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OZET

CINAR H. Zihinsel yetersizlikle eslik eden genetik sendromlarda menstruasyon
sorunlari ve menstruasyon iliskili yasam kalitesinin degerlendirilmesi. Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Uzmanlik Tezi. Ankara,
2022. Menstruasyon hijyen, istismar riski, nobet diizeni ve davranis degisiklikleri ile
ilgili endiseler nedeniyle zihinsel yetersizligi (ZY) olan ergenler i¢in daha zorlayici
olabilir. Bu ¢alismada, genetik sendroma eslik eden ZY'li kadinlarda menstruasyon
Oykiisii, yasanan zorluklar, ailenin menstruasyon konusundaki tutumlar1 ve
menstruasyonun yasam kalitesi tizerindeki etkilerinin degerlendirilmesi amaglandi. Bu
calisma prospektif kesitsel bir ¢alisma olarak tasarlanmis ve Ocak 2020-Haziran 2021
tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi hsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Ergen
Saghg Bilim Dali’'nda yapilmustir. Calisma popiilasyonu, Hacettepe Universitesi
Cocuk Hastanesi Cocik Genetik Bilim Dali’nda Ocak 1997-Aralik 2020 tarihleri
arasinda ZY ile eslik eden genetik sendrom tanisi ile klinik olarak takip edilen, yaslar1
10-24 arasinda olan 49 hasta (vaka grubu) ve yas uyumlu 50 saglikli kontrolden
(kontrol grup) olusmaktadir. Hafif ZY’li vakalarin hem ergenler (n=12) hem de bakim
verenleri (n= 16) olgekleri doldururken, orta-agir derecede ZY’si olanlarin sadece
bakim verenleri (n=33) sorgulandi. Demografik veriler ve yazarlar tarafindan
olusturulmus bir anketle menstriiel Oykii sorgulandi. Fiziksel bozuklugu
degerlendirmek i¢in “Cocukluk Cagi Saglik Degerlendirme Anketi” (CHAQ)
kullanildi. “Cocuklar Igin Yasam Kalitesi Olgegi” (CIYKO) hem genel hem de
menstruasyon i¢in sorgulandi. Menstriiel 6zellikler gruplar arasinda istatistiksel olarak
farkli degildi. Menstruasyona bagl okula devamsizligi, ZY grubunda daha ytiiksekti
(%8'e karst %40,5, p<0,001). Tiim vakalarin %73'linlin menstruasyon bakiminda
yardima ihtiyaci oldugunu saptadik. ZY diizeyi, menstriiel hijyen konusunda yardima
ihtiyag duyma ile anlamli olarak iligkiliydi (p<0,001). Vakalarin menstruasyon
sirasinda sosyal, okul, psikososyal islevsellik ve toplam yasam kalitesi puanlari
kontrol grubuna gore anlamli derecede diisiiktii. ZY diizeyi arttik¢a, yasam kalitesi
puanlarinin anlamli olarak azaldigr goriildi (p<0,001). Kontrol grubunda
menstruasyon ile fiziksel ve toplam yasam kalitesi puani anlaml olarak diiserken,
anneler ZY’li kizlarinin fiziksel, duygusal, sosyal, psikososyal islevselliklerinde ve
toplam yasam kalitesi puanlarinda menstriiel donemlerde 6nemli bir diisiis bildirdi.
Calismamizdaki annelerin hi¢biri menars Oncesi danismanlik hizmeti almamaisti,
benzer sekilde annelerin higbiri menstriiel baskilama talep etmedi. Sonug olarak ZY’si
olan kizlarin menstriiel 6zellikleri saglikli ergenlerle benzer olsa da, vakalarin
menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi kontrollere gore onemli Olglide diisUktd.
Menstruasyon dist ve menstriiel donem Kkarsilastirildiginda, ZY'li hastalarda
menstruasyon sirasinda yasam kalitesi onemli ol¢iide azaldi. Diisiik yasam kalitesi,
yiiksek okul devamsizligi, menstruasyon sirasindaki yiiksek yardim ihtiyacina ragmen
annelerin higbiri menstriiel baskilama istememistir. Ailelerin menstruasyon ile ilgili
bilgi diizeyinin arttirilmast ve menstruasyon sirasinda ergenin kisisel bakimini
saglamaya yonelik becerilerinin gelistirilmesi konusunda yeterli destegin saglanmasi,
ZY’li ergenlerin bagimsizlik ve fonksiyonelliginde artma ile bu gruptaki aile ve ergen
kaygisini azaltarak yiiksek okul devamsizliginda azalmaya zemin hazirlayabilir.
Anahtar Sozcukler: Zihinsel yetersizlik, menstruasyon, yasam kalitesi
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ABSTRACT

