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SINiR SISTEMi ve Norolojik Hastal_lklan Olan rouklarda
KAS HASTALIKLARINDA N Obezite Nedenleri
BESLENME Hareketsizlik

Harcanan enerjinin alian enerjiden az olmasi.

‘ Prof. Dr. Nurcan Yabanci Ayhan ‘

Norolojik Hastaliklar:1 Olan Cocuklarda RETT SENDROMU
Malnutrisyon Nedenleri
*Beslenme zorluklar Rett sendromu (RS) Kadnlarda entelektael
. 5% ' o . L n n sen: ndan
* Besin ¢ignemede zorluk . f:l t;r;gn ng;u:‘am gecisli, e S ;a“;g';z.":e"c‘,‘;ni
. « kizlarda goriilen,
* Besin yutmada Zorluk « Tlerleyici norogelisimsel bozukluktur

* Yemegi geri ¢ikarma

* Digleri stkma f»‘\
*Yetersiz besin alimi {4 &

Rett sendromu ilk kez Avusturyali pediyatrist Andreas Rett tarafindan 1966'da
"gocuklukta beyin atrofisi" olarak tanimlamistir. Hagberg ve arkadaslarinin
1983'de "kizlarda otizm, demans, ataksi, amagli el kullanimi kaybi ile giden

ilerleyici bozukluk" olarak tip literatiiriinde yerini almistir.

.

RETT SENDROMU RETT SENDROMU

Epidemiyoloji

Belirtiler

Mental retardasyona yol agan sik gériilen
hastaliklar arasinda sayilir.

RS pr'evalon5| 10-22 bin kizda 1'dir « RS'li gocuklar, 6-18 aylik olana kadar normal veya normale yakin
Ortalama deger 1/10 bin - 15 bin

bir geligsim gdsterirler. Bu siireden sonra gocuk, gegici durgunluk

o . llerini bir dilek dilermi: ine birbirine kenetler.
Cok az SOYIdO erkek olgu gor‘ulmekfedlr. ellerini bir dilek dilermisgesine birbirine kenetler

(Erkeklerde genelde &liimciildiir)



RETT SENDROMU i E

Cogunlukla kizlarda gordili
*Bas gevresinde bozukluk
+Bilingli el hareketlerinde kayip

« Stereoti &lk es hareketleri (el stkma el yikama, eli
agza go
+ Konusma kaybi

"‘ngk';? ARy a"ﬁeﬁg&"e"mg? arausu
Sﬁaljrlif(sgozuimﬂ negmm ara goru en bir
. Solunum dUZenSIZth

* Ngbetler

EOS duiuklugu ve sinirlerin normal gelisiminin
ozulmasi

Rett Sendromu
Beslenme Tedavisi

Temel ilkeler:

1. Enfeksiyonlara karsi direncin arttirilmasi

2. Biyiime ve gelismenin saglanmasi

3. Diyeti ¢ocugun yasina, agirligina, aktivitesine ve genel klinik
durumuna gore ayarlanmasi

4. Artan enerji gereksinimininkargilanmasi

5. Malniitrisyonun olusmamasi (erken tanilarda), olusmus
olanlarda da en uygun beslenme tedavisinin ve beslenme
desteginin yapilmasi

RETT SENDROMU

Beslenme Tedavisi

« Cigneme zorluklart oldugundan besinler sivi olarak verilmelidir.
* Yutma islevini kolaylastirmak amaciyla hastalar az az ve sik sik
beslenmeli, 6giin sayisi arttiridmahdir.

* Bu gocuklarda istemsiz hareketlerin gok fazla olmasindan dolay:
enerji harcamasi genellikle yiiksektir.

11/16/2021

RETT SENDROMU

Beslenme Sorunlar

* Yutma problemleri,

* Cigneme zorluklari,

* Besinleri geri gikarma,
« Diglerini sikma,

* Besinleri agiza kendilerinin
gotirememesi,

« Enerji harcamada dengesizlik.

