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CASE REPORT

Silver-Russell sendromunda sanal gerceklik

uygulamalarinin etkileri: olgu raporu
Aziz DENGIZ?, Emre BASKAN?Y, Erhan KIZMAZ2

Silver-Russell Sendromu, bilyiime ve gelisim geriligine neden olan nadir goriilen bir hastaliktir. Bu calismanin amaci hipotonik
Silver-Russell Sendromu’lu bir olguda sanal gerceklik uygulamalarinin etkilerinin incelenmesidir. Dokuz yasindaki erkek hasta
sik dilsme, yiiriimede giicliik ve iist ekstremite fonksiyonlarini yerine getirmede zorluk sikayetiyle tedaviye alinmistir. Hastanin
dengesi Pediatrik Berg Denge (")Igegi ile, kaba motor fonksiyonlan Kaba Motor Fonksiyon Olgijtij ile, fonksiyonel bagimsizlik
diizeyi Cocuklar icin Fonksiyonel Bagimsizlik Olgegi ile, kas kuvveti Gross Kas Testi ile degerlendirilmistir. Hasta 2 ay boyunca
haftada 2 seans 45 dakika X Box 360 Kinect Sanal Gerceklik Uygulamasi ile rehabilitasyona dahil edilmistir. Hastanin viicut
agifiginin 22 kg oldugu boy uzunlugunun 120 cm oldugu tespit edilmistir. Pediatrik Berg Denge Olcegi, Kaba Motor Fonksiyon
Olgijtﬁ, Fonksiyonel Bagimsizlik Glgegi skorlar tedavi dncesi-tedavi sonrasi sirasiyla, 34-43,213 (%79,54) - 240 (%90,9), 97-
110 olarak dlciilmiistiir. Kas kuvveti iist ve alt ekstremitede ilk degerlendirmede orta, tedavi sonrasi iyi olarak tespit edilmistir.
Olgumuzun tedavi sonuclan Silver-Russell sendromlu ¢ocuklara sanal gerceklik uygulamalarinin denge, fonksiyonel bagimsizlik
diizeyi, kaba motor fonksiyonu ve kas kuvveti iizerine etkili olabilecegini gostermistir. Bu alanda yapilacak genis 6rneklemli
calismalarla sanal gerceklik uygulamalannin etkinligi daha net bir sekilde ortaya konacaktir.

Anahtar kelimeler: Sanal gerceklik, Silver-Russell Sendromu, Rehabilitasyon.

Effects of virtual reality applications in Silver-Russell syndrome: a case report

Silver-Russell Syndrome is a rare syndrome that causes growth and developmental delay. The aim of this study is to examine
the physiotherapy results of virtual reality application in a patient with hypotonic Silver-Russell syndrome. Nine-year-old male
patient was started to treat with the complaints of frequent fall, difficulty in walking and performing upper extremity functions.
The patient's balance, gross motor functions, functional independence level, and muscle strength were evaluated with Pediatric
Berg Balance Scale, Gross Motor Function Scale, Functional Independence Scale and Gross Muscle Test, respectively. The
patient was included in rehabilitation with 2 sessions of 45 minutes X Box 360 Kinect Virtual Reality Application per week for 2
months. The patient's body weight was measured as 22 kg and height was 120 cm. Pediatric Berg Balance Scale score, Gross
Motor Function Scale score, Functional independence Measure score pre-treatment/after treatment were 34/43, 213
(79.54%) /240 (90.9%), 97/110 points, respectively. Muscle strength was found to be moderate in the upper and lower
extremities at the first evaluation and good after treatment. The treatment results of our case showed that virtual reality
applications can be effective on balance, functional independence level, gross motor function and muscle strength in children
with Silver-Russell syndrome. The effectiveness of virtual reality applications will be revealed more clearly with large samples
studies in this field.

