Bes Diy Derg 2017;45(1):91-94 Olgu Sunumu/Case Report

Prader Willi Sendrom’lu Cocukta Tibbi Beslenme
Tedavisinin Etkinliginin Degerlendirilmesi: Bir Olgu
Sunumu
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OZET

Prader Willi Sendromu (PWS), viicudun bir¢ok béliimiinii etkileyen karmagsik genetik bir hastaliktir. Bebeklik doneminde hipotoni,
beslenme giicliigii, biiyiime ve gelisme geriligi, ¢ocukluk doneminde ise hiperfaji ve obeziteyle karakterize bir hastaliktir. Gériilme
sikligi diinya genelinde 10.000-30.000 dogumda birdir. Hastaligin uzun donemdeki obezitenin neden oldugu komplikasyon (diyabet,
kardiyovaskiiler hastalik gibi) risklerini azaltmak igin, 6miir boyu devam edecek tibbi beslenme tedavisi gerekmektedir. Tibbi beslenme
tedavisi hiperfaji kaynakli obezitenin onlenmesine yonelik olup bu dénemde ¢ocuklarin biiyiime ve gelismelerinin izlemi olduk¢a
onemlidir. Bu olgu sunumunda, PWS olan bir hastanin biiyiime-gelismesinin izlenmesinde hastaliga ozgii egrilerin kullaniimasinin
onemi ve tibbi beslenme tedavisinin etkinliginin degerlendirilmesi tartisilmigtir.

Anahtar kelimeler: Prader Willi Sendromu, tibbi beslenme tedavisi, hiperfaji

ABSTRACT

Prader Willi Syndrome (PWS) is a complex genetic illness that affects many parts of the body. In infancy, this illness is characterized
by weak muscle tone (hypotonia), feeding difficulties, poor and delayed physical development. During the childhood period children
develop an insatiable appetite, which leads to chronic overeating (hyperphagia) and obesity. Prevalence of PWS is estimated to be 1 in
10.000 to 30.000 children worldwide. Continuous medical nutrition treatment is necessary to prevent PWS'’s long-term complications
caused by obesity (such as diabetes cardiovascular disease). Medical nutrition therapy is a period that aims preventing hyperphagia-
induced-obesity and requires importance and careful follow-up of children’s growth and development. In this case report, the importance
of using PWS-specific curves while following up the child’s growth and development progress and efficacy of medical nutrition therapy
are discussed.

Anahtar kelimeler: Prader Willi Syndrome, medical nutrition therapy, hyperphagia

GIRIS

Prader Willi Sendromu (PWS) ilk olarak neonatal
donemde obezite, boy kisaligi, inmemis testis,
ogrenme glicliigli ve siddetli hipotoni seklinde
tanimlanmig  olup (1), genetik, obeziteyle
karakterize mikrodelesyon sendromlarindan biridir
(2). PWS’de, anormal istah ve alinan enerjinin
korunmasina yonelik egilim nedeni ile obezite
gelismektedir (3). Bu tip hastalarda beslenme
danismanligima 12-36. aylarda baslanmasi
viicut agirhigr denetiminde etkili bir yontemdir

(4). Cocuklarda obezite yaklasik 2 yaslarinda
baslamakta ve hiperfaji kaynakli olmasi nedeni
ile hastanin durumu giderek kotiilesmektedir.
Hiperfajinin nedeni, tipik olarak hipotalamus iglev
bozukluguna bagli artmig istah ve tokluk hissinin
azalmasi olarak distiniilmektedir (5). PWS,
paternal gegisli genetik bir hastalik olup, goriilme
sikligi 10.000 ila 30.000 dogumda birdir (6).
Yapilan ¢caligmalarda PWS prevalans1 Amerika’da
1/20.995 (7), Japonya’da 1/15.000 (8), Belgika’da
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1/26.676 (9), Avustralya’da ise 1/29.500 olarak
bulunmustur (10).

Bu olgu sunumunda, PWS’li bir hastanin biiyiime-

gelismesinin  izlenmesinde  hastaliga  6zgii
egrilerin kullanilmasinin 6nemi ve tibbi beslenme
tedavisinin etkinliginin degerlendirilmesi
tartisilmistir.

Olgu Sunumu

Giulhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig
2.5 yasinda erkek hasta, 46 yasinda baba ve 40
yasindaki annenin 3. ¢ocugu olup dogumundan
sonraki 5. giinde PWS tanis1 almistir. Dogumu
itibariyle fiziksel bulgular1 degerlendirildiginde
hastanin hipotoni, badem ve renkli gozler, inmemis
testis ve agik tene sahip oldugu gézlenmistir. Hasta
3 aylikken 0Ozel egitime baslanmig, 1 yasinda
inmemis testis ameliyati gecirmis, 2 yasindan
sonra Biiylime Hormonu (GH) tedavisine
baglanmistir. Konusmada zorluk c¢eken hastanin
zeka diizeyinde az da olsa bir gerileme oldugu
gozlenmistir. Uyku apnesi testi yapilan hastada
sonug negatif bulunmustur.

ve Hastaliklar1 Bo6limii’nde izlenen

Hastada hiperfaji gozlenmekte olup, hasta sabah
uyanir uyanmaz mutfaga giderek giin boyu orada
kalmak istemektedir. Aile ¢ocugun bu durumuna
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kars1 daha az yemesi i¢in ¢esitli 6nlemler almigtir
(Her giin 1.5 saat tempolu yiiriiylis, basketbol vb
fiziksel aktiviteleri yapmasi gibi).

