Emocijos, elgsena ir depresija
esant Reit’o sindromui
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Oregono sveikatos ir moksly universitetas
Vaiky vystymosi ir reabilitacijos programa, Legacy Emanuel vaiky ligoniné Portlandas, Oregonas.
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Rett’o sindromas yra nervy sistemos vystymosi ir elgsenos sutrikimas, atsirades dél MECP-2
mutacijy. MECp2 mutacijos sukelia kity geny, tokiy kaip FXYD-1, raiSkos sutrikimus; ir
nesugebéjima stabdyti kity geny transkripcijy. Pastebimas tiesioginis poveikis neurony
brendimui, pasireiskiantis prastu smegeny augimu ir smegeny kamieno funkcijos nebrandumu.
Sie poveikiai buvo pakankamai dokumentuoti, parodantys neuroanatominius, fiziologinius,
biocheminius ir hormoninius sutrikimus, kurie turi aisky poveikj smegeny brandéjimui, dél kurio
atsirado korticaliniai ir autonominiai sutrikimai. Svarbu, kad tévai, gydytojai, terapeutai ir
mokytojai buity gerai informuoti apie Siuos pokycius ir jy jtaka brestan¢iy Zzmoniy su Rett’o
sindromu emocijoms ir elgsenai.

Emocija ir elgesys keiciasi ir vystosi kartu su auganciu Rett’o sindroma turinéiu vaiku. IS pradziy
atkreipiamas démesys, kad kudikis labai ramus, pasyvus, miega daugiau nei kiti jo amziaus
kudikiai, prastai zinda ir silpnai verkslena; tévai pastebi, kad vaikas praranda iSmoktus gugavimo
ar kalbos jgudzius, véliau suprastéja ranky judesiy jgudziai ir atsiranda stereotipija, pvz.,
trynimas pirstais, pirSty gniauzymas, plojimas rankomis. Atsiranda daznas protarpinis
Zvairavimas, dirglumas, susijaudinimas ir Saukimas lydimas plauky pesimo, kandziojimasis ir
musimas, o taip pat hiperaktyvumas, greitas ir atsitiktinis €¢jimo tempo keitimas bei vaiks¢iojimas
pirsty galais.

Miego sutrikimus lydi trumpi juoko arba Sauksmo periodai, tampa akivaizdesnés kvépavimo
problemos. Kai kurie zmonés sulaiko kvépavima, jy pilvas smarkiai iSsipudia.

Vyresniy vaiky zvilgsnio intensyvumas didéja, jie garsiai dejuoja ir Saukia, taip leisdami suprasti
ju patiriama kancia. Paaugliai, turintys Rett’o sindroma, gali susidurti su nuotaiky kaita, nemiga,
blogu apetitu, svorio netekimu, nepakankamu susidoméjimu ir nepaaiskinamu verksmuj; tai
galimos depresijos pozymiai.

Tyrimai su mutavusiomis pelémis rodo, kad jy smegeny turis ir konkrecios sritys, tokios, kaip
migdoliné liauka, hipokampas, dryZuotasis kiinas ir pagumbris, kurie yra atsakingi uz emocijas,
elgesi, prisiri§ima, nerima ir jtampg, yra 25% mazesni. Norepinefrinas, dopaminas ir konkrec¢iau
serotoninas vaidina svarby vaidmenj Siose srityse ir tikriausiai paaiskina emocijy ir elgsenos
pokyc¢ius. Jaunesni vaikai turi trumpalaikj laktaty, piruvaty ir alanino padidéjima ir zema
karnitino kiekj, todél metabolinis sutrikimas sumazéja, tac¢iau cerebrospinaliniame skystyje
iSlieka padidéjes glutamino kiekis.

