


TURNER SENDROMU NEDIR?

9
Aynco eslik eden bazi ozellikler de degisik
olaya katlir. Her 2500 kiz cocugundan bir tanesi Turner
Sendromlu olarak dogmakiadir. Bu hastalik hicbir zaman
erkekleri etkilemez.




NEDENLER]

Kisilerin dis géruntusind ve gelisimini belirleyen program-
lama emirleri (genetik yapi) anne ve babadan alinan
ozellikler ile meydana gelir. Omegin; géz rengimizin
mavi veya kahverengi olmasini, sarsin veya esmer
olmamizi bu ozellikler belirler. Genellikle anne ve
babamizin genetik 6zelliklerinin yansini kopya olarak
alinz.

Tumner Sendromu; anne ve babadan alinan genetik 6zel-
ligin degismesi sonucu meydana gelir. Bu genetik
degisiklige yol acan sebep bilinmemektedir. Annenin
sigara veya icki aliskanliklar veya anne babanin yasi,
Turner Sendromu’nun olusumunda etkili degildir.

Turner Sendromu’nda Meydana Gelen Genetik
Degisiklikler Nelerdir?

Genetik ozellikler kromozom seklinde vicudumuzun tim
hiicrelerinde bulunmaktadir. Insanlarda 23 cift seklinde
dizenlenen 46 adet kromozom vardir. Kromozom cift-
lerinden bir tanesi kisilerin cinsiyetinin kiz veya erkek
olmasini belirler. Bu kromozomlara seks kromozomu
denir. X ve Y adli 2 degisik seks kromozomu bulunmak-
tadir. Kizlarda genellikle 2 adet X kromozomu, erkekler
de ise bir X bir de Y kromozomu bulunmaktadir.

Turner Sendromu, kizlarda X kromozomunun bir tanesinin
veya bir baliminin kaybr sonucu olusmakiadir. Diger X
kromozomu normaldir.

TURNER SENDROMU NASIL ANLASILIR?

Dogum Oncesinde
Turner Sendromu Tanisi
Konabilir mi?

S omu’nun bazi ézellikleri ¢

ortaya ¢cikmaktadir. Omegin; sis el ve ayaklar,
kalin boyun dogumdan hemen sonra saptanabilir. Yavas
biyime gibi diger bulgular ise daha buyik ¢ocukluk
yaslarinda  gorilur. Hastalar, eriskin® dénemde  ¢ocuk
sahibi olamama gibi yakinmalarla da bagvurabilir. Bitin
kiz ¢ocuklarinda ayni bulgular olusmadigi igin, hemen
hemen her yasta, hatta evlilik sirasinda da tani konabilir.
Genel bir kural olarak, erken tani her zaman en iyisidir.
Erken fani; ailelere Turner Sendromunun ne oldugunu
anlamada daha fazla zaman kazandinitken, kizlan icin
en iyi orfami yaratma ve dokiorlara da erken midahale
imkani tanir.

Hamilelik sirasinda  tani
rastlantisal olarak ultrason
muayenesi sirasinda kona-
bilir. Problemli gebeliklerde
gelismekte olan bebegin
anne ile iliskisini saglayan
plasentayi (son) veya icinde
yUzdigu siviyi kontrol etmek
icin testler yapilirken de tan
konabilir.

Ultrasona kiyasla bu fest
lerin tani koydurucu &zelligi

daha belirgindir.




Yenidogan Be )
Tanisi Nasil K ?

Turner Sendromu

Turner Sendromlu bebeklerin %50'sine dogum sirasinda
tani konabilir.

Kiz bebekte dogumda eger el ve ayaklar sis ise veya
boyun efrafindaki deride ek deri katlantilar varsa, ayak
tirnaklari, bazen de el tinaklan diz veya disa dénik ise
Turner Sendromu tanisi akla gelmelidir.

Dogumdan kisa bir sire sonra, kalpteki bazi bulgular,
beslenme sorunlan, kilo almada problemler, yutma

guclugu, gelisme geriligi Turer Sendromu bulgusu ola-

bilir. Bu bulgular genellikle bebegin ilk yasindan &nce
kaybolur.