Hastanin Boy Uzunlugu, Viicut Agirhg izlemi

Hasta 30 aylik olup, viicut agirligt 16 kg, boy
uzunlugu 86 cm’dir. PWS’li ¢ocuklarda biiylime
gelisme izleminde GH tedavisi kullanilmadiginda
PWS’ye 6zgii gelistirilmis olan biiylime egrileri
kullanilmaktadir (11). Hastaya ilk 24 ay igerisinde
GH tedavisi baslanmamis olup, 2 yas (>24 ay)
sonrasinda bu tedavi uygulanmistir. Buna gore
hastaliga 06zel olusturulan izlem grafiginde
degerlendirilen ¢cocugun, yasa gore viicut agirlig
50. persentile yakin iken, GH kullandiktan sonraki
donemde (>24 ay) 75.-90. persentil arasinda yer
aldig1 belirlenmistir (Sekil 1). Hasta biiylime
hormonu kullanmadig1 dénemde, saglikli cocuklar
icin  WHO’nun (2006) olusturdugu biiyliime
egrilerine gore (12) degerlendirilmis olsaydi,
biliylime-gelisme grafiginde 3. persentilde yer
alacakt.

Yasa gore boy uzunluguna bakildiginda, hastanin
ilk 1 yasta 50. persentilin altinda seyrettigi, 1
yastan sonraki donemde ise 50. persentil ve
tizerinde oldugu bulunmustur (Sekil 2). Benzer
sekilde hasta, saglikli ¢ocuklar i¢in olusturulan
biliylime egrilerine gore degerlendirilmis olsaydi

kg (Ib)
30(66.1)
28(61.7)
26(57.3) -
24(529) a
//
22(485) /,f
90th
20 (44 1) = =
18 (39.7) rd Za 75th
1 L~ //
16 all l -
(35.3) s
i {1 L] I~ frt
14(309) I S
L T L e T i
12(265) = ird
1 ft
10(22.0) | -—‘”-""""‘: "'-H:——"' ’——""d:’/:’f
8(17) P S e . 5= = il
8l " —
T et i o B
szl L -’Jd’#"‘ﬁ—":-".——-—”
z E;E;ﬁ"f—d

A
4(88)
m.an?
0(0) |

0 3 6 9 12 15

H 24 27 30 3 36

Age, mo

Sekil 1. 0-36 Ay PWS tanili cocuga 6zgii yasa gore viicut agirligi egrisi



Prader Willi Sendrom’lu Cocukta T1bbi Beslenme Tedavisinin Etkinliginin Degerlendirilmesi:

Bir Olgu Sunumu

93

cm (in)
98 (38.6) g
o A sieh
94 (370) =T T
90(354) ST
) = -,
86 (33.9) -";—':":":""-""—"’ /I:
a S e e =
82(323) e e e
3) T e L e
78(307) = e e a e
14(291: ZETZasosSostoasEa
) " I .
) e e
70 (276) A = =
86 (26.0) Yt “f E===
(26.0) //g’l:f //.r//"
62 (244) /, St e
58 (228) 7% e=
L
2 P
U
50(19.7) ;: //
48(18.1) [
42(165)
6 3 6 9 12 15 18 A 24 27 B 3B 3
Age, mo

Sekil 2. 0-36 Ay PWS tanili cocuga 6zgii yasa gore boy uzunlugu egrisi

ilk 1 yasta 3. persentil altinda, 1 yas sonrasinda ise
3.-10. persentil arasinda yer alacakt.

Prader Willi Sendromunda Beslenme

PWS’li hastalarin  klinik seyrine gore tibbi
beslenme tedavisi standart olarak 2 asamaya
gore degerlendirilmektedir. Birinci asamada
(18 ay oncesi), hipotoni ile karakterize koti
beslenme ve siklikla biiyiime geriligi gozlenirken,
2. asamada (18-36 ay) hiperfaji kaynakl
obezite gdzlenmektedir. Ikinci asamada yer
alan cocuklarda hiperfaji kaynakli obezitenin
olusmasimin Onlenmesi i¢cin RDA (Onerilen
giinliik alim miktar1) onerilerindeki enerji %60-
80 oraninda kisitlanmaktadir ve enerjiden kisith
diyetin igeriginin %30 yag, %45 karbonhidrat,
%25 protein ve glinde en az 20 g posa olarak
diizenlenmesi Onerilmektedir (13). Bu hastaya
uygulanan diyet incelendiginde, %70 enerji
kisith olup, diyetin enerji igeriginin %355-60

karbonhidrat, %12-15 protein ve %25-30 yagdan
olusmus bir diyet oldugu belirlenmistir.