Biologinis emocinis ir elgesio sutrikimas greiciausiai atsiranda dél disfunkcijy
monoaminerginése sistemose, antriniy genetinés mutacijos pasekmiy ir yra susijes su amziumi.
Neuropatologiniai tyrimai parodé didelj serotonino surisima I ir II tipo receptoriuose smegeny
kamiene, atspindintj neurony nebranduma. Neurocheminiai poky¢iai smegeny Zievés ir pozievio
regionuose esanciose sinapseése ir sinapsy funkcijos pokyciai palaiko galimus elgesio sutrikimy
mechanizmus.

Noradrenalino ir serotonino hipofunkcija pasireiskia jau 36 gestacinio amziaus savaite ir gali
paaiskinti, kodél kudikiams ir maziems vaikams budingas ramumas. Ankstyvieji elgesio poky¢iai
pakeiciami miego sutrikimais, verksmu, dirglumu, po to socialiniu pasitraukimu ir kalbos bei
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ranky judesiy praradimu. Véliau nuo 5 iki 10 mety Rett’o sindromg turintiems Zzmonés
pasireiskia trikdantis elgesys, toks kaip Saukimas, plauky rovimas, kandimas, musimas,
pasiprieSinimas, nerimas, neatidumas ir hiperaktyvumas. Toks elgesys taip pat gali atsirasti dél
padidéjusio glutamato lygio ankstyvoje vaikystéje.

Gerai pripazjstama, kad nerimo ir streso metu padidéja kortizolio kiekis, o padidéjes
kortikotropino i$skyrimo faktorius (CRF) taip pat buvo patvirtintas RS turinéiy peliy modelyje.

Kitos neurotransmiteriy anomalijos, tokios kaip, padidéjes B-endorfiny lygis ir biogeniniy aminy
kiekio mazéjimas su amziumi, toliau palaiko elgesio sutrikimy biologinj pagrinda Rett’'o
sindromo atvejais.

Poveikis, kuris gali atsirasti dél sutrikusios autonominés nervy sistemos, apima kvépavimo
sutrikimus, sujaudinima, panikos priepuolius, sutrikusj aktyvuma ir miegg, nuotaikos poky¢ius,
kartais atsirandantj Zvairuma, tremorg, miokloninius tritk¢iojimus, sutrikusia motorine veikla,
virskinimo trakto veiklos sutrikima, vazomotorinius pokycius, Sirdies ritmo sutrikimus ir kintantj
kraujospudj.

Nepageidaujamas elgesys gali atsirasti dél nepripazinty sveikatos sutrikimy, pavyzdziui,
traukuliy priepuoliy, danty problemy, ausy infekcijy, virskinimo trakto refliukso, viduriy
uzkietéjimo, tulzies pislés akmeny, inksty akmeny, luziy, naktiniy distonijos spazmy,
menstruacijy keliamo diskomforto, kiausidziy cisty, miego apnéjos ir mieguistumo dieng. Pries
skirdami gydyma, medikai turi biiti atsargus ir nustatyti teisingg diagnoze.

Brestancioms mergaitéms depresija galima jtarti jei anksc¢iau yra pasitaikes miego sutrikimas,
prastas apetitas, svorio kritimas ir nepakankamas susidoméjimas veikla, kuri anksciau teikdavo
dziaugsmo. Nors kitos priezastys dél nepaaiskinamy verksmuy, litidesio ir vienatvés gali atsirasti
dél poky¢iy mokykloje, globéjy, socialiniy kontakty praradimo ir mokyklos bendraamziy, kartais
maistingumas ir neigiama reakcija gali atsirasti dél kasdienés rutinos poky¢iy ir neatpazintos
prievartos.

Kai kurie asmenys, naudojantys pagalbines komunikacijos programas gali padéti
besirapinantiems asmenims suvokti jy jausmus ir emocijas. Kompetentinga komanda gali padéti
Seimai, globos paslaugy teikéjams, personalui veiklos centruose veiksmingai spresti Sias
problemas ir reikSmingai pakeisti paciento gyvenima.

Valdymas kelia isSuki gydytojui, kuris turi apsvarstyti ne tik Zinomus neuro-fiziologinius
poky¢ius, turinéius jtakos emocijoms ir elgesiui, bet ir nustatyti, ar esama uzslépty sveikatos
bukliy, kurios apsunkina pacienty elgesi ir tinkamai jas gydyti.

