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OZET

Gocuk psikiyatrisi pratiginde nadir bir durum: Cocukluk ¢agr dezintegratif
bozuklugu

Cocukluk ¢agi dezintegratif bozuklugu, yasamin ilk iki yilinda sézel ve sézel olmayan iletisim, sosyal etkilesim
becerileri, oyun, mesane ve barsak kontrolu ile motor davranis alanlarinda normal gelisimi takiben 2-10 yaslar
arasinda belirtilen alanlarin en az ikisinde gerileme izlenen ve son derece nadir gorulen bir yaygin gelisimsel
bozukluktur. Tahmini prevalansi 100.000'de 1.1 ve 6.4 arasinda degismektedir ve ortalama baslangi¢ yasinin 3.36
oldugu ifade edilmektedir. Bu yazida Ug yillik normal gelisimin ardindan gocukluk gag dezintegratif bozuklugu
belirtileriyle bagvuran bir erkek olgu sunulmus, klinik izlemi ve klinisyenlere verebilecedi ipuglan literattrdeki
bilgiler isiginda tartigimstir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢ag, dezintegratif bozukluk, yaygin gelisimsel 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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GIRIS

ocukluk ¢ag1 dezintegratif bozuklugu (CCDB),

yagamin ilk iki yilinda sézel ve sozel olmayan ile-
tisim, sosyal etkilesim becerileri, oyun, mesane ve bar-
sak kontrolti ile motor davranig alanlarinda normal geli-
simi takiben 2-10 yaglar arasinda belirtilen alanlarnn en
az ikisinde gerileme gézlenen noéropsikiyatrik bir send-
rom olarak tanimlanmaktadir. Klinik tabloya, toplumsal
etkilesim ve iletigimde nitel bozulma, davranis, ilgi ve
etkinliklerde sinirli, basmakalip ve yineleyici bir ériinti
eslikedebilir (1). CCDB, ICD-10’daRettSendromu’ndan
ayrilmasi amaciyla “Cocukluk Caginin Diger
Dezintegratif Bozukluklan” baglig1 alunda yer alirken
(2), DSM-IV'te “Yaygin Gelisimsel Bozukluklar” bagligi
alunda siniflandinlmistir (3). Yazinda CCDB'ye, dezin-
tegratif bozukluk, Heller Demans: ya da Heller
Sendromu isimleri de verilmektedir. Yakin dénemde

yayimlanmig olan DSM-5'te tan1 kategorisi ile ilgili
degisiklik yapilmigtir. DSM-IV’te “Yaygin Geligimsel
Bozukluklar” ¢atist altinda yer alan otistik bozukluk,
Asperger Sendromu, bagka tlrlii adlandirilamayan yay-
gin gelisimsel bozukluk ve CCDB tanilarn yerine birleg-
tirilmis tek bir tan1 olarak “Otizm Spektrum Bozuklugu”
kullanilmas: onerilmistir. Genetik alt yapisi nedeniyle
Rett Sendromu taniya dahil edilmemigtir (4).

GCCDB etiyolojisi hala net olarak bilinmeyen ve
oldukea nadir gortlen bir bozukluktur (5). Toplumdaki
prevalansinin 100.000'de 1.1 ve 6.4 arasinda degistigi
gosterilmistir (6,7). Net oranlar saptanamamis olsa da,
CCDB’nin erkeklerde kizlara gére daha sik goruldigu
bildirilmektedir (7,8). CCDR’'nin ortalama baslangig
yast 3.36 yildir. Ancak yazinda 1.2 ile 9 yaglari arasinda
baglayan olgular bildirilmistir (8).

CCDR sinsice (aylar icinde) veya akut bir bigimde
(glnler iginde) baglayabilir (9). Olgularin bir kisminda,
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islevsellikteki gerileme ortaya ¢ikmadan énce anksiyete,
agirt hareketlilik ve irritabilite gibi oncti belirtilerin oldu-
gu “haber verici dénem” saptanabilir (9). Bu “haber veri-
ci dénem” pratikte, anksiyete bozukluklari, depresif
bozukluk, dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu
gibi birgok klinik tablo ile karisabilmektedir.

Bu yazida, ender goriilen bir tablo olan CCDB nede-
niyle poliklinigimizde izledigimiz 3 yas 3 aylik bir erkek
olgu sunulmustur.

