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Olgu Sunumu / Case Report 

ÖZET
Çocuk psikiyatrisi pratiğinde nadir bir durum: Çocukluk çağı dezintegratif 
bozukluğu
Çocukluk çağı dezintegratif bozukluğu, yaşamın ilk iki yılında sözel ve sözel olmayan iletişim, sosyal etkileşim 
becerileri, oyun, mesane ve barsak kontrolü ile motor davranış alanlarında normal gelişimi takiben 2-10 yaşları 
arasında belirtilen alanların en az ikisinde gerileme izlenen ve son derece nadir görülen bir yaygın gelişimsel 
bozukluktur. Tahmini prevalansı 100.000’de 1.1 ve 6.4 arasında değişmektedir ve ortalama başlangıç yaşının 3.36 
olduğu ifade edilmektedir. Bu yazıda üç yıllık normal gelişimin ardından çocukluk çağı dezintegratif bozukluğu 
belirtileriyle başvuran bir erkek olgu sunulmuş, klinik izlemi ve klinisyenlere verebileceği ipuçları literatürdeki 
bilgiler ışığında tartışılmıştır. 
Anahtar kelimeler: Çocukluk çağı, dezintegratif bozukluk, yaygın gelişimsel bozukluk

ABSTRACT
A rare condition in child psychiatry practice: childhood disintegrative 
disorder
Childhood disintegrative disorder is a very rare pervasive developmental disorder characterized by normal 
development of verbal and nonverbal communication skills, social interaction, play, bladder and bowel 
control and motor behavior at least in the first two years, followed by regression between 2-10 years of age 
in two or more of the mentioned developmental areas. Estimated prevalence of the childhood 
disintegrative disorder is around 1.1-6.4 per 100.000 children and the common age of onset is 3.36 years. The 
present report describes a boy who developed childhood disintegrative disorder after approximately 3 
years of normal development and clinical features are discussed in the light of the clinical literature. 
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GİRİŞ

Çocukluk çağı dezintegratif bozukluğu (ÇÇDB), 
yaşamın ilk iki yılında sözel ve sözel olmayan ile-

tişim, sosyal etkileşim becerileri, oyun, mesane ve bar-
sak kontrolü ile motor davranış alanlarında normal geli-
şimi takiben 2-10 yaşları arasında belirtilen alanların en 
az ikisinde gerileme gözlenen nöropsikiyatrik bir send-
rom olarak tanımlanmaktadır. Klinik tabloya, toplumsal 
etkileşim ve iletişimde nitel bozulma, davranış, ilgi ve 
etkinliklerde sınırlı, basmakalıp ve yineleyici bir örüntü 
eşlik edebilir (1). ÇÇDB, ICD-10’da Rett Sendromu’ndan 
ayrılması amacıyla “Çocukluk Çağının Diğer 
Dezintegratif Bozuklukları” başlığı altında yer alırken 
(2), DSM-IV’te “Yaygın Gelişimsel Bozukluklar” başlığı 
altında sınıflandırılmıştır (3). Yazında ÇÇDB’ye, dezin-
tegratif bozukluk, Heller Demansı ya da Heller 
Sendromu isimleri de verilmektedir. Yakın dönemde 