Keywords: Virtual reality, Silver-Russell Syndrome, Rehabilitation.
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1953 yilinda Silver ve arkadaslar

tarafindan tanimlanmigtir.! Klinik ve
genetik olarak heterojen bir hastalik olan SRS,
tipik olarak diisik dogum agirligi, kisa boy,
karakteristik yiiz goriiniimii (acik alin, {icgen
hipoplazik yiiz), ekstremite, gévde ya da fasial
asimetri ve el 5. parmak klinodaktili ile
karakterize nadir goériilen bir sendromdur.l2
SRSli olgularin %60-70’inin genetik (11p15.5—
pl5 genlerinde hasar) nedenlerden
kaynaklandigr rapor edilirken %30-40'nin
nedeni tam olarak bilinmemektedir.? Insulin
benzeri biiytime faktori (IGF-2) deki sapmalar
bu olgularda biiyiime, gelisme ve metaboliza
sorunlarina yol ag¢maktadir.® Kigik- ayrik
digler, farkli ses yapisi, diisiik yerlesimli veya
kiicik kulaklar, parmaklarda degisiklikler,
gecikmis kemik yasi, kas gilicinde azalma ve
gelisme geriligi bu sendromun sik rastlanan
bulgularidir.” Ayrica bu c¢ocuklarda motor
gelisimde gecikme, kognitif sorunlar ve denge
problemleri de rapor edilmigtir. Bununla
birlikte, ekstremite asimetrisi, skolyoz ve eklem
deformiteleri de bu g¢ocuklarda goriilebilen ve
fizyoterapi ihtiyacin1 gerektirebilen diger
problemlerdir.8

Kas iskelet sistemi, noral sistem ve
vestibliler sistemdeki gelisim problemleri bu
cocuklar1i  rehabilitasyona  muhta¢  hale
getirmektedir. Fizyoterapi alaninda kas iskelet
sistemi, noral sistem ve vestibliler sistemi
gelistirecek bircok yontem mevcuttur (6rnegin
norofizyolojik egzersiz yaklagimlari, vestibiler
rehabilitasyon, vb.); ancak son yillarda
teknolojinin geligsmesiyle robotik rehabilitasyon
ve sanal gerceklik (SG) gibi uygulamalar
rehabilitasyon alaninda etkin bir gekilde
kullanilmaya baglanmigtir. SG  bilgisayar
yazilimlarinin ve donanimlarinin kombine
edilmesi 1ile g¢esitli boyutta ve duyusal
uyaranlardan olugan sanal ¢evrede uygulanilan
etkili bir rehabilitatif bir yéntemdir.®

SRS’ 11 bireylerin fizyoterapi ihtiyaci
belirtilmis olsa da bu hastalara uygulanan
fizyoterapi yontemleri ve bu yontemlerin
etkileriyle ilgili literatirde oldukc¢a az bilgiye
rastlanmaktadir.l® Degisen ve  donisen
diinyada teknolojik gelismelerin fizyoterapi
yontemleriyle kombinasyonu ile ortaya ¢ikan
rehabilitatif SG  uygulamalarinin, SRSl
bireylerde kullanim1 ve etkilerinin ortaya
konmasi, bu uygulamalarin SRS’li ¢ocuklarin

Silver-Russell Sendromu (SRS) ilk defa

Dengiz et al

fizyoterapi ve rehabilitasyonunda kullanimai ile
ilgili  fikir verici olacaktir. Calismamiz
literatiirde SRS1i bireylere uygulanan SG
uygulamalarinin fizyoterapi sonug¢larin ilk defa
ortaya koymasi acisindan da 6nemlidir.

Bu c¢alisanin amaci SRS1li  olguda SG
uygulamalarinin rehabilitasyon sonuglarini
sunmaktir.
OLGU
Birey

Dokuz yasinda, viicut agirhigi 22 kg ve boy
uzunlugu 120 cm olan, 2 yasinda SRS tanisi
alan, 6 yasinda bagimsiz ylriimeye baslayan
erkek hasta, ginde 1-3 kez, ev icerisinde hali ve
benzeri nesnelere takilma seklinde ve bazen diiz
zeminlerde diisme Oykusi, sik diismeye bagl
disme korkusu, yurimede gigclik ve st
ekstremite fonksiyonlarini yerine getirmede
zorluk (6zellikle dis fircalama, uygun bir sekilde
kalem tutma, giyinme) sikayetiyle tedaviye
alindi. Buna ek olarak, hastada goézlemle

yapilan postiir analizinde dizde genu
recurvatum  deformitesi, omurgada kifoz
saptanmig, ayrica hastanin  geg¢miginde

herhangi bir ortez kullanmadig1 ve daha 6nce 2
yil boyunca haftada 2 seans fizik tedavi hizmeti
aldigi tespit edilmistir.