Cocuklarda Turner Sendromu Tanusi

Yenidogan déneminde veya sonraki yillarda  Turner
Sendromu fanisi dusinilse bile, siklikla cocukluk cagina
kadar tani konamayabilir. En sik, boy kisaligi nedeni ile
doktora basvurulur.

Tumer Sendromu zekayi etkilememektedir ancak bazi
becerileri kazanmak gic¢ olabilir. Omegin; Tumer'li kiz
cocuklar okumada basarli olabilirler ancak geometri
veya sekiller ile iliskili ugrasilarda zorlanabilirler.

Turner Sendromu’nun bir &zelligi de kalp-damar siste-
minde sorunlarnn olmasidir. Kalpten ¢ikan ana damarda-
ki daralma en sik kargilagilan bulgudur. Buradaki daralma
ameliyat ile duzeltilebilir. Ameliyat ile dizeltilemez ise
kan basinci yikselebilir. Turner Sendromu damarlarda
balon gibi genislemelere neden olabilir ve bu genisleme-
ler kalp kapakgiklarin etkiler. Tedavi edilmediginde riskli

nda, ozellikle el 4.
3. parmagr normalden kisa olabilir. Géz ve goéz
kapagindaki degisiklikler ailenin ve doktorun  dikkatini
cekebilir. Ust goz kapagr hafif distk olabilir. Yakini gére-
meme ve sasilik gibi sorunlar da ortaya ¢ikabilir.

Turner Sendromu bazi hormon (viicut tarafindan olusturu-
lan ve vicudun diger bolgelerinde olan olaylar
denetleyen kimyasal maddeler) seviyelerini etkileyebilir.

Turner Sendromlu cocuklarda bagisiklik sistemi ile ilgili
hastaliklarin sikhigr artmistir. Bu hastaliklar icerisinde, bazi
gidalann alinmasi ile orfaya ¢ikan ve barsak sistemini
etkileyen Colyak hastaligi ile romatizmal hastaliklar bulun-
maktadir.

Turner Sendromu  bobreklerin = sekil ve yerlerinde
degisiklige yol agabilir ancak fonksiyonlarini etkilemez.

Tumer Sendromlu kiz gocuklannin yaklasik yansinda
kulakta iltihabi hastaliklar cok sik tekrarlamaktadir. Isitme
kaybini engellemek icin bu hastaliklar hizla tedavi edilme-
lidir. Tedavide, i¢ kulaga kicuk bir tip yerlestirilmesi veya
isitme kayiplarninin 6zel duyma aletleri ile duzeltiimesi yon-
temleri uygulanmaktadir. Tumer'li kiz cocuklarinda kulak
kepgelerinin kenarlar normalden daha kigtk olabilir ve
kulaklar disa doniktir.

Turner Sendromu gégis kafesinin daha dar olmasina ve
meme baslarinin birbirinden uzak olmasina ve ters meme
basina neden olabilir. Ters duran meme basi, ileride
memenin gelismesi ile dizelebilir.

Agizin ¢ahisi olarak tanimlanan damak normalden daha




dar ve daha bilir. Alt cene kigik olmadigs
sUrece sorun yar It cene kicik olursa disler yeferi
derecede gelisemez. Dis hekimi tarafindan dizeliilebilir.

Zaman zaman saglar, enseden doha asagiya kadar
uzar.

Deride, ozellikle ergenlik déneminde, normalden daoha
fazla ben bulunabilir. Genellikle zararsizdirlar ancak
kozmetik nedenler ile cikarlabilir. Yara iyilesmesi diger
kisilere gore daoha fazla iz birakabilir. Egzema daha
siklikla karsimiza cikar.

Genclerde Turner Sendromu Tanisi

Ergenlik doneminde cinsel gelisimin olmamasi; Turner
Sendromu’nun bir diger bulgusudur.

