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Beslenme

Hastalarin saghg ve refahi biiyiik 6lciide diyetlerine baghdir. Kotii beslenme ve gelisim geriligi
siklikla Rett Sendromuyla iliskilidir. [1], [2].

Bir dizi nedene bagh olabilirler:

« Yiiksek diizeyde enerji harcamalar ve 6zel ihtiyaclar (6zellikle perisurjik artrodez
vakalarinda).
« Asagidakilerle baplantih beslenme zorluklari:
- Kendi kendine beslenememe
- Kotii oral durum
- Masseters kas sertligi nedeniyle zayif ¢cigneme hacmi (cigneme kaslari)
- Yutma giicliigi
- Yeme ve / veya icme islemine olumsuz tepki veren ve yiyecek ve / veya icecek alimini
bozan duyusal beslenme bozuklugu
- Asimn yavas yemek.

Sindirim sorunlar1 yemege, 6zellikle de GOR (Gastro-Ozofageal Reflii), abdominal siskinlik ve
kabizliga etki eder.

Beslenme durumu su sekilde degerlendiriimelidi
« Cocuklar

Cocuklarin kilolarim (aylik) ve boylarini (y1llik olarak) kaydetmek ve cizelgelemek
onemlidir. Cizelgenize gore kilo sabit veya azalmig goriiniiyorsa, yetersiz beslenme basliyor
anlamina gelebilir. Biiylime yavaglarsa, yetersiz beslenmenin kronik hale geldiginden
siiphelenilir. Rett sendromlu bireylerinin yaklasik% 50'si standarda gore daha kiigtiktiir ve
bu fark yasla birlikte artar [3].

Agirlik / boy endeksi (6lciilen agirlik x 100 / cocugun boyu icin standart agirlik)% 9o ile 110
arasinda olmalidir. % 90'in altinda yetersiz beslenme riski vardir.

« Yetigkinler
Bir ayda% 5 veya 6 ayda% 10 kilo kayb1 veya 18.5 kg / m2'den diisiik bir Viicut Kitle Indeksi
alarm faktorleridir.
Rett sendromlu hastalarin beslenme gereksinimleri
Beslenme gereksinimleri bir kisiden digerine onemli 6l¢lide degisebilir.

Eslenme ihtiyaci Rett Sendromlu kizlarda yiiksek goriinmektedir ve bircok kiz i¢in biiyiik ve
saglikl istahlari olsa da yetersiz besleniyorlar. [2]

Ebeveynlerin yaklasik %80'i, yetersiz beslenmis olsa bile kizlarinin iyi beslendigini
varsaymaktadir. [1]

Bu paradoksla ilgili hi¢bir hipotez dogrulanmamistir: spastisite, stereotipiler ve diger durumlarda
enerji harcamalar1 artmistir ...
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Diger kizlar beslenme gii¢liigii ¢eker ve beslenme gereksinimlerini saglamak icin yeterince
yiyemezler.

Yetersiz beslenmenin nedenleri, miimkiinse tedavi edilecek sekilde tanimlanmali ve diyet
alimlarin iyilestirmek i¢in zenginlestirilmis yiyecekler verilmelidir.
Zenginlestiriimis gida

Kalorileri kii¢iik bir hacimde yogunlastirmak icin yemeklere ekleyin:

Konsantre siit, siit tozu, peynir, biiyiime Ayrica, tathlar, corbalar, piire
destekleyici siitii, yamurta, recel, ton balig: tahillar, meyve sulari, protein tozu,
veya somon kirintisi iceren proteinler maltodekstrin olarak
ekleyebiliriz ticarilestirilmis, ilac endiistrisi

tarafindan iiretilen yiiksek enerjili
ve yiiksek proteinli gida takviyeleri
Tereyagi, margarin, yag, krema, siiriilebilir verebiliriz
cikolata, fistik ezmesi, badem piiresi ile yag
ekleyebilirsiniz.

Besin alimi ile

Karbonhidrat ekleyebilriz: Nisasta, kek, onerilen icecekler
crumbles, badem tozu, findik tozu, eklem (siit, meyve suyu)
kirintisa

Ozel ihtiyaclar

Rett sendromunda osteoporoz goriilme sikligi oldukea yiiksektir [4]. Beslenme durumunun yam
sira kalsiyum ve D vitamini alimlar1 beslenme eksikligi 6nlemleri olarak 6nemlidir [5]. D vitamini
eksikligi osteoporoz olusumuna yol acabilir. Haftada bir veya iki kez yiiksek yagh balik yedirmek ve
hastaya D vitamini takviyesi vermek osteoporoz’u engellemede yararli olabilir.

Kalsiyum eksikligi cok yonliidiir [3]. Giinde ii¢ kez siit {iriinii vermek ve alimini kontrol etmek
onemlidir.