Rett Sendromu
Beslenme Tedavisi

Besin Alimini Zorlastiran Etmenler:

1. Besin ¢ignemede zorluk

2. Besin yutmada zorluk

3. Besini geri cikarma ve disleri sikma

Y

v'Sivi besinler az ve sik verilerek yutma iglevi kolaylastirilir

v'Giinliikk 6giin sayisi arttirihr, gece beslenme tedavisi verilir
(enteral iiriinle uykuda besleme)

v'Yiiksek enerjili, yasa uygun miktarda iyi kalite protein
v'Yiiksek yag (%30-40)
v'D vit, B vit kompleksi, C vit, Ca ve karnitin (50-100 mg/kg/giin)

RETT SENDROMU

Beslenme Tedavisi

« Karnitin'in iletigim becerileri, uyku diizeni, konsantrasyon ve
hareketlilik iizerinde olumlu etkilerini gosteren galismalar
vardir.

*Rett Sendromlu hastalarda giinde 50-100 mg/kg karnitinin
diyete eklenmesi olumlu etki gosterir.



RETT SENDROMU

Beslenme Tedavisi

« Rett hastasi olan bir cocuga karnitin terapisi yapilmis: énce
7‘.'|)<mg|/kg/gijn kar‘niﬁr?verl mis ve daha sorer'a Y58mg g/giin'e
cikarilmis.

» Sonug olarak; uyku siiresi,
kas hipotonisi,

fiziksel aktivite,
iletisim fonksiyonlarinda diizelme gézlenmigtir.

Pléchl E, Sper! W, Wermuth B, Colombo JP Carnitine deficiency and carnitine therapy in a patient with Ref+ syndrome.

S

MUSKULER DISTROFI
Duchenne/Becker Distrofisi

(e
T

« HASTALIGIN BELIRTILERI: hasta yiirimeye basladigindan itibaren sik diisme, kosamama gibi
belirtilerdir. Kas giicii kaybr ilk olarak kalga gevresindeki kaslarda baglar. Bu nedenle ilk belirtiler
yokus ve merdiven gikmamizi, oturdugunuz yerden kalkmamizi etkiler. Zorlu yiiriiyiis ve kosma,
siklikla diisme, yorgunluk, kas liflerinde bozulma, pseudohipertrofi (Kas hacimce artar ama islevsel
olarak zayiflar.) hastaligin belirtilerindendir.

« HASTALIGIN SEYRI: Hasta gocugun giderek normal yolda yiiriimesi zorlagir, siklikla diiser.
Omuz gevrenizdeki kaslar etkilendigi zaman kollarda zayiflik ortaya gikar. Hastalar 10 yasina
geldiklerinde yiiriiyememe baglar ve tekerlekli sandalyeye bagimlilik olur. En son olarak solunum ve
govde kaslari etkilenir.

« HASTALIGIN TEDAVISI: Hastahigi tam tedavi etmemekle beraber bugiin icin kortikostereoidler,
uygulanmast bilimsel cevrelerce kabul edilmis tek ilag tedavisidir. Halen ¢alismalar1 siiren ekzon
atlamasi tedavisi umutlar1 artirmugtir ve halen galisma sonuglar1 beklenmektedir. Kék hiicre tedavisi
ancak gelecek i¢in umut tasimaktadir.