yayımlanmış olan DSM-5’te tanı kategorisi ile ilgili 
değişiklik yapılmıştır. DSM-IV’te “Yaygın Gelişimsel 
Bozukluklar” çatısı altında yer alan otistik bozukluk, 
Asperger Sendromu, başka türlü adlandırılamayan yay-
gın gelişimsel bozukluk ve ÇÇDB tanıları yerine birleş-
tirilmiş tek bir tanı olarak “Otizm Spektrum Bozukluğu” 
kullanılması önerilmiştir. Genetik alt yapısı nedeniyle 
Rett Sendromu tanıya dahil edilmemiştir (4).
 ÇÇDB etiyolojisi hala net olarak bilinmeyen ve 
oldukça nadir görülen bir bozukluktur (5). Toplumdaki 
prevalansının 100.000’de 1.1 ve 6.4 arasında değiştiği 
gösterilmiştir (6,7). Net oranlar saptanamamış olsa da, 
ÇÇDB’nin erkeklerde kızlara göre daha sık görüldüğü 
bildirilmektedir (7,8). ÇÇDB’nin ortalama başlangıç 
yaşı 3.36 yıldır. Ancak yazında 1.2 ile 9 yaşları arasında 
başlayan olgular bildirilmiştir (8).
 ÇÇDB sinsice (aylar içinde) veya akut bir biçimde 
(günler içinde) başlayabilir (9). Olguların bir kısmında, 
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işlevsellikteki gerileme ortaya çıkmadan önce anksiyete, 
aşırı hareketlilik ve irritabilite gibi öncü belirtilerin oldu-
ğu “haber verici dönem” saptanabilir (9). Bu “haber veri-
ci dönem” pratikte, anksiyete bozuklukları, depresif 
bozukluk, dikkat eksikliği ve hiperaktivite bozukluğu 
gibi birçok klinik tablo ile karışabilmektedir.
 Bu yazıda, ender görülen bir tablo olan ÇÇDB nede-
niyle polikliniğimizde izlediğimiz 3 yaş 3 aylık bir erkek 
olgu sunulmuştur.

 OLGU

 Üç yaş üç aylık erkek olgu polikliniğimize “konuş-
mama, aşırı hareketlilik ve huzursuzluk” yakınmaları ile 
getirildi. Annesinden, çocuğunun çok hareketli olduğu, 
yerinde bir an bile durmadığı ve sürekli kendi etrafında 
döndüğü, çok huzursuz ve sinirli olduğu, ismi seslenil-
diğinde dönüp bakmadığı, göz temasının kısıtlı olduğu, 
konuşmadığı, kimseyle iletişim kurmadığı, yaşıtlarıyla 
ve oyuncaklarla oynamadığı öğrenildi.
 Özgeçmişinde; annenin ikinci gebeliğinden, hasta-
nede, normal spontan vaginal doğumla 3150gr ağırlı-
ğında, miadında dünyaya geldiği, gebelik dönemi süre-
since, doğum sırasında ve sonrasında herhangi bir sorun 
yaşanmadığı öğrenildi. Annenin ilk gebeliğinden olan, 
kendisinden üç yaş büyük sağlıklı bir kardeşinin oldu-
ğu; kaybedilmiş gebelik, küretaj ya da ailede erken 
bebek-çocuk ölümü olmadığı belirtildi. Olgunun nöro-
motor gelişimi sorgulandığında, bir yaşına kadar anne 
sütü aldığı, yürümeye bir yaşında, cümle kurmaya iki 
yaşında başladığı, 2.5 yaşından beri gündüzleri idrar ve 
dışkısını söylediği, geceleri ise annesinin altına bez bağ-
ladığı, yaşıtlarıyla ve oyuncaklarıyla oynadığı, iletişi-
minde herhangi bir problem olmadığı ifade edildi. Üç 
yaşına kadar gelişiminde herhangi bir sorun izlenmeyen 
olgunun ilk yakınmalarının yaklaşık üç ay önce başladı-
ğı, bir gece aniden ağlayarak ve çığlık atarak uyandığı ve 
o geceden sonra ailesinin anlam veremediği korkuları 
olduğu, uyku düzeninde bozulma meydana geldiği bil-
dirildi. Ardından aşırı hareketlilik, sürekli kendi etrafın-
da dönme, konuşmama, idrar ve dışkısını söylememe, 
aşırı sinirlilik, çevreyle iletişim kurmama, ismi sesleni-
lince dönüp bakmama ve gelişiminde giderek artan 
biçimde gerileme yakınmalarının olduğu öğrenildi.
 Soygeçmişinde belirgin bir özellik yoktu. Anne 29 

