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GIiRIiS

oz

Turner sendromu olgular ortadgretim ve lise déneminde dikkat eksikligi, hiperaktivite, alana ¢zel 6grenme bozuklugu,
yasitlarina gore gocuksu olma, akran problemleri ve sosyal uyum gugligu gibi nérogelisimsel ve davranigsal sorunlarla
doktora getiriimektedir. Buna ragmen, bu konularda kisith sayida literattr vardir. Hastanin boy kisalidi, pubertal sorunlar
gibi diger problemlerine 6ncelik verilmesi, ekip anlayigl iceren izlem protokollerinin olmamasi nérogelisimsel-davranigsal
sorunlarin ihmal ediimesine yol agmaktadir. Multidisipliner erken tani-6nleme-mudahale programlari gelistirilerek bu so-
runlarin Turner sendromu olgularinin ve ailelerinin hayatlarini olumsuz etkilemesi 6nlenmis olur.

Anahtar Sozciikler: Norogelisim, Turner, Olgu yonetimi

ABSTRACT

Patients with Turner syndrome are referred to doctors because of neurodevelopmental and behavioural problems
such as attention deficiency, hyperactivity, special learning disorders, immaturity, peer problems and social adaptation
difficulties during their high school period. However the number of references about these issues is limited. Giving priority
to the patients’ other problems like short stature, pubertal problems and absence of follow-up procedures providing
multidisciplinary team comprehension can lead to the undermining of such neurodevelopmental and behavioural
problems. Such negative effects on the lives of patients with Turner syndrome, as well as on those of family members,
may be prevented by providing multidisciplinary yearly diagnosis-prevention-intervention programmes.
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liskisi 6n plana c¢ikar. Addlesan donemde dikkat eksikligi,

Turner sendromu (TS) 2000-2500 kiz dogumda bir gortlen,
parsiyel ya da tam olarak X kromozomunun yoklugu ile
tanimlanmistir. Turner Sendromu, siklikla kisa boy, kardiyak ve
renal mal formasyonlar ile gonadal yetmezlik iceren endokrin
anormalliklerle karakterizedir (1). Bebeklik dénemde TS’da
lenfédem (%97) en sik bulgu iken ¢ocukluk ¢agi ve addlesan
déneminde boy kisalidi (%82) taniya yénlendiren bulgudur (2).
Bununla birlikte, TS’da nérogelisimsel ve davranissal problemler
de sik gorllmektedir (Sekil 1). Norogelisimsel ve davranigsal
sorunlarin yasa goére degistigi gdrilmektedir (3,4). Bebeklik-
cocukluk déneminde beslenme problemleri (%71), motor
gelisim (ince motor %59, kaba motor %39) ve dil gecikmesi
(%37) bildirimektedir (4). Erken okul yillarinda hiperaktivite,
dikkat eksikligi, akranlarina gore c¢ocuksu olma, sinirli akran

akranlarina gére ¢ocuksu olma, kaygi, dustk benlik saygisi,
olumsuz vucut algisi ve sosyal izolasyon en yaygin problemler
olarak goruldr (5). Eriskin dénemde ise sosyal ve duygusal
gelisimde gecikmeler olmasina ragmen ¢ogu kadinin duygusal
olarak stabil ve bagimsiz erigkinler olarak kendine yeter sekilde
yasadigl bildirilmistir (4,6). Hastalarin cogu orta-yUksek egitim
seviyesini basarmasina ragmen egitim duzeylerine gére ¢ok
daha disik islerde calistiklan gorilmektedir (3). Ulkemizde
yapllan ¢ok merkezli bir ¢alismada TS olgularinin %39.1’inde
dgrenme ya da psikososyal problemler bildiriimistir (7). Bu
galismada, %16.1’inde 6grenme sorunlari, %13.7’sinde mental
problemler, %6.9’unda duygusal sorunlar saptanmistir. Duygusal
ve 6grenme sorunlarinin yas ile birlikte arttigr gérdlmustur (3).
Duygusal sorunlar en fazla 46 X ve mozaik genotip de bildirilirken
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Sekil 1:Turner sendromunda dénemsel olarak gorilen nérogelisimsel
ve psikososyal sorunlar.

6grenme ve mental sorunlar en fazla yapisal Turner olgularinda
gorllmuUstir. Buna ragmen, TS olgularinda nérogelisimsel ve
davranig sorunlarinin takibi ile ilgili sinirl sayida ¢alisma vardir
(3,7-9).