Hastanin 3 giinlik besin tiiketim kaydi
degerlendirildiginde, sabah kahvaltisinda genelde
benzer seyleri tiikettigi, ortalama 344 kkal enerji
aldigi, enerji iceriginin %37.9 karbonhidrat,
%17.6 protein, %44.5 yagdan olustugu, ogle
Ogliniinde ortalama 245 kkal enerji aldigi, enerji
iceriginin %37.2 karbonhidrat, %15.6 protein,
%47.2 yagdan olustugu ve aksam Ogiiniinde
ortalama 216 kkal enerji aldigi, enerji igeriginin
%45.5 karbonhidrat, %12.5 protein ve %42.0
yagdan olustugu belirlenmistir. Hastanin gece
ara Ogiinii tiiketme aliskanligi bulunmamakta
ve hasta neredeyse hi¢ ekmek tiikketmemektedir.
Besin tiiketim kaydi degerlendirildiginde hastanin
3 giinltik besin tiiketiminden elde edilen gilinliik
ortalama 739.4 kkal enerji aldigi, enerji igerigini
%48.5 karbonhidrat, %13.5 protein, %38.0 yagin
olusturdugu belirlenmistir. Hastanin besin tiikketim

Tablo 1. PWS’li hastanin bir giinliik almasi gereken enerji, karbonhidrat, protein ve yag gereksinmeleri

Enerji ve besin dgeleri

Normal gereksinme

%70 simirh PWS diyeti

Enerji (kkal/giin)
Karbonhidrat (g/giin)
Karbonhidrat (enerji %)
Protein (g/giin)

Protein (enerji %)

Yag (g/giin)

Yag (enerji %)

1250 875
171.8 120.3
55.0 55.0
46.8 32.8
15.0 15.0
41.6 29.1
30.0 30.0
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kaydi sonuglart degerlendirilerek diyetinde
diizenlemeler yapilmistir.

Hastanin yasina gore bir giinde almasi gereken
enerji ortalama %70 kisitlamayla yaklasik 875
kkal, toplam enerjinin karbonhidrat, protein ve
yag oranlart sirastyla %55.0, %15.0 ve %30.0
olarak onerilmistir (Tablo 1).

TARTISMA

Dogumundan itibaren siirekli izlenen hastanin
enerjiden kisitli diyetle, bliylime ve gelismesinin
beklenilen diizeyde oldugu goézlenmistir. GH
kullanmayan 2 yasindan kii¢lik cocuklarda PWS
hastaligina 6zgii biiylime egrilerinin kullanimu,
gelisimlerinin izlemi agisindan olduk¢a 6nemlidir.
Iki yasindan sonra GH tedavisine baslanan
cocuklar kendi yaglarina uygun biiylime egrilerine
gore  degerlendirilebilirler.  Bu  hastalarda
enerji kisitlamast %60-80 oraninda yapilmali,
karbonhidrat, protein ve yag ylizdeleri sirasiyla
%45, %25 ve %30 degerlerine yakin olmalidir
(11). Yapilan bir ¢alismada, PWS’li ¢ocuklarda 2
yas ve sonrasinda ortaya ¢ikan viicut agirligindaki
asirt artist onlemek igin diyetin enerji iceriginin
%30 yag, %45 karbonhidrat, %25 protein ve
glinde en az 20 g posa igermesi Onerilmektedir
(14). Karbonhidrattan zengin besinlerin kan
sekeri diizeyini hizla yiikseltip azaltabilecegi
ve bu durumun istah artis1 ile iliskili olabilecegi
diisiincesiyle diyette glisemik indeksi diisiik
karbonhidratlarin tercih edilmesi, yag igerigi
bakimindan zengin besinlerin mide bosalmasini
yavaslatmast ve karbonhidratlarin  emilimini
geciktirerek kan sekerinin dengeli seyretmesine
katki saglamas1 nedeniyle de PWS’li ¢ocuklarda
diyetin enerji igeriginin %25 protein, %20 yag ve
%55 glisemik indeksi diisiik karbonhidrat iceren
bir diyet olmasi hiperfaji ve beslenme isteginin
kontrol edilmesi acisindan 6nem kazanmaktadir
(15). Yapilan diger bir caligmada ailelere enerji
kisitlamast yapmalari sdylenmistir ve yapilan
gozlemler sonucu ailelerin daha c¢ok yagi
kisitladiklart bunun sonucunda da karbonhidrat
ylizdelerinin  yiiksek  ¢iktigi  gdzlenmistir.
Bunu engelleyebilmek icin PWS’li hastalarin
diyetisyenlere danisarak enerjiden kisitli diyetle
beslenmeleri ve ailelerin de bu diyetlere uymalari
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onem kazanmaktadir (14). Ayrica hastalarin
diizenli fiziksel aktiviteye yonlendirilmeleri
tedavinin basarisinin  artmasinda  etkili  bir
yaklasim olacaktir.
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