Gida dokusunu gigneme yeteneklerine uyarlama
Bazi Rett bireyler, masseter kaslar1 sertligi nedeniyle yemek sirasinda hizh bir sekilde yorulurlar,
bu nedenle ¢igneme zayiflar.

Bu gibi durumlarda, hastaya verilecek gidalar i¢in bir 6giitme degirmeni veya bir blender
kullanilmalidir veya bogulmay1 6nlemek, sindirim agrisini azaltmak ve sindirimi iyilestirmek ve
hastanin yeme zevkini arttirmak icin yiyecek piiresi veya piire haline getirilmelidir.

Yutma ile ilgili sorun olmas1 durumunda, 6giitiilmiis gidalarin alinmasi daha kolay olacaktir.

Kuplmis gidalar:

Kiyilmis gidalar, ¢cignemesi zayif, dili hareketleri (yutma igin) yeterli ve yutma problemi olmayan
bireyler icin uygundur. Et kiyilmis olmali ve sebzeler ezilmelidir. Bazen, piring, irmik, bazi
makarna tirtinleri, mercimek, bezelye gibi kiiciik tahil tanelerinden kacimilmahdir ¢iinkii bu
gidalar1 agizda toplamak ve homojenize etmek zordur. Cignemesi zor olan meyveler haric tim
tathlar izin verilir.

Oygiitiilmiis gidalar:

Asagida yer alan tarifler,
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- yutma glicliigii ceken,
- yada cignemeyen ve dilini yanlamasina hareket ettiremeyen Rett sendromlu bireyler
icin adapte edilmistir.

Yiyecekler ayr ayri ince 6giitiilmelidir. Siiriilebilir peynirler, piireler veya corbalar ile birlikte
ogiitilmelidir; aksi takdirde, kendi baslarina yutuldugunda, mukoza zarina yapasirlar.

Onerilen tathlar: 6giitiilmiis taze meyve, elma sosu, nisastal1 veya nisasta siitlii tathlar veya icine
herhangi bir tiirden bir baglayici ilave edilen her tiirlii hamur isi.

Beslenme zorluklarinin nedeni olarak asagidakileri kontrol edin.
- Muhtemel dis agrisi, ortopedik osteoporoz agrisi
- Konusma terapisti tarafindan uygun egitim ile azaltilabilen duyusal beslenme
bozuklugu
- Sindirim problemleri, 6zellikle gastro-6zofageal reflii, abdominal sigkinlik ve kabizlik,
bu sorunlarin prevalansi yaklasik% 74 olarak tahmin edilmektedir [6] ve sistematik
olarak kontrol ve tedavi edilmelidir.

Beslenme zorluklar1 devam ederse, tiip besleme oral beslenmeyi tamamlayabilir veya oral
beslenmeden tip beslenmeye gecilebilir. Bu nazogastrik veya daha yaygin olarak gastrostomi tiipii
kullanilan bir beslenme sistemidir. Biiyiime ve kilo alimini iyilestirmeye izin verir. [7]

Gastrostomi her zaman hastayy, aileyi ve doktorlar igceren fikir birligi ile alinan kararinin
sonucudur.

Hidrasyon

Hidrasyon dengesizligi, yetersiz sivi alimi (icmeyi reddetme, kendilerini icememe) veya artan
kayplara (hipertermi, salya akintisi, kusma, ishal, yiiksek ates) bagl olarak Rett sendromlu
kisilerde siklikla goriilmektedir.

Pratik tavsiyeler
Yemek sirasinda ya da yemek disinda icecek 6nerin. Sivilardan sadece su 6nemlidir, ancak bazi
Rett kizlar1 duyusal bilgi eksikliginden (tat, doku yok, yetersiz sicaklik) dolay1 suyu sevmezler.

Oneriler:

« Aromal su, infiizyon, kopiiklii icecekler, meyve suyu, siitlii icecekler, cay, kahve, hindiba
suyu, tatl, yogurtlu icecekler veya corba, sebze suyu gibi tuzlu icecekler...

 Biitiin bu icecekler farkh sicakliklarda sunulabilir (1lik sicaklik genellikle tercih edilir) ve /
veya nisastalya kalinlastirilabilir veya 6zellikle yutma bozukluklar1 durumunda, agar veya
jelatin ile jellestirilebilir.

Risk faktorlerine kars: korunma ve miicadele, “tedavi ve bakimi1” iceren ¢ok disiplinli bir yaklagimi
gerektirir.

Bu ekip bir konusma terapisti, bir gastroenterolog ve gelisimsel engellilerde uzmanlasmis bir
diyetisyen icermelidir.

Beslenme, Rett Sendromunda tedavinin en 6nemli yonlerinden birini temsil eder, ancak genellikle
ihmal edilir. Diger tiim tedavi bigimlerinin miimkiin kilindig: kose tasidir.

Beslenme sorunlari aileler i¢in ek bir yiik olusturur ve kizlarini veya ogullarim1 beslemek icin ¢ok
fazla zaman harcamaya ihtiyac duyabilirler.
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