Turner sendromu gorsel uzaysal beceri, yonetici fonksiyon ve
sosyal kognisyon alanlarina &zel eksiklikler iceren normale yakin
zeka katsayisl ile karakteristik norobilissel fenotip gdstermektedir
(1). Bu alanlarda gugltkler olgularin akademik ve sosyal uyum
fonksiyonlarini  etkilemektedir. Turner Sendromu olgularinda
matematik alaninda basar yasitlarindan daha geridedir, dikkat
eksikligi hiperaktivite bozuklugu (DEHB) sikligi ve sézel olmayan
6grenme gUcligt tanisi daha fazladir. Sosyal yeterlilik ve
uyumsal yasam becerileri ile ilgili sorunlar &zellikle ¢ocukluk
caginda belirginken yetiskin dénemde devam etmektedir. Bu
ylzden, TS izlemi yapan Kliniklerin TS’da okul, kisisel ve is
cevresindeki becerilerine yon veren nérobiligsel ve davranig
bozukluklar da tanmlamalarn gerekmektedir. Bunun icin, TS
olgularinin  ndrogelisimsel-davranis durumlarinin gok  disiplinli
bir izZlem protokolU ile izZlenmesi ve aileye rehberlik yapilarak
olguya 6zgu sorunlara yonelik midahale dnerilmelidir (10,11).
Bu makale de TS’da nérogelisimsel ve psikososyal fonksiyonlar
ile mekanizmalari incelenecek ve ¢ok disiplinli bir olgu yénetim
protokolU olusturulacaktir.

NOROGELISIMSEL PROFiL

Norobilissel Fonksiyonlar

Turner Sendrom’lu bireyler kendilerine 6zgl norobiligsel fonk-
siyon g&sterirler (10,12). Turner Sendromlu bireylerde zeka
boIimMU katsayisi ring kromozomlu ya da muhtemelen zihinsel
yetersizlige sahip diger nadir karyotipler nedeniyle ortalamadan
dUstge kadar degisebilir. Biligsel alanin alt alanlarina bakildigin-
da fonolojik islemleme, alici dil ve okuma kavramasi gibi s6zel
beceriler genellikle korunmus ya da yasitlarina gére gorece art-
mistir. Bunun tersi olarak vizyomotor, mental rotasyon gorevleri
ve hiz islemleme igeren stzel olmayan becerilerde bozulmus
performans gérdlmastir (12). Kisaca norobilissel profil stzel
alanda goérece gugll, gdrsel uzaysal ve yonetici fonksiyonlarda
gorece zaylflik ile karakterizedir. Bu bozuklularin &strojen ya da
androjen tedavilerine ragmen devam etme egiliminde oldugu
bilinmekte, bu da primer olarak hormonal olmayan diger fak-
térlerden koken aldigini dustindtrmektedir. Ek olarak, nérogo-
rintdleme c¢alismalan gorsel uzaysal ve yonetici fonksiyonlarin
yapl, fonksiyon ve biyokimyasal anormalliklerle iliskili oldugunu
gbstermektedir. Bu durum, birka¢ inaktivasyon geninin haplo
yetersizliginin diger genetik ve gevresel faktorlerle etkilesimi ile
ndrogelisimsel sorunlar ve gorsel uzaysal, yonetici fonksiyonlari
kapsayan biligsel bozukluklar riskini artirmasi ile agiklanabilir. Bu
6zgul faktorler ginimuzde tam olarak bilinmemektedir. Bunun-
la birlikte, TS bilissel fonksiyonlarinda hem X monozomisi hem
diger genetik durumlar ve gevresel faktorler nedeniyle dnemli
bireysel varyasyonlar vardir. Turner Sendrom’lu kizlarn ayrica
sosyal bilissel ve duygusal islemleme gu¢likleri yasadidi da bil-
dirilmistir (13).

Sdzel becerilerin sdzel-olmayan becerilerden daha iyi olma
egilimi bilissel becerileri karakterize etmek icin gdz &éninde
bulundurulmasi gereken bagka bir konudur (10,14). Calismalar
kontrol grubu ile karsilastinidiinda TS’lu bireylerin okuma,
okumada dogruluk ve okudugunu kavrama duzeylerinin daha
yUksek oldugu bildirilmistir. Ayrnca TS’lu bireylerin  kontrol
gruplarina goére alici kelime dagarciginn daha fazla oldugu
ve nadir kullanilan kelimeleri anlamada daha iyi olduklar
bulunmustur (14,15).