YONTEM
Hastanin demografik verileri
kaydedildikten sonra, hastanin  dengesi,

Pediatrik Denge Olgegi (PDO) ile 6l¢iildii. PDO,
oturmadan ayaga kalkma, ayakta durma,
transferler, adim alma, dénme gibi
parametreleri olan, 14 sorudan olusan ve
dengeyi fonksiyonel olarak degerlendiren bir
testtir. PDO i¢in her bir soru 0-4 arasinda
puanlanmaktadir, O verilen gorevi hicbir sekilde
yerine getiremedigini gosterirken, 4 istenilen
gorevi zorlanmadan yerine getirebildigini
gosterir. Olgekten alinabilecek en yiiksek puan
56’dir. Yuksek puanlar denge performansinin
daha iyi oldugunu gosterir.!!

Kaba motor fonksiyonlari, Kaba Motor
Fonksiyon Olgiitii (KMFO) ile degerlendirildi.
KMFO, Serebral Palsili c¢ocuklar icin
geligtirilmis olsa da farkli hastaliklarda
kullanilabilecegi  gosterilmigtir.1213  KMFO,
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sirtiistll, yluzistl, emekleme, oturma, dizistq,
ayakta durma, ylriime ve merdiven kullanimi
seklindeki aktiviteleri degerlendiren 5 ana
b6lime ayrilmaktadir. Yatma-yuvarlanma
b6éliminde 17, oturma boéliminde 20,
emekleme-diziisti  bolimiinde 14, ayakta
durma bélimiinde 13, yiirime-kogma-merdiven
¢itkma bolimiinde 24 olmak tiizere toplam 88
maddeden olugmaktadir. Olgekten elde edilen
puan arttikca bireyin fonksiyonel kapasitesi
artmaktadir.14

Fonksiyonel bagimsizlik dizeyi, Cocuklar
I¢in Fonksiyonel Bagimsizlik Olcegi (WeeFIM)
ile degerlendirildi. WeeFIM, kendine bakim,
sfinkter kontrolii, transferler, lokomosyon,
iletigim, sosyal ve kognitif olmak tizere 6 alanda
toplam 18 madde igerir. Bu alanlardaki her bir
maddedeki fonksiyonu gergeklestirirken yardim
alip almadigi, zamaninda yapip yapmadigi veya
yardimc1 cihaz gerekip gerekmedigine gore
I’den 7’ye kadar puanlanir. Verilen goérevi
tamamen yardimla yaptiginda 1, tamamen
bagimsiz olarak, uygun zamanda ve giivenli bir
sekilde yaptiginda ise 7 olarak degerlendirilir.
Yardimin miktarina gére 1-7 arasi1 puanlar
verilir. Buna gore en az 18 (tam bagiml), en
fazla 126 (tam bagimsiz) puan alinabilir.15

Kas kuvveti, Gross Kas Testi ile
degerlendirilmigtir. Gross Kas Testi hem st
hem de alt ekstremiteler ic¢in fleksiyon,
ekstansiyon, abduksiyon ve adduksiyon
hareketlerine bakilmigtir. Bu testte tist ve alt
ekstremite testlerinin tiumi i¢in uygulandig:
sekilde olan: ‘hasta hareketi tamamlayamazsa
kas kuvveti zayif, hareketi tamamlar ama
diren¢ alamazsa kas kuvveti orta, hareketi
tamamlar ve direng alabilirse 1y1 olarak
degerlendirilir’ prensibiyle hareket edilmigtir.

Hasta Ugak Melekler Diyar1 Ozel Egitim ve
Rehabilitasyon Merkezi'nde, 2 ay boyunca
haftada 2 seans 45 dakika, Microsoft sirketinin
Amerika Birlesik Devletleri'nde gelistirdigi X
Box 360 Kinect SG Uygulamasi ile tedavi edildi.
Hastaya Kinect Adventures (vagon, sandal,
balon patlatma) ve Kinect Sports (voleybol,
futbol, basketbol, tenis ve boks) oyunlar
oynatildi. Tedavinin ilk 2 haftasinda, balon
patlatma ve boks oyunlari oturma pozisyonunda
baglanarak oynatildi. Ayrica vagon ve sandal
oyunlar1 da fizyoterapist yardimiyla ayakta
durma pozisyonlarinda oynatildi. 2-4. Haftalar
arasinda ilk 2 hafta oynanan oyunlara ek olarak
tenis oynatilmistir. 4-6. haftalar arasinda

fizyoterapist esliginde ayakta durma
pozisyonunda voleybol ve basketbol
oynatilmigtir. 6-8. haftalar1 arasinda diger
oyunlara ek olarak futbol oyunu bagimsiz
ayakta durma pozisyonda oynatilmigtir. Hasta
bu sture zarfinda SG uygulamas1 digsinda
herhangi bir tedavi almamigtar.