yaşında, lise mezunu, ev hanımı; baba 31 yaşında, yük-
sekokul mezunu, memur olarak çalışmakta idi. Anne-
baba arasında kan bağı bulunmadığı, çekirdek ve geniş 
ailede herhangi bir psikiyatrik, nörolojik ya da metabolik 
hastalığı olan, gelişimsel gerilik öyküsü bulunan bir birey 
bulunmadığı öğrenildi. Altı yaşında sağlıklı erkek kardeşi 
ile ilişkileri, yakınmalarının başlangıcına kadar iyi olarak 
tariflenen olgunun, sonrasında kardeş ilişkileri bozul-
muştu. Anne-baba tutumları olağan olarak izleniyordu.
 Mevcut yakınmalarla öncelikle pediatrik nöroloji 
polikliniğine başvurduğu, burada nörometabolik hasta-
lıklar açısından değerlendirildiği öğrenilen olgunun bu 
amaçla yapılan kan tetkiklerinde herhangi bir problem 
saptanmadığı, tiroid fonksiyon testlerinin normal sınır-
lar içerisinde olduğu öğrenildi. Çekilen uyku-uyanıklık 
elektroensefalografi (EEG)’sinde ve kraniyal manyetik 
rezonans görüntüleme (MRG)’sinde patolojik bir bul-
guya rastlanmayan olgunun, nörolojik muayenesinde 
de olağan dışı bir durumla karşılaşılmadığı bildirildi. 
Sonrasında olgu bu haliyle tarafımıza yönlendirilmişti.
 Psikiyatrik görüşmede, olgunun bilincinin açık oldu-
ğu ancak görüşme odasında göz ilişkisi kurmadığı, ismi 
seslenildiğinde bakmadığı, verilen komutlara uymadığı, 
konuşmadığı, görüşme boyunca hareket ettiği ve oda-
nın ortasında kendi etrafında sürekli döndüğü gözlendi. 
 Olguda DSM-IV tanı ölçütlerine göre, doğumdan 
sonraki iki yıl içinde yaşına uygun, görünüşte normal 
bir gelişimin olması, daha önce edinilmiş sözel anlatım, 
toplumsal beceriler, barsak ve mesane kontrolü, oyun, 
motor beceri gibi alanlarda 10 yaşından önce yitim 
olması, toplumsal etkileşim ve iletişimde nitel bozuk-
luklar, motor basmakalıp davranışlar ve manyerizmler 
de içinde olmak üzere davranış, ilgi ve etkinliklerde 
sınırlı basmakalıp ve yineleyici örüntülerin olması ve bu 
bozukluğun başka yaygın gelişimsel bozukluk (YGB) 
veya şizofreni ile daha iyi açıklanamaması nedeniyle 
ÇÇDB düşünüldü. Olası bir organik hastalığı gözden 
kaçırmamak adına, pediatri kliniği ile iletişim halinde 
olunarak, olgunun bu haliyle ÇÇDB olarak değerlendi-
rilmesinin uygun olduğu kanaatine varıldı. Belirtilerine 
yönelik risperidon 0.5mg/gün başlandı. Aileye psiko-
eğitim yapılarak olguya bireysel ve grup özel eğitim 
önerildi ve üç hafta sonra kontrole çağrıldı. Eş zamanlı 
olarak pediatri kliniğinde de takiplerinin devam edilme-
si önerildi. Olgu sonraki kontrolüne gelmedi. Bundan 
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yaklaşık dört hafta sonra randevu dışı olarak başvurdu. 
Bu başvurularında, bürokratik işlemlerin halen sürme-
sinden dolayı özel eğitime başlayamadıklarını, bu yüz-
den kontrole gelemediklerini ancak ilacı düzenli kullan-
dıklarını ve kısmi fayda gördüklerini belirttiler. Yapılan 
organik değerlendirmelerde herhangi bir sorun saptan-
mayan olgunun, öncekine göre göz temasının bir miktar 
arttığı ve yönergelere daha iyi uyduğu izlendi. İlaçla ilgi-
li herhangi yan etki gözlenmedi. Aileye davranışçı öne-
rilerde bulunularak, hastalığın doğası ve ebeveynlere 
düşen sorumluluklar ile ilgili daha ayrıntılı bilgi verildi, 
risperidon 0.75mg/gün’e yükseltildi. Sonraki kontrolde, 
özel eğitime başladıkları, okulda ılımlı düzeyde uyum 
sorunları yaşamasına rağmen sonrasında bu sorunların 
düzeldiği, öncekine göre göz temasının artmış olduğu 
izlendi. Olgunun tarafımızdan izlemi sürmektedir.