Matematik 6grenme gucligu (diskalkuli) ginlik hayatta dnemli
egitim ve sosyal etkileri olan evrimsel bir uyum becerisi zorlugu
olup TS olgularinda ¢ocukluktan eriskinlige kadar uzanan bir
sorun olarak gdérilmektedir. Bunun belki de yonetici fonksiyonla
iliskili yUksek dtzeyde biligsel fonksiyonlardan koken aldigi
distntlmektedir. Turner Sendromu olgularinda bozulmamis
s6zel beceriler oldugu igin sorularn yanitlamak igin yeterli zaman
saglayan matematik yonergelerinin veriimesi yararl olabilir (16).

Gorsel-Uzaysal Beceriler

Turner Sendromu olgularn gorsel-uzaysal, goérsel-algisal ve
gorsel-yapisal becerilerdeki gecikme agisindan oldukga risklidir.
Mental rotasyon testlerinde, obje montaj ve yUz tanimada
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Onemli bozukluklar goérulirken gdrsel dizilis hafizasi ve blok-
span testinde kontrol grubu ile benzer sonuglar bildirilmistir.
Gorsel uzaysal fonksiyonlardaki yetersizlikler siklikla yonetici
fonksiyonlarinicerdigi kbt planlama ve organizasyon becerisi ile
ilgili sag-sol yénlendirme bozuklugu ve kopya tasarim zorlugu ile
gorltr. Turner Sendromu’nda genel gérsel uzaysal yetersizlikler
olmakla birlikte 6zgul performans sekillerinde bireysel farkliliklarin
var olabilece@i de 6ne surtlmustur. Gorsel uzaysal bozukluklar
Ostrojen ve androjen replasman tedavilerine yanitsizdir. Bu
da bu 6zelligin hormon etkisinden bagimsiz oldugunu ve ek
bir mudahale gerektirdigini gostermektedir. Gdrsel uzaysal
becerilerin temel olarak parieto-oksipital yol ile iligkili oldugu
bilinmektedir. Nérogorintileme ydntemleri ile parioto-oksipital
metabolizma ve morfolojisinin TS’li bireylerde sagdlikli kontrollerle
karsilastiridiginda anormal bulgular saptanmistir. Bu volumetrik
farklliklar gérsel uzaysal fonksiyon, vizyomotor 6grenme ve
uzaysal ¢alisan bellek ile iligkili superiorparietal lob ve postsentral
girus alanlarina 6zguldudr (14,15).

Yoénetici Fonksiyonlar

Turner Sendromlu bireylerde ayrica bozulmus ydnetici fonksi-
yonlar gozlenmistir. Turner Sendromu’nda yonetici fonksiyonlar-
la iligkili problemler; bozulmus dikkat ve konsantrasyon, prob-
lem ¢dzme becerisi, organizasyon, ¢alisan bellek, davranigsal
kontrol ve amaca yonelik stratejilerin kullanimi kadar artmig
impulsivite ve daha yavas hiz igslemlemeyi icermektedir. Turner
Sendromu olgularinda DEHB riskinin 18 kat arttig bildirilmistir
(17). Birkag calisma TS olgularinda yonetici fonksiyonlarla iligkili
prefrontal-striatal yolaklarda anormal beyin aktivasyon paterni
gostermislerdir (15).

Yonetici fonksiyonlar sdzel alanla ilgili temel becerileri negatif
olarak etkileyebili. Okuma, fonolojik farkindalk ve hizl
isimlendirmenin yani sira isleyen bellek ve dikkati iceren ydnetici
fonksiyonlara gereksinim duyulan karmasik bir beceridir. Turner
Sendromu’nda okuma defisitleri gdsteren bitln calismalar ayni
zamanda isleyen bellek, dikkat ve hizi islemleme gibi yonetici
fonksiyonlarda es zamanli bozukluklar géstermistir (13).