Normal kiz gocuklarinin ortalama 10 yaos civarinda yani
ergenlige girdikleri sirada, gégusleri biyimeye baslar,
adet gormeden dnce de hizla boy uzamasi olur.

Yu iki ana gorevi
hormonlarinin yapimi ve yumurta olusumunda yer almak.
Ostrojen kizlarda yumurtaliklardan salgilanir ve meme
gelisimine,  kemiklerin ~ bUyimesine ve adetlerin
baslamasina neden olur.

Turner Sendromlu kiz ¢ocuklarinda yumurtaliklarda yumur-
fa yoktur ve ¢ok nadir &strojen salgilanir. Eger cinsiyet
hormonlar salgilanmaz ise cinsel gelisim olmaz, ¢ok az
veya hi¢ yumurta birikmez. Ancak unutulmamasi gereken,
Turner Sendromlu cocuklar kizdir ve diger kiz cocuklar
gibi hissederler ve onlar gibi gérinmek isterler. Her
5 Turner Sendromlu kiz gocugundan 4 tanesi adet gore-
mez, meme gelisimi olmaz ve yasitlar gibi ergenlik déne-
minde boy afagi yasamazlar. Zaten arkadaslarindan
daha kisadirlar ve arkadaslari doaha hizli buyirken ergen-
likte boy farki belirginlesir.

Bu yas her ¢ocuk icin ok duyarli bir dénemdir ve olusa-
bilecek her tirli sorunu ortfadan kaldirmak icin tedavi
disiniimelidir.

Bu ¢ocuklarin %15'inde meme gelisimi olabilir ve az bir
kismi kendiliginden adet gorebilir.

Turner Sendromunda sismanlik da ayrica bir sorundur.
Sismanlik yiksek kan basinci ve seker hastaligina neden
olabilmektedir. Diyet ve egzersiz, diger sismanlarda
oldugu gibi Tummer Sendromu'nda da uygulanmasi
gereken bir tedavi ydntemidir.




Eriskinlerde Tu endromu Tanisi

Bazi kizlarda cocuklukia ve genclikie Turner Sendromu
bulgular gérilmeyebilir. Eriskin dénemde cinsiyet hormo-
nunun eksiklik bulgularinin ortaya ¢ikmasi ile belirgin hale
gelir. Adet gérememe ve hamile kalamama gibi sorunlar
vardir. Ender olarak kendiliginden baslayan adet kano-
malar (tedavisiz) olabilir ve bunlar dogal yollardan
hamile kalabilifler. Bu kadinlardaki disik dizeydeki cin-

siyet hormonlari ise erken menopoza neden olabilir.

TURNER SENDROMU’NDA
BUYUME NASIL DUZELTILEBILIR?

Tumer Sendromu iyilestirilememekle birlikte, biyimede
duraklama gibi bircok etkileri tedavi edilebilmektedir.
Tumer Sendromlu kiz ¢ocuklar, dogumda diger veni
dogan kiz bebeklere gore orfalama 4 cm daha kisadirlar.

Bebeklik ve cocuklukia daha yavas biyirer. Tedavisiz
birakildiklan durumda bu cocuklar orfalama 130 - 140 cm.'e
ulosabileceklerdir. Oysa biyime hormonu  verildigi
zaman, Turer Sendromlu kiz cocuklar daha  hizl
biyimektedirler. Buyime hormonu herkesin vicudunda
bulunan dogal bir hormondur ama Tumer Sendrom'lu kiz
cocuklarinda boy uzamasi igin fazladan biyime hormo-
nuna gereksinim vardir. Biyime hormonu, bir dokfor
veya hemsire tarafindan yapilmasi égrefilen, her gin deri
altina yapilan bir igne ile verilmektedir.

Biyime hormonu tedavisine ne kadar erken baslanirsa,
boydaki dizelme o kadar belirgin olacaktir. Eger
tedaviye vetferli derecede erken baslanirsa, boydaki
kayip belirgin olarak azalir.