 TARTIŞMA

 Bu yazıda, ÇÇDB tanısıyla izlenen üç yaş üç aylık bir 
erkek hasta bildirilmiştir. ÇÇDB çocuk psikiyatrisi prati-
ğinde oldukça nadir görülen ve etiyolojisi hala tam ola-
rak bilinemeyen bir bozukluktur (5). ÇÇDB ile ilgili lite-
ratür çoğunlukla olgu sunumlarından oluşmaktadır 
(9-13). ÇÇDB ortalama üç yaşlarında, sinsice veya akut 
bir biçimde (günler içinde) başlayabilmektedir (8,9). 
Olguların bir kısmında, işlevsellikteki gerileme ortaya 
çıkmadan önce anksiyete, aşırı hareketlilik ve irritabilite 
gibi öncü belirtilerin olduğu “haber verici dönem” sapta-
nabilmektedir (8). Olgumuzda bozukluk üç yaş civarın-
da akut bir biçimde başlamış, bu durum öncelikle orga-
nik bir bozukluk olabileceğini düşündürerek aileyi pedi-
atrik nöroloji kliniğine yönlendirmiştir. Pediatrik nörolo-
ji tarafından değerlendirilen olgunun yapılan tetkiklerin-
de ön planda organik bir patoloji olmadığı kanaatine 
varılmış, bu haliyle tarafımıza yönlendirilen olgu, DSM-
IV ölçütlerine göre ve dışlama yöntemiyle ÇÇDB olarak 
değerlendirilmiştir. Olgunun klinik belirtilerinin tam ola-
rak ortaya çıkmasından önce gözlenen anksiyete bulgu-
ları, uyku problemleri ve aşırı hareketlilik yakınmaları-
nın, klinik kitaplarda sözü edilen “haber verici dönem” 
özelliklerini gösterdiği de dikkati çekmiştir. Bu durum 
bize, “çocuğun kendisinde olan gerilemeyi fark ettiği 
ancak dile getiremediği için davranışlarına yansıttığı bir 
dönemi yaşadığını” düşündürmüştür. Sonrasında 