Noroanatomi ve Goriintilleme Bulgulan

X kromozom monozomisi olan olgularda yapisal beyin farklik-
larinda bUylk oranda benzerlik vardir. Normal gelisim gosteren
kontrollerle karsilastirldiginda en tutarll bulgu parieto—oksipital
alan ve prefrontal kortekste azalmis gri madde ve insula, amig-
dala, hipokampus ve sUperiortemporal girusu igeren temporal
lob alanlarinda volim artisidir (12,18). Noroanatomik farklilik
erken ¢ocukluk caginda olusan 6zgul yapisal degisiklikler ile
meydana gelmekte ve hayat boyu devam etmektedir. Bununla
birlikte, puberte 6ncesi ile erigkin olgularin gérunttleme bulgu-
lar arasinda alansal farkliliklar vardir. Bu durum, beyin gelisimi-
nin baz alanlannin degistirilebilecedi ve ¢ocukluk ¢agl ya da
puberte boyunca hormonal degisikliklerden etkilenebilecegini
dUstndUrmektedir.

Fonksiyonel MRG calismalar TS’da etkilenen bilissel alanlar
konusunda bilgi saglamistir. Gdrsel uzaysal, aritmetik, yonetici
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fonksiyon ve sosyal bilissel gorevlerin incelendigi ¢alismalarda
frontoparietal “network”te anormal aktivasyon paternleri gortl-
mUstdr, bu da TS’da pek ¢ok biligsel farklilikta nérofonksiyonel
temel dUsindUrmektedir. Ayni zamanda X kromozomu imprin-
ting etkisi (maternal ya da paternal kazanimig X kromozomu)
ile ilgili ndéroanatomik farkliliklar kortikal kalinliga ve temporal ve
sUperiorfrontal alanlarda beyin hacmi farkliklar ile ilikili bulun-
mustur (12). MR gdrintilemede kontrollerle karsilastiridiginda
TS’da parietal ve oksipital alanlarda belirgin derecede artmig
kortikal kalinlik ve azalmis ylzey alani bildiriimistir (19). Sereb-
ral glikoz metabolizmasi ¢alismalarinda bilateral oksipital ve
parietal kortekste alansal metabolizmada azalma bulunmustur.
Ayrica TS’da amigdala boyutunda farkliliklar gértimis ve sos-
yal-duygusal bozukluga katkida bulundugu 6ne sUrdlmustar.
Erken adbtlesan dénemde normalde kortikal gri madde artar
ve addlesan déneminden sonra azalmaya baglar. Bu nedenle,
mudahale igin erken addlesan dénem 6nemili olabilir (20,21).

Norogéruntilemede ek bir X kromozomu varlig (Klinefelter
sendromu, KS, 47 XXY) parieto-oksipital alanlarda artmis gri
madde volimu ile bir X kromozomu eksikligi (Turner, 45 X)
temporal alanlarda artmig gri madde volumu ile iligkilidir. Hem
TS hem KS’ de normal karyotipe gore daha fazla oranda dikkat
sorunu olmakla birlikte, TS olgularinin %79’unda matematik
6grenme bozuklugu, KS olgularinin %75’inde okuma zorlugu
bildirilmistir. Bu seks kromozomu iligkili néroanatomik profil
seks kromozomu andploidisi ile gocukluk ¢adi norogelisimsel
sorunlari arasinda patofizyolojik baglanti oldugunu distndurdr
(1).

Seks steroidleri ve bilissel fonksiyonlar

Seks steroidlerinin beyin gelisimindeki etkileri genetik anormal-
likler, hormon eksiklikleri ve diger 6zgul olmayan belirleyicilerin
karmasgik bir etkilesimi sonucu olabilir. Ornegin dstrojenin kadin-
larda biligsel fonksiyonunun bazi yonlerini ve duygu-durumunu
pozitif yonde etkiledigine dair bulgular vardir. Geng TS’lu kizlarda
Ostrojen replasman tedavisinin sozel hafizay! artirdigina ancak
gorsel uzaysal defisitlerde etkisi olmadigina dair bulgular mev-
cuttur. Erkekler genellikle mental rotasyon, uzaysal algi, mate-
matik ve problem ¢dzmeyi kapsayan gorsel uzaysal gdrevierde
kadinlardan daha iyi performans g&sterirler ve konjenital adrenal
hiperplazi gibi androjen fazlaligi ile dogan kizlar yasitlarina gére
daha fazla uzaysal becerilere sahiptirler. Ek olarak, yUksek tes-
testeron seviyesinin normal kadinlarda Ustun uzaysal becerilerle
iliskili oldugu sdylenebilir. Turner Sendromu olgularinda preado-
lesan ddnem boyunca dusuk doz dstrojen tedavisinin hiz islem-
leme, hafiza gbrevleri ve motor fonksiyona, androjen tedavisinin
ise isleyen bellek ve matematik 6grenme bozukluguna pozitif
bir etkisi olabilecegini bildirmiglerdir (21). Matematik 6grenme
stratejileri gibi bilissel dgrenme mudahalelerin ayrica nérofonk-
siyonel ve davranigsal performansi iyilestirebileceg@i yani nonfar-
makolojik tedavilerin Kklinikte ayrica énemli oldugu gosterilmistir
(12). Bilissel sorunlar ve altta yatan etiyolojiyi aydinlatmak icin
yapilacak caligsmalar uygun mudahalelerin gergeklestiriimesini
saglayacakiir.
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PSIKOSOSYAL PROFiIL