Hastanin  ¢alismaya  dahil edilmesi
konusunda velisinden yazili onam alinmigtir.

BULGULAR

Yapilan degerlendirmeler sonunda KMFO
tedavi oncesi skoru 213 (%79,54) iken tedavi
sonunda 240 (%90,9) olarak hesaplandi. KMFO’
niin yatma ve yuvarlanma, oturma, emekleme
ve dizistli, ayakta durma bélimlerinden tam
puan alan hastanin yiirime kogma ve merdiven
¢tkma puanlarimin disik dizeyde oldugu
gozlemlendi (Tablo 1). PDO skoru tedavi 6ncesi
34 iken tedavi sonunda 43 olarak 6l¢iildi, ayrica
WeeFIM skoru tedavi oncesi 97 iken tedavi
sonunda 110 olarak élciildi (Tablo 2). WeeFIM
ile 1ilgili alt baghklarla ilgili yapilan dlgimler
tablo 2 detayli bir gekilde verilmigtir. Kas
kuvveti 1ust ve alt ekstremitede ilk
degerlendirmede orta olarak bulunmugken
tedavi sonrasi alt ekstremite abduksiyon ve
addiiksiyon kuvveti disginda (orta), tiim 6lciimler
iyi olarak élciilmiistiir (Tablo 3).

TARTISMA

SRS’li olguda yapilan tedavi sonucglarina
gore SG uygulamasi fonksiyonel bagimsizlig: ve
kas kuvvetini arttirmis kaba motor fonksiyonu
geligtirmigtir.

SRSl bireylerde goriilen kas guigstizlugu,
motor gelisim yetersizlikleri ve Dblyime
faktorlerinin yetersizligine bagh olusan gelisim
gerilikleri bu gocuklarda rehabilitasyona olan
ihtiyaci zorunluluk haline getirebilmektedir.
SRS’li bireylerin kas-iskelet sistem
semptomlarini incelemek i¢in 25 SRS’li olgu
incelenmis ve bu olgularda, boy kisalig1 (25
vaka), ekstremitelerde asimetri (23 vaka),
metakarpal ve falangeal anormallikler (13
vaka), skolyoz (9 vaka), ayak sindaktilizmi (5
vaka) ve gelisimsel kalca displazisi (3 vaka)
semptomlari gozlenmigtir.8 IGF-2’deki
sapmalardan dolay1 olusan geligim
problemlerine baghh olarak olgularda kas
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Tablo 1. Olgunun Kaba Motor Fonksiyon Olciitii degerlendirme sonuglan.

Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi

Yatma-Yuvarlanma

Oturma

Emekleme-Diziistii

Ayakta durma

Yiiriime, Kogma, Merdiven ¢ikma
Toplam puan (%)

51 51

51 51

42 42

35 36

29 60
210(79,5) 240(90,9)

Tablo 2. Olgunun Pediatrik Denge ve Fonksiyonel Bagimsizlik Olgeklerine ait degerlendirme sonuglari.

Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi

PDO (0-56)

WeeFIM
Kendine Bakim (6-42)
Sfinkter Kontrolu (2-14)
Transfer (3-21)
Yer Degistirme (2-14)
iletisim (2-14)
Sosyal Durum (3-21)
Toplam Puan (18-126)

34 43
26 35
13 13
14 17
11 12
14 14
19 19
97 110

Tablo 3. Olgunun Gross Kas Testi sonuglari.