MUSKULER DISTROFI
Duchenne/Becker Distrofisi

Beslenme Tedavisi
* Boya gére agirlik ya da \ 10-85. persentil oldugunda
*Yasa gére BKI ‘> beslenme durumu iyi

+ Boy élciilemedigi icin BKI bilinmiyorsa yasa gére agirlik
kullanilabilir ancak viicut kompozisyonlari degistigi icin
standart biylime egrilerinin kullanilmas: optimal degil

Hastalik igin gelistirilmis bazi biiylime egrileri mevcut

*Yasa gore kalsiyum alimi ve serum 25-hidroksi-vitamin D
diizeyi diisiikse suplemantasyon diisiiniilmelidir.
Lancet Neurol. 2018 Mar;17(3):251-267

Pediatrics. 2018 Oct;142(Suppl 2):553-561
17
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yirime

MUSKULER DISTROFL =
Alt motor néronda surksl

yapisal anormallik olmaksizin, =z
iskelet kaslarinin progresif

ince, zayf
dejenerasyonu ile karakterize, . ... P\
kaslarda gligsiizliik ve atrofiye
sebep olan, genetik bir grup = cargesae
hastaliktir. ek duseer
beceriksiz,

(%3 . . . e dakusunun
X'e bagll r'eseslf geglslldlr‘. g:zmsﬁ%ms/ sakar yariyls
Xp21 geninde sorun vardir. """
Etkilenen protein distrofindir i ek o
* dolap ayak ;z:lﬂ 1:52 doian

yirime PMD

MUSKULER DISTROFL
Duchenne/Becker Distrofisi

Beslenme Tedavisi
+Hareket yeteneklerinin azalmasi obeziteye neden olabilir.

+ Giinliik enerji alimlar: kilosuna gore ayarlanmali,
-Yiiksek posali ve dengeli bir diyet verilmelidir.

+ Sivi tiiketimine dikkat edilmelidir.

+ Egzersiz programlari ile yasam kolaylastiriimalidir.

SPINAL MUSKULAR ATROFILER

* SMA, kalitim modeli olarak; b sy [x: }
s H —{—a—
otozomal resesif, X'e bagl resesif S
veya otozomal dominant gegisli
olan kalitsal néromuskler

hastaliklar grubudur. 000 666 666
9 0000 605 600
000 668 6666
* Hastalik, 5q11.2-13.3 kromozom s - svmeees beoniren
bolgesinde bulunan SRR g

“survival motor neuron ﬂSMN)“
genindeki mutasyonlar

sohucu or*rq%lg 8!Igggk§a, hastalarin
590-98'inde

SMNI1 geninin yedinci ve sekizinci
ekzonlarinda homozigot

delesyonlar goriilmektedir

Normat Nerve A
& Muscle Cell 18


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29395989
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30275249
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SPINAL MUSKULAR ATROFILER SPINAL MUSKULAR ATROFILER
BELIRTILER:
EPIDEMIYOLOJI:

* Hastalarda motor néronlarin dejenerasyonu sonucu simetrik kas zayifligi ortaya
ﬁkmi]k]‘:r\(/] asrﬁ% hastallgm kia;lai{glg yasrvelidinik si clle’ri dlegisiklik zzispe'rmekkdir
ip I- X

* Spinal Miiskiiler Atrofi (SMA)
diinyada sik gériilen, otozomal

. o . . . A o Lo
us‘rallqm en siddetli ;?{Tg"mdﬂr(*h? I SMA) hastalar dugumuriﬁalé;kgsek?i':kd

yil iginde
on

i
. . . bedilirken'daha h ip ITT ve IV SMA d
resesif ecisli ok o‘r:-fu;‘ilf:im%mfgvg en evr‘elerde( l':apsmlax%eker‘lﬂll)s%r;l%% yeye bagimli hale
ir hastaliktir. gelmekfedirler. :

« Alt ekstremitelerde giigsiizliik goriilir
« Tiirkiye'de insidansi 1/8000'dir.
* Hipotoni vardir

« Paradoksal solunum gariiliir.
* Ekstraokuler kaslar ve kalp kasi etkilenmez.

* Zeka normaldir.