Psikososyal Fonksiyonlar

Sosyal fonksiyonlardaki bozukluklar 6zellikle ergenlik dénemi
TS olgularinda bildirilmistir. Turner Sendromu olgularinda daha
sik kaygl, depresyon, zayif vicut imaji, distk benlik algisi ve bo-
zulmus sosyal yeterlilik algisi gdrilmektedir (8,22). DEHB’ninde
yagitlar ile karsilastirldiginda daha fazla oldugu saptanmistir.
Ayni zamanda, dUsuk sosyal aktivite, yetersiz sosyal bas etme
becerileri ve akranlarina gére daha gocuksu olma ve durtUsellik
ile ilgili sorunlarn goértlme orani yasitlarina gére daha fazladrr.
Adolesan kizlarn kontrollere gore iliskileri stirdUrmede daha faz-
la glclige, daha az arkadasa sahip olduklarn ve sosyal olarak
daha izole olduklari belirlenmistir. Bazi arastirmalarda, bagimsiz
yasam ve romantik iligki yonlerinden de daha fazla sosyal fonk-
siyon bozuklugu yasadiklar g&sterilmistir. Kisitl sayida ¢alisma-
da da otizm gibi sosyal yetersizlikle karakterize norogelisimsel
bozukluk sikiginin daha yaygin oldugu éne surdlmusttr (15,22-
24). Erigkin TS olgularinin daha fazla aileleri ile birlikte yasadikla-
r, egitim seviyelerine gére daha dusuk oranda is sahibi olduklari
ve partnerli bir iliskiye daha az girdikleri bulunmustur (6). Bu-
nunla birlikte, eriskin TS olgularinda hayat boyu duygu-durum
bozukluklarinin sikligr tibbi poliklinik ve jinekoloji Kliniklerindeki
hastalardan daha yUksek olmadigi belirlenmistir (14,15).

Ergenlik ddneminde sosyal yeterlilik alaninda genel bir guglik
ve sosyal bilis alaninda Kklinik olarak hafiften—orta dereceye
farklilik varken, sosyal motivasyon alani kontrol grubuna benzer
bulunmustur (23).

Turner Sendrom’lu kizlardaki bu sosyal gUgclukler kismen bakislari
yorumlama gibi ylz ve duygu islemleme bozukluklarindan
kaynaklanabilir. YUz tanima sosyal bilis alaninda sikikla
bahsedilen bir sorun olup, tipik konfigurasyonel islemleme
defisitinden ziyade yuzleri sifreleme ve ezberleme igin olan
sistemde disfonksiyonun farkli bir yolunu icermektedir. YUz
tanima defisitleri duygusal affektlerin yUz ifadesini tanimada
secici bozukluklara yol agmaktadir (13). Amigdalanin yUz
ifadesini tanimlamak ve sosyal yargi ile ilgili oldugu bilinmektedir
ve nérogorintileme calismalarinda TS’da genislemis amigdala
volimlerinin artti@i gosterilmistir (14,25). Aynca calismalarda
orbitofrontal korteks ve sUperior temporal sulkusta anormal
norogelisim gosterilmisti. Bazi arastirmacilar TS’ daki bu
sosyal beceri defisitlerin sdzel olmayan 6grenme bozuklugu
ile iliskili bilissel davranigsal profile benzer olarak ¢ogunlukla
gorsel uzaysal bozukluklardan kaynaklandigini 6ne strmektedir
(14,15). Mozaik karyotipin en dusUk sosyal ve davranigsal
problemlere sahip oldugdu bildirilmistir. izokromozom ve maternal
kazanmli X kromozomunda daha fazla sosyal problemlerin
oldugu bulunmustur (4).