olguların yitimle birlikte farkındalık yetilerinin azalıyor 
olması, “haber verici dönem” bulgularını azaltıyor olabi-
lir.
 Literatür incelendiğinde, ÇÇDB olan çocuklarda en 
sık konuşma alanında bozulma gözlenirken bunu sıra-
sıyla toplumsal beceriler ve uyum davranışlarında 
bozulma, stereotipik davranışlar, barsak ve mesane 
kontrolünü kaybetme ve motor beceri kaybı izlemekte-
dir (9,14,15). Olgumuzda da literatüre benzer kayıplar 
olduğu saptanmış, erken müdahalenin önemi düşünü-
lerek, pediatri kliniğinden izlemine son vermeden sürat-
le bireysel ve grup özel eğitime yönlendirilmiştir. Özel 
eğitime başladığı ilk günlerde uyum sorunu yaşayan 
olgunun, sonrasında bu uyum sorunlarının kısa bir süre 
içinde azaldığı ve ortadan kaybolduğu, ilaç tedavisi ile 
birlikte özel eğitime cevap vermeye başladığı gözlen-
miştir. Literatürde ÇÇDB olgularında, zihinsel yetiler-
deki kaybın kalıcı olduğu bildirilmekle birlikte (16), 
olgumuzda izlediğimiz ılımlı miktar düzelme, ÇÇDB 
tanısını erken akla getirmenin ve “organik testlerin tama-
mı tamamlanmamış bile olsa” en azından destekleyici 
müdahalenin erken başlamasının, yeti kaybının hızını 
azaltabileceğini düşündürmüştür.
 ÇÇDB tanısı koymadan önce, nörolojik bozukluk-
lar, kronik nöro-enfeksiyonlar veya epileptik ensefalo-
patilerin ayrılması ve ÇÇDB’ye eşlik edebilecek epilep-
sinin ayrımı için detaylı bir nörolojik inceleme yapılma-
sı gerekmektedir (15). Olgumuzun çocuk nörolojisi 
polikliniğinde yapılan nörolojik muayenesi, istenilen 
rutin kan tetkikleri ve tiroid fonksiyon testlerinde, çeki-
len kranial MRG ve EEG’sinde herhangi bir patolojik 
özellik saptanmamış ve ön planda organik etiyoloji 
düşünülmemiştir. ÇÇDB’de diğer YGB’ları da ayrıcı 
tanıda düşünülmeli, özellikle de otizm ile mutlaka ayrı-
cı tanısının yapılması gerekmektedir. ÇÇDB olguları ilk 
iki yaşta nöromotor gelişimin normal olması ve ilerleyi-
ci yeti kaybı bulunmasıyla otizmden ayırt edilebilmek-
tedir. Otizm olan olgularda belirtiler üç yaşından önce 
başlamaktadır. Belirtiler başladığında dil gelişiminin 
yeterli olmadığı görülür. Motor becerilerde genellikle 
bozukluk görülmez. Edinilmiş barsak ve mesane kont-
rolünün yitirilmesi yoktur ve bilişsel işlevlerde ilerleyici 
bir yıkım gözlenmez (16). Bu nedenlerden dolayı olgu-
muzda otizm düşünülmemiştir.
 ÇÇDB’nin özgül bir tedavisi bulunmamaktadır. 
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Hastanın ve ailenin psikoeğitimi, özel eğitim ve psiko-
farmakolojik ajanlar başlıca tedavi yöntemleridir. 
Özellikle anksiyete bulguları, aşırı hareketlilik, kendi-
ni yaralayıcı davranışlar, saldırganlık, davranış sorun-
ları bulunması durumunda psikofarmakolojik tedavi 
seçeneği sıkça gündeme gelmektedir. Bu belirtilere 
yönelik atipik antipsikotiklerin (11,17-20) ve özgül 
serotonin geri alım inhibitörlerinin (20) literatürde sık-
ça kullanıldığı görülmektedir. Olgumuzda literatüre 
uygun şekilde sinirlilik, davranış sorunları ve aşırı 
hareketlilik yakınmalarına yönelik risperidon tedavisi 
başlanmış, ayrıca aileye uygun psikoeğitim verdikten 
sonra olgu temel becerilerin kazandırılması amacıyla 
özel eğitime yönlendirilmiştir. Olgunun son 

kontrolünde, uygulanan tedavilerden kısmen fayda 
gördüğü izlenmiştir. Bu durum bize, tanı ve destekle-
yici tedavide erken müdahalede bulunmanın önemini 
bir kez daha vurgulamıştır.
 ÇÇDB, YGB’ları içerisinde en az tanınanıdır. Tanı 
koydurucu özgül bir testin olmayışı, belirtilerinin otiz-
me benzemesi ve bozukluğun başlangıç dönemi bulgu-
larının birçok başka psikiyatrik bozukluklarla karıştırıla-
bilmesi nedeniyle ÇÇDB tanısı atlanabilmektedir. Bu 
nedenle daha fazla klinik olgunun sunulması ve yapıla-
cak daha geniş çaplı, uzun süreli çalışmalar ile olguların 
izlem çalışmaları, bozukluğun ortaya çıkış tarzını anla-
mamıza ve ÇÇDB tanısını daha erken yakalayıp, erken 
müdahale etmemize yardımcı olacaktır.
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