SPINAL MUSKULAR ATROFILER SPINAL MUSKULAR ATROFILER

+Viicut kompozisyonu: TESHLS:

%q;m it « Kan testi yapilarak gendeki
% 'msyony‘r;spi'r ed?lebilir
\ BEC[’;FOSlm m '

e

L - Kan testiyle tipleri de %90

P T

* Yag kiitlesi t
* Yagsiz viicut kiitlesi ¢
+ Kemik mineral yogunlugu ¥

oraninda belirlenebilir ama emin

* Boy, viicut agirhigi ve BKI diisiik-normal, bazi hastalar hafif Sttt olabilmek icin kas biyopsisi veya

sisman, obez Elektromi fi (EMG
» Kas miktari ve kalitesi hastaligin derecesi ile iligkilidir. @ T © Lc;rg:};gg;%ilﬁ(r. )
+ Dinlenme metabolizma hizi saglikli bireylere gére diisiik Fonia s AP

% Enerji gereksinmesi diisiik olabilir, agirhga ve viicut
kompozisyonuna gére takip edilmeli

21
Neuromuscul Disord. 2016 Jul;26(7):395-404

SPINAL MUSKULAR ATROFILER Spinal Muskular Atrofiler (SMA)

TEDAVL: Mitokondri

nembran

Beslenme Tedavisinde Amac:

* Yapilan calismalar SMA hastalarinda karnitin (50 = ideal viicut agirligini koruyarak, sismanligi ve malniitrisyonu

Yai 35{,1&:‘

mg/kg) metabolizmasinin bozuldugunu onlemek
te ktedir. " [P .. N "
gostermektedir. ? = Hastaligin ilerlemesini (asin kilo kaybi) az da olsa geriletmek ve
« Karnitinin esas islevi uzun zincirli yag asitlerini w bireyin  besl hskanliklarina  uygun besl destegi
mitokondri matriksine transfer etmektir. ¢ saglamaktir.
« Karnitin, karaciger ve bsbreklerde metionin ve = Yetersizligi goriilebilen besin ogeleri:
sisteinden sentezlenir. -li i i
= a-linolenik asit =Folat
» Kas dokusuna enerji saglar ve kasin ¢alisma hizini = Linoleik asit =Kalsiyum
artirir. = A vitamini =Demir
= D vitamini =Magnezyum

= K vitamini


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27241822

Spinal Muskular Atrofiler (SMA)

Beslenme Sorunlari:

=SMA’ll h larin yetersiz besle leri kas protein kaybina, aktivite
azhigina, giigsiizliige agiri enerji de kilo alimina, hareket azligina,
toraks kapasitesind. Imaya ve yataga bagimliga neden olmak

= Emme, yutma, ¢igneme giigliikleri, ruminasyon (yutulan besinin karin
kaslarinin asgiri kasilmasi ile agza gelmesi ve gignenip yeniden yutulmasi)
ve besin reddi seklinde kendini gésterir.

Tedavi:

=AS

= AS + Ayina gore ek besin

= AS + Enteral iiriin + B,, + Folik asit
B,,: 0-1yas 0.3-0.5 ug, >1yas0.7-2.0 ug
Folik asit: 0-1 yas 25-35 mg , >1 yas 50-200 mg

Spinal Muskular Atrofiler (SMA)

Oneriler:

= Sevmedigi besinler konusunda israr etmeyip ayni gruptaki benzer
besinlerden verilmelidir

= 1 yas ve listii cocuklarin beslenmesinde amag normal saghkh
biiyiime ve gelismeyi saglamaktir

= En 6nemlisi de bu yas grubu ¢ocuklarin enfeksiyonlardan
korunmasidir

= Cocugun iyi bir yemek aliskanlgi k , yeterli ve dengeli
besl: i, bazi besinleri hergiin tiiketmesi ile olanaklidir

= Yiyecekler ¢ocuga cazip kilinmali ve goriiniis, lezzet olarak
istahini agmalidir

SPINAL MUSKULAR ATROFILER

SMA hastalarinda gastrostominin
faydalar::

+ Agirlikta artma,
* Gastrogzofagial refliide azalma,

+ Aspirasyon pnomonisi epizodlarinda
ve hastaneye yatista azalma,
« Oliim riskinde anlamli azalma