PrematUr ovaryen yetmezlik ve fertilite sorunlar ile psikososyal
sorunlarin iliskisi hentz tam olarak bilinmemektedir (13).
Ostrojen replasman tedavisi gorsel uzaysal performansi
etkilemedigi, blylme hormonu tedavisinin benlik saygisi ve

sosyalizasyonda iyilestirici etkisi oldugu dusUnUlmektedir (4).
PrematUr isitme kaybl sosyoekonomik durum ve kardiyak
problemlerin de ayrica bozulmus sosyal fonksiyona katkida
bulunabilecegini  belirtmislerdir  (12,14). Turner Sendromu
olgularinin biligsel 6grenme gugclukleri de sosyal davranigsal
gelisimi etkiler. Turner Sendromu’nda gdzlenen davranigsal
paternle ilgili biyolojik agiklamalar olmakla birlikte, ¢evresel
etkiler yeteri kadar dnemsenmemistir. Turner Sendromlu bireyler
okul ve sosyal alanlardaki ilerlemesini etkileyen pek ¢ok zorlukla
yUzlesmektedir. BlUylme gecikmesi, puberte baslangici igin
hormon replasman tedavisi, infertilite, bazi olgularda diger fiziksel
problemlerin varligi bunlarin hepsi sosyal uyum ile ilgili gUglUklere
ve Oz farkindaligin artmis riskine katkida bulunur. Ayrica TS’lu
bayanlarda dnemli derecede bireysel farkliliklarin bulundugu da
g6z dnUinde bulundurulmalidir (21,26). Sonug olarak, etkilenmis
sosyal fonksiyonun gorsel uzaysal becerileri (s6zel olmayan
isaretleri yorumlayabilme, ylzsel ve duygusal islemleme) ve
yUratlict fonksiyonlar (ddrttsellik, mental esneklik, baskasinin
bakis a¢isini anlamak) kapsayan bilissel sorunlarin yani sira boy
kisaligi gibi hastaligin damgalarini taslyan bireylerde “hormonal,
cevresel ve genetik” faktorlerin karmasik bir bileskesi sonucu
oldugu dusundlmektedir (23,24).

Psikososyal sorunlarda dnleme ve tedavi

Turner Sendromu olgularinda kullanilan tedavilerden 6strojen
replasman tedavisinin goérsel algi, motor planlama, motor hiz
ve bilissel islemleme ve hafiza fonksiyonunda iyilesmeye neden
oldugu, goérsel uzaysal performansi etkilemedigi, androjen
desteginin ise galisan bellekte olumlu etki sagladidi saptanmistir
(4). Ancak, seks hormon replasman tedavisinden sonra da
sosyal yeterlilik glgliklerinin devam ettigi gérilmektedir (23). Bu
nedenle, hormon tedavileri tek bagina psikososyal fonksiyonlari
duzenlemede yeterli degildir (4).

Turner Sendromlu kizlarda DEHB ve matematik 6grenme
bozuklugu sikigi fazladi. Turner Sendromunun sosyal
yonleri Klinikte daha az incelenmektedir. Eriskin kadinlardaki
galismalarda sosyoekonomik ve egitim durumlarn, partnerlik
ve ebeveynlik oranlar disik olmakla birlikte, TS’lu gogu kadin
benzer total egitim yillarni tamamlamayl basarr, ortalama
geliri vardir ve hayatin gesitli alanlarinda kendilerinin belirtigi
tatmin duygulart mevcuttur. Cocukluk cagi ve addlesan dénem
boyunca yasanan psikolojik stresin yagitlar ile karsilastinidiginda
eriskinlikte de devam ettigi bulunmustur. Bu da bize TS un klinik
ve sosyal yonlerinin 6zgul gelisimsel yansimalari oldugunu
gostermektedir.  Calismalarda tedavilerin  artmis  ndronal
plastisite icin dnemli gelisimsel dénemleri hedeflemesi gerekliligi
ayrica gosterilmistir. Gerek hormon replasman gerek bilissel
davranigsal tedavi galismalarinda erken mudahalenin dnemli
oldugu vurgulanmaktadir (12).