OLGU

Ug yag iic aylik erkek olgu poliklinigimize “konus-
mama, asirt hareketlilik ve huzursuzluk” yakinmalar ile
getirildi. Annesinden, ¢ocugunun ¢ok hareketli oldugu,
yerinde bir an bile durmadig: ve stirekli kendi etrafinda
déndiigi, ¢ok huzursuz ve sinirli oldugu, ismi seslenil-
diginde déniip bakmadigi, géz temasinin kisith oldugu,
konugmadigi, kimseyle iletisim kurmadigi, yasitlariyla
ve oyuncaklarla oynamadigi 6grenildi.

Ozgecmisinde; annenin ikinci gebeliginden, hasta-
nede, normal spontan vaginal dogumla 3150gr agirli-
ginda, miadinda diinyaya geldigi, gebelik donemi stre-
since, dogum sirasinda ve sonrasinda herhangi bir sorun
yasanmadigi 6grenildi. Annenin ilk gebeliginden olan,
kendisinden g yas biytk saglikli bir kardesinin oldu-
gu; kaybedilmis gebelik, kiretaj ya da ailede erken
bebek-cocuk 6limi olmadig belirtildi. Olgunun néro-
motor gelisimi sorgulandiginda, bir yagina kadar anne
sttt aldig, yirimeye bir yasinda, cimle kurmaya iki
yasinda basladig, 2.5 yasindan beri giindiizleri idrar ve
digkisini s6yledigi, geceleri ise annesinin altina bez bag-
ladigi, yasitlariyla ve oyuncaklariyla oynadigy, iletigi-
minde herhangi bir problem olmadigi ifade edildi. Ug
yagina kadar gelisiminde herhangi bir sorun izlenmeyen
olgunun ilk yakinmalarnin yaklasik Gi¢ ay 6nce bagladi-
g1, bir gece aniden aglayarak ve ¢iglik atarak uyandigi ve
o geceden sonra ailesinin anlam veremedigi korkular
oldugu, uyku diizeninde bozulma meydana geldigi bil-
dirildi. Ardindan agir1 hareketlilik, stirekli kendi etrafin-
da dénme, konugsmama, idrar ve digkisini séylememe,
agirt sinirlilik, ¢evreyle iletigim kurmama, ismi sesleni-
lince dontip bakmama ve gelisiminde giderek artan
bicimde gerileme yakinmalarinin oldugu égrenildi.