Gastrostomy Tube
Placement

11/16/2021

Spinal Muskular Atrofiler (SMA)

Oneriler:

= Cocuklar diizenli ve 6giin atle dan besl lidir, normal
dgiinler icinde y k yeme aliskanligi k dirilmalid)

= jyi bir beslenme aliskanhgi icin ocuga her besin grubundan
yedirilmelidir

= Siit ve et grubu énplana ¢ikarilmali, sebze-meyve verilerek de
sindirim si inin saghkl ¢alis hedeflenmelidir

= Yiyecekler tabagina, ihtiyacindan fazla konmamalidir

= Ara égiinlere seker, biskiivi, cay, gazoz, kolali icecekler
verilmemelidir

= Cocugun gelis i icin kensi kendine yeme aliskanhg
kazandiriimalidir

SPINAL MUSKULAR ATROFILER

BESLENME TEDAVISI:

SMA olan bebeklerde emme giiliigii
vardir, bu bebekler biiyiidiikge
gigneme ve yutma glicligi
yasayabilirler. Bu gibi olumsuz
kosullardan dolay: yetersiz beslenme
goriilebilir. Bunu engellemek igin bazi
SMA'li hastalara enteral beslenme
onerilebilir.

AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ (ALS)

* Amyotrofik lateral skleroz (ALS) esas olarak
serebral korteks, beyin sapi ve spinal
korddaki motor néronlari etkileyen progresif

seyirli norodejeneratif bir hastaliktir.

*Prevelanst 1-9/100.000'dir.



AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ (ALS)

BELIRTILER: Genellikle bir kolda ya da bacakta
giigsiizlik ya da incelme, hastanin fark ettigi ilk
belirti olur. Ornegin, kalem tutmak, diigme
iliklemek, canta tasimak zorlasir; ya da hasta
yiiriirken tékezler.

TESHLS: Teshis asil olarak Klinik belirti ve bulgulara ~ —

dayanarak konur. Taniya yardim eden yéntem
elektromiyogramdir (EMG). Baska hastaliklarla

karigabileceginden, manyetik rezonans garintileme

(MR), bazi kan ve idrar tetkikleri gerekebilir.
TEDAVI: Riluzol'iin hastal

lerlemesini

yavaslattigi, hastanin émriini uzattigi, hastanin daha

uzun siire is gérmesini sagladigi kanitlandi. Ancak,

maalesef ALS'nin heniiz kesin tedavisi yok. Yine de,

yeni ilag calismalari yogun olarak siiriyor.

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)
/ 5

\

|~ Wasted
Musce

SEREBRAL PALSTI (SP)

« Serebral Palsi (SP), gglisjmini
rdirmekte olan beyin
dokusunda olug:arl(ha ar
nedeniyle ortaya ¢tkan kalici
hareket ve postiir bozuklugu
ile karakterize, istemli mofor
akftivitelerde ve duyusal
fonksiyonlardaki yetersizliktir.

+ 5P insidans! pek cok faplumd
ortalama ofarak 1000 canli

ogumda ¢- olara
TBNdirimistir

« Tirkiye'de SP ggevalansmm
100 CC(V]‘I dogumda 4,4
oldugunu bildiren calismalar
yapilmistir.

B0 br ey e ke

b e et
gl Oa bl

s ek e

#dogn Gegmeres e
#

s e gl e egui

Drbireone s edcekpkidl b
sk et vt gy 3
(e Vo oy e 6ol ey

e sy i e
b grnnloksa.