TURNER SENDROMU’UNDA CiNSEL
GELiSiM NASIL DUZELIR?

Vicut tarafindan refilemeyen cinsiyet hormonlari, tedavi
ile yerine konabilir. Turer Sendrom’lu kiz ¢ocuklar,
12 - 15 yaslarinda distk dozda strojen tedavisi kullan-
maya baslar. Ostrojen dozu, 1 - 2 yil icerisinde artinlir ve
adet kanamasinin baslamasi icin diger cinsiyet hormonu
olan progesteron eklenir.

Ostrojen saglikh bir kisi icin gereklidir ve normal menopoz
zamanina kadar kullanilmalidir. Bu tedavi kalp hastaliklarinin
gelisme riskini azalhir ve kemik saghgr icin gereklidir.

Normal hormon tedavisini alan her Turner Sendromlu’da
cinsel fonksiyonlar normaldir ve normal cinsel yasamlar
vardir

ZEKA, OKUL BASARISI VE SOSYAL
YASAMI ETKILENIR Mi?

Turner Sendrom’lu cocuklarin zekasi normaldir. Ancak
bazi 6grenme guglikleri olabilir.

Bunlar:

Araba kullanmada giclik, yon bulmada giglik,
Sosyal olaylar algilamada gicluk,

Matematigi anloma ve ¢dzimlemede guglik.

Tim anne babalarin ve égretmenlerin bu cocuklardan
beklentileri diger cocuklardan farkli olmamalidir.
Herhangi bir 6grenme gicligu fark edilirse, uygun égren-
me ve 6gretme teknikleri gelistirilebilir ve cocugun gelisim
olarak arkadaslarindan geri kalmasi engellenir.




Turner Sendr uklarin  sosyal ve duygusal
yasamda  yasifl re daha az gelismis olduklar
gozlenmistir.  Ornegin; konsantrasyon (bir konuda
yogunlasmal) problemleri ve asir tepki verme gibi sorun-
lar olabilmektedir. Genc kizlk déneminde ise asir
endise, depresyon ve sosyal izolasyon gibi problemler
yasayabililer ve erkek - kiz iliskilerine diger yasitlarina
gore daha gec yasta baslarlar.

TURNER SENDROM’LU OLARAK YASAMAK

Her cocuk igin biytime dénemi sorunludur ancak gérintu
ve boy olarak baskalarindan degisik olan ¢cocuklarda bu
doha da biyik bir sorun haline gelebilir. Ufak tefek
olmalar ve diger gocuklardan daha sik olarak dokfora
gitmeleri nedeni ile “cok fazla korunuyorum" hissine
kapilirlar. Aileler, anne babalar, 6gretmen ve arkadaslar
bunu engellemek icin caba harcamalidirlar.

yasaya :
herkesin fiziksel ve zeka gelisimi igin gereklidi
yapilmasi engellenmemelidir. Ufak tefek olmak, jimnastik,
kayak ve dalma gibi bazi sporlarda avantajdrr,
Turner'lilar  bu  sporlardan  birine  katilim igin
cesareflendirilmelidir.

Turner gruplan olusturmak, gruplara katlmak, Tumer
Sendromlu cocuklarin tek baslarina olmadiklarini anle-
malar ve kendileri ile ayni sorunlar, heyecanlar
yasayanlar ile beraber olmalan agisindan gizel bir
deneyimdir. Ayrica bu gruplar, ailelerin birbirleri ile
endiselerini paylasmasi agisindan da yararlidir.

Saglik calisanlar ve aileler Tumer Sendrom’lu ¢ocuklara
karsi acik ve dirust olmalidir. Turner Sendrom’lu kisiler
kendilerinde gelisebilecek tum sorunlari bilmeli ve gerek-
figinde bunlar diger dokior veya saglik ¢alisanlarina
anlatabilmelidirler.




Cocuk Endokrin ve Diyabet Dernegi tarafindan hazilanan bu rehber
Pfizer llaglan Ltd. Sti.'nin katkilanyla basilmistir.