Pries skiriant medikamentinj gydyma, svarbu iSbandyti nemedicininj gydyma ir skirtingo elgesio
metodus.

Patirtis parodé, kad neinvaziné pagalba gali buti veiksminga. Gali padéti dazni uzkandziai
mazomis porcijomis, §velni muzika arba mégstamiausias vaizdo jrasas, akupresurinis masazas,
Siltos vonios arba vandens terapija, supimas arba sensoriné integracija, jungikliy naudojimas,
suteikiant galimybe patiems pasirinkti, alkunés ar plastaky jtvary naudojimas. Daznai gali padéti
veiklos pakeitimas ir mergaiciy atitraukimas nuo jprastos veiklos, pasirenkant pasivaikscioti
mokyklos saléje ar trumpus pasivaiksc¢iojimus. Tévai turi puikias galimybes identifikuoti
veiksmingas veiklas. Jie yra puikiai susipazine su situacija ir gali suteikti gydytojui informacijos,
kuri yra svarbi vadovaujant gydymui ar informuoti terapeutg, kuris gali nustatyti tinkama
diagnoze ir skirti reikiama pagalba. Jei tam tikra aplinka ar veikla sukelia nepageidaujama elgesi,
ji paprastai valdoma, tadiau $i informacija ne visuomet yra prieinama ir gali buti sunku ja
nustatyti.

Mokyklose naudojama taikomoji elgsenos analizé (ABA), kuri parodé, jog vyresni Rett’'o
sindroma turintys pacientai veiksmingiau bendrauja ir keiéia savo elgesi naudodami zvilgsnj
»susikalbéjimui“. i terapija atima daug laiko ir daznai naudojama mokyklose. Kai kurie tévai
pritaikys Sj metoda, jei galés ji jtraukti j savo jtemptus tvarkarascius.
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Valdydamas depresija, gydytojas privalo biuti jsitikines, kad atpazjsta tévy poreikius ir galima
vieno ar abiejy tévy depresijg, kuri yra dazna ir gali likti neatpazinta.

Medikamenty naudojimo hipotezés

Nustatyta, kad sumazéjes katecholaminy kiekis smegenyse yra susijes su sutrikusia sinapsés
funkcija, kuri yra atsakinga uz Rett’o sindroma turin¢iy asmeny nuotaikos ir elgsenos poky¢ius.
Tai gali pakeisti vaistai, padidinantys serotonino ir norepinefrino koncentracijg centrinése
sinapseés vietose.

Yra jvairiy vaisty, tokiy kaip

1. Neuroleptikai, vartojami esant saviagresijai ir esant sunkumui uzmigti.
Clonidine, Risperadal, Seroquel, Geodon Abilify, Orap, Zyprexa.

2. Antiopoidai, pvz., Naltrezone (Trexane arba Rivia)
3. Nuotaikos stabilizatoriai, pvz., Tegretol, Depakot

4. Antidepresantai, pvz., SSRI (Serotonino resorbcijos inhibitoriai) Respiradone, Celexa, Prozac;
SNRI (serotonino norepinefrino inhibitoriai), pvz. Effexor

5. Anksiolitikai, pvz., Serotonin 1 A agonist
Buspirone, Atarax
Benzodiazapines, Xanax, Tranxene, Valium (Diazapam) Ativan (Lorazapam)

6. Vaistai nuo pasikartojancio obsesinio elgesio.
Prozac (Fluoxetine) Luvox (Fluoxamine), Celexa (Citlopram), Zoloft (sertraline), Escatalopram
(Lexapro)

Komandinis pozituris, jtraukiant tévus kaip komandos narius, yra labai veiksmingas, siekiant
palengvinti visapusiska gydyma ir ligos valdyma. Jis turéty buti kuo pladiau jtvirtintas kaip
optimali valdymo forma.
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