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Zayif buyUme ile ne kastedilmektedir?

Iyi beslenme, dayamkhlik olusturmak, bagisiklik sistemini giiclendirmek ve saglhkl bir yasam
tarz1 siirdiirmek i¢in 6nemlidir. Beslenme saghgi, yeterli besin alimy, etkili besin isleme ve emilim
(sindirim) ve etkili besin kullanimi (metabolizma) gerektirir. Gida alimi, viicuda yeterli miktarda
makro besin maddesi (karbonhidratlar, proteinler ve yaglar) ve mikro besin maddeleri
(vitaminler ve mineraller) saglamalidir.

Rett sendromunda neden zayif blyime meydana geliyor?

Zayf bliylime, Rett sendromunun (RTT) destekleyici tan1 kriterlerinden biridir ve genellikle yasa
uygun bas gevresi biiyiimesi, boy ve kilo oraninin yavaslamasi olarak gozlemlenir. Beslenme,
yutma ve sindirim ile ilgili zorluklar, viicuda gerekli beslenmeyi saglamay zorlastirabilir. Yemek
zamanlar1 uzun ve stresli olabilir. Pek ¢ok aile, 6zellikle salya akintis1 veya hiperventilasyon
sebebiyle asir1 siv1 kaybi olustugu durumlarda ¢ocuklarinin yeterli sivi icmemesi endisesini dile
getirir. Bliylimeyi etkileyebilecek faktorler asagidakileri icerir:

e Istah, diger kosullar1 kontrol etmek icin kullanilan ilaclardan etkilenebilir (artmis veya
azalmig).

e Oral duyarllik, yiyeceklerin ve iceceklerin tadina, dokusuna veya sicakligina verilen
tepkileri etkileyebilir.

e Cigneme kas koordinasyonu gerektirir ve baz kisiler yiyecekleri dilleri ile yutaklarina
tasimayi zor bulmaktadir. Tekrarlayan dis gicirdatmasi (bruxism) yaygindir ve asinmig
disler yutmadan once gidalar1 daha az yumusatabilir.

e Yutma giicliigii, yemek yerken veya icerken 6glirme veya oksiiriige neden olabilir ve
yiyecek / sivinin akcigerlere kagmasi ve havanin sindirim sistemine ge¢cmesi olasiligini
artirabilir. Bu gogiis enfeksiyonu riskini artirabilir. Nefes tutma veya hiperventilasyon
gibi degisen solunum paternleri de bu siirece miidahale eder.

e Kétii viicut pozisyonu, sindirim organlarim sikip sikistirabilir. Ornegin, skolyoz, dik
durusu zorlastirabilir.

e RTT'li bircok birey kendi kendisini besleyememektedir. Yeme / igme aktiviteleri i¢in
bagkalarina muhtaclardir.

Rett sendromunda zayif buyume ne kadar yaygindir?

Rett sendromlu bircok kisi, boy ve yasina gore diisiik kilodayken, kii¢iik bir kism1 boy ve yasina
gore asir1 kiloludur. Beslenme ve beslenmede zorluklar Rett sendromlularda siklikla goriiliir.
Yaklasik% 25'i yemek yerken veya icerken diizenli olarak 6glirme yasar ve Avustralya'da Rett
sendromlu bireylerin yaklasik% 20'si mide icine uzatilan bir tiip araciligiyla besin maddelerinin
tamamini veya bir kismini alarak beslenir (gastrostomi).

Aileler evde bu durumu nasil yonetebilir?

Rett sendromlu kisilerin beslenme saghgini iyilestirmek icin, aileler beslenme diizenlemelerini
diistinebilir veya beslenme zorluklarim azaltmak i¢in stratejileri destekleyebilir. Ornegin, sik sik
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kiiciik 6glinler sunmak, beslenme becerilerinin uygulanmasina olanak saglarken beslenmeyi daha
yonetilebilir hale getirebilir. Cene destegi saglanmasi ¢ignemeyi kolaylastirabilir. Besin
dokularini degistirmek (piire haline getirmek gibi) yutmaya yardimer olabilir ve ¢igneme cabasini
azaltabilir. En sevdigi yiyecekleri sunmak, istah agip yemek yeme motivasyonunu artirabilir. Ozel
kaplar (6rnegin biberonlar) kullanilmasi, bagimsiz besleme i¢in ¢abalara yardimei olabilir.
Fiziksel ve sozlii bilgi istemleri yemek yeme katilimini artirarak sosyal ve eglenceli bir deneyim
haline getirebilir. Aspirasyon riskini azaltmak icin, ailelerin solunum diizenlerini izlemesi ve
solunumun sabit oldugu durumlarda yiyecekleri vermesi gerekir. Dik durusu korumak ve
gerekirse destegi saglamak, gidanin sindirim kanalindan ge¢mesini kolaylastirabilir.

Belirlenmis tedavi / yonetim segenekleri var mi?

Bireyin ihtiyaclarina bagh olarak cesitli tedavi ve yonetim secenekleri vardir. Degerlendirme
bulgularina dayanarak tedavi birkac yolla onerilebilir: artan kalori alimi, diyet ve beslenme
stratejilerindeki degisiklikler ve enteral beslenme secenekleri.