Tedavi Oncesi

Tedavi sonrasi

Sag Sol Sag Sol
Ust ekstremite
Fleksiyon Orta Orta iyi iyi
Ekstansiyon Orta Orta iyi iyi
Abduksiyon Orta Orta iyi iyi
Adduksiyon Orta Orta iyi iyi
Alt ekstremite
Fleksiyon Orta Orta iyi iyi
Ekstansiyon Orta Orta iyi Iyi
Abduksiyon Orta Orta Orta Orta
Adduksiyon Orta Orta Orta Orta

zayiflig1, denge problemleri, ince beceri eksikligi
ve gunlik yasam aktivitelerinde yetersizlikler
ortaya ¢gikabilmektedir.® Yaptigimiz
degerlendirme sonucunda olgumuzda Kkas

zayifliklari, denge problemleri ve fonksiyonel
aktivitelerde yetersizlikler mevcuttu. SRSl
olgularin tedavilerinde biiyiime hormonu
tedavisi, uzatma ameliyatlari, besin takviyeleri
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ve fiziksel semptomlari azaltmak igin
fizyoterapi uygulanabilmektedir.l0 literatiirde
fizyoterapi uygulamalarimin icerigiyle ilgili
herhangi bir veri bulunmamaktadir. Ancak,
deneyimimizden yola ¢ikarak kuvvetlendirme
egzersizleri, omurgada olusan kifotik postiiri
azaltmak 1i¢in germe ve kuvvetlendirme
egzersizleri, denge egzersizleri, hipotonitenin
yayginligina bagli olarak gelisen instabileteri
azaltmak ic¢in stabilizasyon egzersizleri ve

teknoloji temelli rehabilitasyon
uygulamalarinin bu hastalarin tedavisinde
onemli olabilecegini diisiniyoruz. SG

uygulamalar1 gorsel, isitsel ve taktil uyaranlar
yardimiyla motor &grenmeyi destekleyerek
iyilesmeyi  tetiklemektedir.  Ayrica  SG
uygulamalar1  oyun temelli rehabilitatif
ozellikleri sayesinde hastalarin motivasyonunu
ve katilimini da arttirmaktadir.? Calismamizda,
tedavi edilen vakaya 2 ay boyunca haftada 2
seans her seans 45 dakika olacak sekilde SG
uygulamasiyla tedavi edilmis ve kas kuvveti,
fonksiyonel bagimsizlik diizeyi ve dengesinde
gelismeler gorilmustiir. Bu sonuglar SRSl
bireylerin SG uygulamalarindan pozitif yonde
etkilenebilecegini ve SG uygulamalar1i SRSl
bireylerin gunlik yasam aktivitelerinde
kargilagtig sorunlarin azaltilmasinda
kullanilabilecegini gostermigtir. Ayrica
calismamiz fizyoterapi alaninda SG
uygulamasinin SRS’li  bireylerde etkilerinin
gozlemlendigi ilk c¢alisma olma Ozelligi
tagsimaktadir. Calismamiz bu konuda yapilacak
olan c¢alismalara katki saglayacaktir. SG
eglenceli, aktif katilimli ve motivasyonu yiiksek
tutarak rehabilitasyonun devamlihigim ve
bagar:1 oranini arttirmaktadir. Olgumuzda elde
edilen gelismelere karsin, daha ileride yapilacak
calismalarda yuksek katilimc1 sayis1 ile
bulgularin kanit degerinin artirilmasi
gerektigini diisinmekteyiz. Bununla birlikte,
calismamizda tUst ve alt ekstremite kas
kuvvetinin gross olarak degerlendirilmesi kas
kuvvetini degerlendirmede yetersiz kalmig
olabilir. Kas kuvvetinin objektif yontemlerle
6lctilmesi daha anlamli sonuclar verecektir.

Sonug

Calismamiz tek vaka olarak yapilmig olsa
da SG uygulamalarinin SRSl bireylerin
tedavilerinde denge, fonksiyonel bagimsizlik
diizeyi, kaba motor fonksiyonu ve kas kuvvetini
geligtirebilecegini gistermis ve bu bireylerle
caligan klinisyenlere fikir verici olmustur.

SRS’li bireylerde SG'nin etkinligini 6l¢cen genis
orneklemli ¢aligmalar bu tedavinin etkinligini
ortaya koymak acisindan 6nemlidir.

Tegekkiir: Yok

Yazarlarin Katki Beyani: AD: Vakanin takibi,
literatiir arastirmasi ve yazma; EB: Sonuglarin
yorumlanmasi ve tartisma; EK: Vakanin takibi ve
literatiir arastirmasi

Finansal Destek: Yok
Cikar Catigmasit: Yok

Etik Onay: Hastanin caligmaya dahil edilmesi
konusunda velisinden yazili onam alinmigtir.
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