CINAR H. Menstruation related quality of life in adolescents with genetic
syndromes accompanying an intellectual disability. Hacettepe University
Medical Faculty Department of Pediatrics, Thesis in Pediatrics, Ankara, 2022.
Menstruation can be more complicated for adolescents with intellectual disabilities
(ID) due to concerns surrounding menstrual hygiene, abuse risk, changes in seizure
patterns, and mood. This study aimed to assess the menstrual history, difficulties
experienced, family attitudes about menstruation, and the effects of menstruation on
quality of life (QoL) in females with a genetic syndrome accompanying ID. This study
was designed as a prospective cross-sectional study and was conducted at Hacettepe
University Ihsan Dogramaci Children's Hospital, Division of Adolescent Medicine,
between January 2020 and June 2021.The study population was comprised of 49
patients between the ages of between 10 and 24 who were clinically followed between
January 1997-December 2020 at Hacettepe University Children's Hospital, Division
of Pediatric Genetics with a genetic syndrome accompanied by ID (case group) and
50 age-matched healthy controls (control group). For patients with mild ID, both the
adolescents (n=12) and the caregivers (n= 16) completed the scales, whereas, for those
with moderate-severe ID, only the caregivers were questioned (n=33). Demographic
data, a survey developed by the authors evaluating menstrual history were asked. "The
Childhood health assessment questionnaire™ (CHAQ) was used to evaluate physical
impairment. “The Pediatric Quality of Life Inventory” (PedsQL), which was queried
both generally and during menstruation, was collected. Menstrual history was not
statistically different between the groups. Menstruation-related school absenteeism
was higher among the ID group (8% vs. 40.5%, p<0.001). We found that 73% of the
cases in the study needed help with menstruation care. The level of ID was
significantly related to the need for help with menstrual hygiene (p<0.001). The
patients' social, school, psychosocial functioning, and total QoL scores during the
menstrual period were significantly lower than the control. As the ID levels increase,
the QoL decreases significantly (p<0.001). While the physical and total QoL scores
decreased significantly with menstruation in the control group, mothers reported a
significant decrease in the physical, emotional, social, psychosocial functionality and
total quality of life scores of their daughters with 1D during menstrual periods. None
of the participants receive pre-menarche counselling, similarly none of the mothers in
our study requested menstrual suppression. In conclusion, although menstrual patterns
in girls with ID are similar to those without disabilities, QoL while menstruation was
significantly lower. When we compared QoL in the menstrual and non-menstrual
period, QoL decreased significantly while menstruating in the patients with ID.
Despite a decrease in QoL, an increase in school absenteeism, and a high percentage
of patients needing assistance while menstruating, none of the mothers requested
menstrual suppression. Increasing the knowledge level of the families concerning
menstruation and providing adequate support for the development of the skills to
accomplish personal care of the adolescent during menstruation can provide an
increase in the independence and functionality of the adolescents with ID, and reduce
anxiety for both the individual and patient and decrease school absenteeism.

Key Words: Intellectual disability, menstruation, quality of life
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1. GIRIS

Zihinsel yetersizlik (ZY) kavramsal, sosyal ve pratik alanlarda hem entelektiel
hem de uyumsal islev eksikliklerini kapsayan, gelisimsel evre sirasinda baslayan
heterojen bir bozukluk grubudur (1, 2). Niifus ve Konut Arastirmasi (2011)
sonuclara gore herhangi bir engeli olan bireylerin toplumun %6,9 unu olusturdugu,
ZY prevalansinin ise %2 oldugu, 10-14 yaslar arasindaki kadinlarin %1,8’inin , 15-
19 yas arasindaki kadinlarin %2’sinin en az bir engeli oldugu goriilmiistiir (3). Turkiye
Istatistik Kurumu’nun (TUIK) 2010 yili Oziirlillerin Sorun ve Beklentileri
Arastirmasi’na gore tiim engelliler arasinda zihinsel engellilerin oran1 %29,2’dir ve
tiim zihinsel engellilerin %38,9’u kadin olup, %63,6’s1 7-25 yas arasindadir (4).