Oncelikli tedavi secenekleri nelerdir?

Diisiik Viicut Kitle Iindeksi (VKI - BMI) olan veya bazi anti-epileptik ilaclar alan kisilerde, doktor
mikro besin seviyelerine bakmak i¢in kan testi isteyebilir. Yemek yeme ve i¢me sorunlari,
beslenme / ¢igneme / yutma kabiliyeti konuya hakim bir saglik uzman tarafindan
degerlendirilebilir. Video floroskopi ad1 verilen bir rontgen prosediirti, sindirim sisteminin iist
kismindaki yutma mekanizmasim ve diger organlarin calismasini gozlemlemek i¢in kullanilir.
Bu, aspirasyonun tanimlanmasinda ve gida dokusunda modifikasyonun yutmayn iyilestirip
iyilestiremeyecegini degerlendirmede faydalidir.

Bir doktor veya diyetisyen, RTT'li kisiler icin makul bir hedef kilo hakkinda éneride bulunabilir
ve RTT icin her yas bandinda biiyiime cizelgeleri mevcuttur (persentil cizalgeleri). Hasta diisiik
kilolu ise, belirlenen hedef kiloya ulasmasina yardimei olmak i¢in kalori alimi artirllmahdir. Bu,
yiiksek kalorili besleyici gidalarla (ekmek, misir gevregi, makarna, kuru meyveler, siit iiriinleri,
baklagiller, zeytin, avokado vb.) diyeti destekleyerek yapilabilir. Yasa uygun yuksek kalorili besm
takviyeleri de yararh olabilir, ancak bu tip iiriinler sadece diyetisyenin tavsiyesi lizerine
kullanmilmalidir. Mevcut diyet ve beslenme uygulamalarinin degistirilmesi de yardimei olabilir
(bkz. Aile tarafindan evde yonetimi).

Diyet ve beslenme uygulamalarindaki degisiklikler besin alimini iyilestirmezse, enteral beslenme
secenekleri arastirilabilir. Bunlar, mide, duodenum (on iki parmak bagirsagi) veya jejunumun
(ince bagirsagin iist kismi) i¢ine dogrudan yerlestirilen bir tiip araciligiyla besinleri saglar.
Enteral beslenme segenekleri, kalori alimindaki artiglara ragmen kilo veremeyen, yutkunurken
gerekli kaslar1 koordine etmeyi basaramayan, beslenmeyi / icmeyi rahatsiz edici veya sikintili
bulan ya da beslenmesi ¢ok uzun siiren kizlarda faydal olabilir. Eternal tiip temel besin alimini
saglarken beslenme siiresini de azaltabilir.

Uc ana enteral besleme tiirii vardir. Bir naso-gastrik tiip burundan mide icine sokulabilir ama bu
sadece kisa siireli kullamim i¢indir. Bir gastrostomi tiipii veya G tiipii, mideye perkiitan (Perkiitan
Endoskopik Gastrostomi, PEG) veya cerrahi olarak sokulur. Bir gastro-jejunostomi veya PEG-J
tlipii, ince bagirsagin jejunumuna gastrostomi veya cerrahi olarak yerlestirilen bir besleme
tiplidiir. Bu ikinci (PEG-J) secenek daha az kullanilir.

Ne tir takip gereklidir?

Beslenme ve sindirim saghginin degerlendirilmesi 12 yasin altindaki cocuklar icin 6 ayda bir,
gencler ve yetigkinler icin y1lda en az bir kez onerilir. Bu, kilo, boy ve Viicut Kitle Indeksi (VKI -
BMI) o6lciimii, agiz sagliginin degerlendirilmesi ve giinliik diyetin gozden gecirilmesi, beslenme
yetenekleri ve zorluklarin icermelidir. Bu, yemek yemenin, ¢ignemenin ve yutmanin ne kadar
siirdiigiinii, kendi kendine beslenme becerilerini, yeni beslenme stratejilerinin etkisini ve kanin
kimyasal bilesenlerini 6l¢mek ve organ islevini gozlemlemek i¢in kan testlerini igerir. Aileler
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kizlarina en asina olduklari icin, tedavi aldiklar1 doktorlara ve diyetisyenlere en uygun beslenme
planlarini ve tedavilerini hazirlamada biiyiik bir anlayis saglar. Enteral secenekler
kullanildiginda, yerlestirme alanindaki cilt tahrigleri, tiip sizintilari, gastrostomi tiipiiniin
hareketi veya reflii gibi yan etkiler gibi komplikasyonlar1 gozlemlemek i¢in izleme gereklidir.
Enteral destek yoluyla giinliik beslenme ihtiyacinin en az% 50'sini alan herhangi bir kisiye, kan
kimyasini ve mikro besinleri kontrol etmek i¢in diizenli kan testleri yapilmahdir. Enteral yollarla
beslenme alan kizlarina (veya ogluna) uyum saglayan ailelerin duygusal ve pratik destege ihtiyaci
olabilir.
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See also guidelines for gastrointestinal issues at https://rett.telethonkids.org.au/resources/guidelines-and-
reports/ .
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