Soygecmisinde belirgin bir 6zellik yoktu. Anne 29
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yasinda, lise mezunu, ev hanimi; baba 31 yasinda, ytk-
sekokul mezunu, memur olarak calisgmakta idi. Anne-
baba arasinda kan bag: bulunmadigs, ¢ekirdek ve genis
ailede herhangi bir psikiyatrik, nérolojik ya da metabolik
hastaligi olan, gelisimsel gerilik 6ykiisii bulunan bir birey
bulunmadig 6grenildi. Alt yaginda saglikli erkek kardesi
ile iligkileri, yakinmalarinin baglangicina kadar iyi olarak
tariflenen olgunun, sonrasinda kardes iligkileri bozul-
mustu. Anne-baba tutumlar olagan olarak izleniyordu.
Mevcut yakinmalarla 6ncelikle pediatrik néroloji
poliklinigine bagvurdugu, burada nérometabolik hasta-
liklar agisindan degerlendirildigi 6grenilen olgunun bu
amacla yapilan kan tetkiklerinde herhangi bir problem
saptanmadigi, tiroid fonksiyon testlerinin normal sinir-
lar igerisinde oldugu &grenildi. Cekilen uyku-uyaniklik
elektroensefalografi (EEG)’sinde ve kraniyal manyetik
rezonans goriintiileme (MRG)’sinde patolojik bir bul-
guya rastlanmayan olgunun, nérolojik muayenesinde
de olagan dig1 bir durumla karsilasilmadig: bildirildi.
Sonrasinda olgu bu haliyle tarafimiza yénlendirilmigti.
Psikiyatrik goriismede, olgunun bilincinin agik oldu-
gu ancak goriigme odasinda goz iligkisi kurmadigi, ismi
seslenildiginde bakmadigi, verilen komutlara uymadigy,
konugmadigi, gériisme boyunca hareket ettigi ve oda-
nin ortasinda kendi etrafinda siirekli dondtgi gézlendi.
Olguda DSM-IV tani olglitlerine gore, dogumdan
sonraki iki yil i¢inde yasina uygun, goriiniiste normal
bir gelisimin olmasi, daha dnce edinilmis s6zel anlatim,
toplumsal beceriler, barsak ve mesane kontroli, oyun,
motor beceri gibi alanlarda 10 yasindan énce yitim
olmasi, toplumsal etkilesim ve iletigimde nitel bozuk-
luklar, motor basmakalip davraniglar ve manyerizmler
de icinde olmak tizere davranis, ilgi ve etkinliklerde
sinirli basmakalip ve yineleyici 6runttlerin olmasi ve bu
bozuklugun bagka yaygin gelisimsel bozukluk (YGB)
veya sizofreni ile daha iyi aciklanamamasi nedeniyle
CCDB dustniildi. Olast bir organik hastaligi gézden
kacirmamak adina, pediatri klinigi ile iletisim halinde
olunarak, olgunun bu haliyle CCDB olarak degerlendi-
rilmesinin uygun oldugu kanaatine varildi. Belirtilerine
yonelik risperidon 0.59mg/giin basland:. Aileye psiko-
egitim yapilarak olguya bireysel ve grup ozel egitim
6nerildi ve (i¢ hafta sonra kontrole ¢agnldi. Es zamanli
olarak pediatri kliniginde de takiplerinin devam edilme-
si onerildi. Olgu sonraki kontroliine gelmedi. Bundan
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yaklagik dort hafta sonra randevu digi olarak bagvurdu.
Bu bagvurularinda, biirokratik iglemlerin halen stirme-
sinden dolay1 6zel egitime baslayamadiklarini, bu ytiz-
den kontrole gelemediklerini ancak ilact dtzenli kullan-
diklarini ve kismi fayda gordiiklerini belirttiler. Yapilan
organik degerlendirmelerde herhangi bir sorun saptan-
mayan olgunun, dncekine gore gdz temasinin bir miktar
arttigi ve yonergelere daha iyi uydugu izlendi. llacla ilgi-
li herhangi yan etki gézlenmedi. Aileye davranisct 6ne-
rilerde bulunularak, hastaligin dogasi ve ebeveynlere
diigen sorumluluklar ile ilgili daha ayrnntili bilgi verildi,
risperidon 0.75mg/giin’e yiikseltildi. Sonraki kontrolde,
6zel egitime bagladiklar, okulda ilimli diizeyde uyum
sorunlarl yagamasina ragmen sonrasinda bu sorunlarin
diizeldigi, oncekine gore goz temasinin artmig oldugu
izlendi. Olgunun tarafimizdan izlemi stirmektedir.

TARTISMA

Bu yazida, CCDB tanusiyla izlenen ii¢ yas ti¢ aylik bir
erkek hasta bildirilmigtir. CCDB ¢ocuk psikiyatrisi prati-
ginde oldukga nadir goriilen ve etiyolojisi hala tam ola-
rak bilinemeyen bir bozukluktur (5). CCDB ile ilgili lite-
ratlir gogunlukla olgu sunumlarindan olugmaktadir
(9-18). CCDB ortalama ti¢ yaslarinda, sinsice veya akut
bir bicimde (giinler i¢inde) baglayabilmektedir (8,9).
Olgularin bir kisminda, iglevsellikteki gerileme ortaya
¢tkmadan 6nce anksiyete, agirt hareketlilik ve irritabilite
gibi 6ncti belirtilerin oldugu “haber verici dénem” sapta-
nabilmektedir (8). Olgumuzda bozukluk ti¢ yas civarin-
da akut bir bicimde baglamug, bu durum &ncelikle orga-
nik bir bozukluk olabilecegini diisiindiirerek aileyi pedi-
atrik noroloji klinigine yonlendirmistir. Pediatrik nérolo-
ji tarafindan degerlendirilen olgunun yapilan tetkiklerin-
de 6n planda organik bir patoloji olmadigi kanaatine
varilmis, bu haliyle tarafimiza yonlendirilen olgu, DSM-
IV slciitlerine gore ve diglama yontemiyle CCDB olarak
degerlendirilmistir. Olgunun klinik belirtilerinin tam ola-
rak ortaya ¢ikmasindan once gozlenen anksiyete bulgu-
lart, uyku problemleri ve asirt hareketlilik yakinmalari-
nin, klinik kitaplarda sozii edilen “haber verici dénem”
ozelliklerini gosterdigi de dikkati cekmistir. Bu durum
bize, “cocugun kendisinde olan gerilemeyi fark ettigi
ancak dile getiremedigi i¢cin davraniglarina yansitugi bir
dénemi yasadigint” distindirmistir. Sonrasinda

olgularin yitimle birlikte farkindalik yetilerinin azaliyor
olmast, “haber verici dénem” bulgularini azaltuyor olabi-
lir.

