünde bulundurularak değerlendirme yapılmalıdır. DMD'li hastaların tanı ve tedavisini konu alan 

multi-disipliner çalışmaların sayısı arttırılmalıdır.  
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