Bu zorluklar bagarmak igin egitim-6gretim déneminde bireysel
degerlendirmeler ile destege ihtiyag duyulan alanlan belirlemek
ve desteklemek gereklidir. Bu degerlendirmeler dort ana alanda
olmalidir (Sekil 2);
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1. Ozgll 6grenme gugliklerini tanimlamayi iceren bilissel
degerlendirmeler,

2. Dikkat eksikligi ve hiperaktivite degerlendirmeleri,
3. Aksiyete ve duygu-durum degerlendirmeleri,
4. Sosyal ve iletisim becerileri degerlendirmeleri.

Olgulara saptanan sorunlara yonelik destek egitimleri ve
yonlendiriimeleri Onerilmelidir. Bunlarin disinda, tim olgulara
okul caginda asagida belirtilen psikososyal destek programlari
baglanmalidir;

1. YUz afekti ile vicut dilini tanima ve yorumlama egitimi,

2. Yasa ve yeteneklerine uygun sosyal aktivitelere katilim
saglamak icin danismanlik yapmak,

3. Stres yonetimi, genel bas etme ve uyum becerileri.

Bireyde sorun saptanan alanlarda ebeveyn ve Ogretmen
bilgilendirilmesi yapilarak destek alinmalidrr. ilgi ve yeteneklerinin
belirlenmesi ve desteklenmesi dnerilmelidir. Bu izlemin egitim
doénemince vyillik olarak yapilimasi risklerin erken saptanmasini
ve ydnetimini saglayacaktir.

MUdahaleler ideal olarak bireysel gugler ve yetersizlikler Gzerine
temellendiriimelidir. Tedavi planlan bireyin bilissel yapisi g6z
énine alinarak yapiimalidi. Ornegin, yénetici fonksiyonlarda
sorunu olan TS’lu bir kiz somut davranigsal terapiler ve
psikoanalitik terapilerden daha fazla yararlanir (14,15).

Sonug ve beklentiler

Turner Sendromu olgularinda ndrogelisimsel ve psikososyal
sorunlar ile ilgili sinirl galigma vardir. Turner sendromu ile ilgili var
olan ¢alismalar az drneklem sayisi, genis yas araliklari ve karisik
genotiplerle yapilmistir (14,15). Turner Sendromu olgularinda
gbrulen akranlarina gére daha cgocuksu olmalar, dikkat ve
6grenme bozuklular, bireyin kisilik yansimalar ancak ¢ocukluk
cagindan baglayip eriskin dénemi iceren mudahale ve kohort
calismalan ile incelenebilir (6,12,27,28). Bu konuda yapilacak
calismalar ile sendrom spesifik ndrogelisimsel ve psikososyal
sorunlar ve mudahaleler tanimlanabilir ve bireylerin islevselligi ve
hayat kalitesinin iyilestiriimesi saglanabilir.

Turner Sendromlu bireylerin takibi 6zgtllesmis bir mutidisipliner
ekip ile yapllabilir. Ekip genetik uzmani, endokrinoloji uzmani,
¢gocuk ergen ruh sagligi uzmani, gelisimsel pediatri uzmani,
psikolog, konusma ve dil uzmani, ergoterapist, diyetisyen
ve sosyal calisma uzmanini igermelidir. Ekip her hasta igin
bireysellestiriimis degerlendirme yapan ve tedavi plani gelistiren,
ndrogelisimsel ve psikososyal hizmeti koordine eden kapsamli
bir yaklasim ve bakim saglayacaktir (20,28). Gelistirilen olgu
yonetim protokolinidn hayata geciriimesi ile TS olgularinin
kapsamli saglik hizmetine ulasiminda artma, morbidite ve
mortalite oranlarinda belirgin disme olacaktir.

Qzgil d@renme guglaklenni
tammlayan bilissel
degerdendirmeler

Yillik kontrofler
ile takip

Dikkat eksikligl ve hiperaktivite

degerlendirmeler

Paikososyal Destek Programlarn;
*“Yiaz afekti ile vicut dilini tamma,
*Sosyal aklivitelere katilim,

*5tres yonetimi, bas etme ve uyum

becerileri.
. >

sonuclara gbre destek
programilannin belidenmesl,

Kayg ve duygu-durum
degordendirmeleri

Sosyal ve iletisim becerleri

degerendirmeleri

Aile ve agratmenin yonatime b
clahil edilmesi

Sekil 2: Olgu yénetim
protokolU.
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