Literatiir incelendiginde, CCDB olan ¢ocuklarda en
sik konugma alaninda bozulma gézlenirken bunu sira-
siyla toplumsal beceriler ve uyum davraniglarinda
bozulma, stereotipik davraniglar, barsak ve mesane
kontroliinii kaybetme ve motor beceri kaybi izlemekte-
dir (9,14,15). Olgumuzda da literatiire benzer kayiplar
oldugu saptanmis, erken miidahalenin énemi diisind-
lerek, pediatri kliniginden izlemine son vermeden siirat-
le bireysel ve grup 6zel egitime yonlendirilmistir. Ozel
egitime bagladigr ilk giinlerde uyum sorunu yasayan
olgunun, sonrasinda bu uyum sorunlarinin kisa bir stire
icinde azaldig1 ve ortadan kayboldugu, ilag tedavisi ile
birlikte 6zel egitime cevap vermeye basladigi gozlen-
migtir. Literatirde CCDB olgularinda, zihinsel yetiler-
deki kaybin kalici oldugu bildirilmekle birlikte (16),
olgumuzda izledigimiz ilimli miktar diizelme, CCDB
tanisini erken akla getirmenin ve “organik testlerin tama-
mi1 tamamlanmamis bile olsa” en azindan destekleyici
midahalenin erken baglamasinin, yeti kaybinin hizini
azaltabilecegini distindirmusgtiir.

CCDB tanist koymadan once, norolojik bozukluk-
lar, kronik néro-enfeksiyonlar veya epileptik ensefalo-
patilerin ayrilmast ve CCDB'ye eslik edebilecek epilep-
sinin ayrimi i¢in detayli bir nérolojik inceleme yapilma-
st gerekmektedir (15). Olgumuzun ¢ocuk norolojisi
polikliniginde yapilan nérolojik muayenesi, istenilen
rutin kan tetkikleri ve tiroid fonksiyon testlerinde, ¢eki-
len kranial MRG ve EEG’sinde herhangi bir patolojik
6zellik saptanmamig ve 6n planda organik etiyoloji
dustintlmemistir. CCDB’de diger YGB'lar1 da ayrict
tanida digtintlmeli, 6zellikle de otizm ile mutlaka ayr-
c1 tanusinin yapilmasi gerekmektedir. CCDB olgular ilk
iki yasta néromotor gelisimin normal olmast ve ilerleyi-
ci yeti kayb1 bulunmasiyla otizmden ayirt edilebilmek-
tedir. Otizm olan olgularda belirtiler ti¢ yagindan 6nce
baglamaktadir. Belirtiler bagladiginda dil gelisiminin
yeterli olmadig1 goriilir. Motor becerilerde genellikle
bozukluk gortilmez. Edinilmig barsak ve mesane kont-
roliintin yitirilmesi yoktur ve biligsel islevlerde ilerleyici
bir yikim gozlenmez (16). Bu nedenlerden dolay: olgu-
muzda otizm diistinilmemistir.

GCCDB'nin 6zgul bir tedavisi bulunmamaktadir.

354 Dustinen Adam The Journal of Psychiatry and Neurological Sciences, Volume 27, Number 4, December 2014



Hastanin ve ailenin psikoegitimi, 6zel egitim ve psiko-
farmakolojik ajanlar baglica tedavi yontemleridir.
Ogzellikle anksiyete bulgulari, asirt hareketlilik, kendi-
ni yaralayici davraniglar, saldirganlik, davranig sorun-
lar1 bulunmas: durumunda psikofarmakolojik tedavi
secenegi sik¢a glindeme gelmektedir. Bu belirtilere
yonelik atipik antipsikotiklerin (11,17-20) ve 6zgil
serotonin geri alim inhibitorlerinin (20) literatiirde sik-
ca kullanildigr gortilmektedir. Olgumuzda literatlre
uygun sekilde sinirlilik, davranig sorunlar ve agir
hareketlilik yakinmalarina yonelik risperidon tedavisi
baglanmuis, ayrica aileye uygun psikoegitim verdikten
sonra olgu temel becerilerin kazandirilmasi amaciyla
6zel egitime yonlendirilmistir. Olgunun son
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