Risk FAKTORLERL:

SEREBRAL PALST (SP)

BELIRTILERL:

« Spastisite (kaslarda asirt gerginlik)

* Kaslarda giigsiizliik

+ Denge kusuru

+ Istem disi hareketler

+ Zeka sorunlart

« Dikkat ve algi bozukluklar:
* Havale (nébet)

* Gorme bozuklugu ve sasilik
+ Isitme sorunlar:

+ Konusma giigliigii

+ Beslenme bozuklugu ve biiyiime geriligi

+ Salya akitma
» Dig gtirikleri
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AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ (ALS)

Malniitrisyon risk faktérleri:
+Bulber néronlardaki dejenerasyonun gigneme ve oral hazirlikta

zorluklara, disfajiye ve Ggiiniin tamamlanmast igin gereken siirenin
uzamasina sebep olmast,

Psikososyal distres, depresyon ve goklu ilag kullanimina bagh
anoreksi,

*Abdominal ve pelvik kaslarda zayiflama, fiziksel aktivitenin
kisitlanmasi,

*Hastalarin sivi alimini kisitlamas: ve diisiik diyet lifine bagl olarak
gdriilen konstipasyonun besin alimini indirekt yoldan etkilemesi,

*Yagsiz viicut kiitlesindeki azalmaya ragmen solunum yiikii ve AC
enfeksiyonlarina bagh enerji gereksinmesinin artmasi

+Biligsel disfonksiyon (hastalarin %20-50'si), frontotemporal demans

32
Clin Nutr, 2018 Feb:37(1):354-396 - ESPEN guideline clinical nutrition in neurology

SEREBRAL PALSI (SP)fESNmmpres

+ Prematurite<36 hafta
Diisiik dogum agirligr (<2500gr)
PRENATAL DONEM

-Kalitimsal hastaliklar, akrabalik

* Zor/miidahaleli dogum

- Intrakranial kanama

- Maternal intrauterin enfeksiyonlar - Travma, Enfeksiyon

(Rubella, herpes, toksoplazmoziz)

- Bradikardi ve hipoksi
- Annenin metabolik hastaliklar:
(Diyabet, hipo/hipertiroidi, gebelik

Toksemisi) POSTNATAL DONEM

+ Travma

- Enfeksiyon (Ensefalit,
menenjit, ‘sepsis, abse)

-Intrauterin anoksi kaynagi ya da
fetiisiin kan akiminin azalmasi

- Rh uyumsuzlugu - ABO ve Rh
uyusmazligi sonucu kernikterus B ok analkaname
gelismesi
. * Koagulopatiler
« Ilk trimesterde radyasyona

maruziyet * Konwulsiyonlar

- Kimyasal zehirlenme (Alkol, sigara) - Hiperbiluribinemi

SEREBRAL PALST (SP)

TESHIS:
* Bebegin tiz sesle aglamasi

+ Ug aydan sonra ellerini yumruk
seklinde tutmaya devam etmesi,
govde kasilmalar:

+ Emmemesi, iyi yutamamasi

+ Ug aya kadar bagini tutamamast,
sekiz aya kadar ¥ i
durustan sirt sti d


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29274834

SEREBRAL PALSI (SP)

SP'de Beslenme Sorunlari:

* Yutmaile ilgili problemler

+ Ozofageal problemler

« Gastrodzofageal reflii (6OR)
- Disfaji

« Reddedici beslenme davraniglari olarak
siralanabilir.

SEREBRAL PALSI (SP)
SP'de Beslenme Tedavisi:

 Hastanin gereksinimleri belirlenmeli ve ona
gore diizenli bir beslenme plani yapilmalidir.

* Yutma glicligli diistinilerek ona uggun
yumusal besmler ter‘cnh edilmeli

* Cok sivi ol amasi | in verilen befmler‘e
|r‘m unu GI‘I?TII‘I arakylyecek
oyu astirilabifi

« Sik araliklgrla ve az miktarda beslemenin
etkili oldugu ortaya konmustur.

* Hastanin postiirii de ¢ok snemlidir.
Beslenme smasmda vc? sonr‘asmda hasfanm
en ﬂz|n an ml e OSG ana q dar dik
pozisyonda futulmasi da faydalidir.
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