ZY giinliik yasam becerileri ve uyumsal islevler dikkate almarak hafif, orta,
agir ve ¢cok agir olarak dort sinifta degerlendirilir (1). Giinliik yasam becerilerine gore;
minimum diizeyde destekle bagimsiz yasayabilme “hafif”’, orta diizeyde destekle
bagimsiz yasayabilme “orta”, kisisel bakim faaliyetleri ve giivenlik gozetimi ile ilgili
giinlik yardim gerekliligi “agir”, 24 saat bakim gerekliligi “cok agir” ZY’yi gosterir
(5).

ZY etiyolojik faktorler zamanlamasina gére prenatal, perinatal ve postnatal
olarak smiflandirilir. Etiyolojik yonden c¢ok heterojen olan ZY’de sorumlu genetik
ve/veya gevresel nedenleri aydinlatabilme oranlar1 farklt merkez ve hasta gruplari
arasinda biiyiik degiskenlik gostermektedir (6). Agir ZY etiyolojisinde en az dortte
Uclinde biyolojik bir neden saptanabilir, beste birinde kromozomal bozukluk, diger
beste birinde genetik sendromlar sorumludur (7). Etiyolojide saptanan en sik
kromozomal hastaliklar Down sendromu, X kromozomu andploidisi, 5p delesyonu,
18g delesyonu, 17p delesyonu, 4p delesyonu; en sik tek gen ve mikrodelesyon
hastaliklar1 Frajile X sendromu, X’e bagh zihinsel yetersizlik (XLID syndromes),
Angelman sendromu, Rett sendromu, Williams sendromu, Prader—Willi sendromu,
22011.2 delesyon sendromu olarak saptanmustir (7, 8).

Puberte, fiziksel biiylimenin yasandigi, ikincil cinsiyet karakterlerinin gelistigi,
cinsel olgunlasma ve tireme yeteneginin kazanildigi g¢ocukluktan eriskinlige gegis
donemidir (9). ilk menstruasyon olan menars tiim kadnlar igin ergenlik belirtilerinden
birisidir. Menars cesitli fiziksel ve psikolojik degisiklikleri uyarmasi nedeniyle her

kadinin gelisimi iizerinde 6nemli bir etkiye sahiptir (10). Gelisimsel yetersizligi olan



ergenlerin ve ailelerinin jinekolojik ihtiyaclari ile ilgili sinirh veri mevcuttur. ZY’si
olan populasyondaki menstriiel 6zelliklerin blyik oranda ZY olmayanlara benzer
olmasina ragmen (11), menstriel kanamalarin fiziksel ve/veya ZY bulunan
cocuklarmin bakimi ve refahi tizerindeki etkisine iliskin, 6zellikle de yetersizlik diizeyi
siddetli oldugunda, yiiksek diizeyde ebeveyn kaygist vardir (12). ZY’si olan kadinlar,
0z bakim becerileri eksikligi nedeniyle standart menstriel hijyen rutinlerini
uygulamakta giicliik ¢cekme egilimindedirler, ancak bilissel, duyusal ve/veya motor
yeteneklerine gore degisiklik gosterirler (13). Bu durum ZY’li bireylerle beraber ayni
zamanda aileleri veya bakim verenleri de zorlamaktadir. Ayrica, gesitli ¢aligmalar
hormonal degisiklikler ve menstriiel agri nedeniyle siklusun belirli asamalarinda
davranig sorunlari, duygusal sorunlar ve nobet sikliginda artig gostermistir. ZY ’si olan
kadinlarda goriilen davranislar arasinda saldirganlik, huzursuzluk, hiperaktivite, artan
ajitasyon ve kendini yaralama sayilabilir (14).

ZY’si olan ergenlerde jinekolojik konular1 arastiran iki ¢alismanin sonuglarina
gore; kanama sorunlar1 genel ergen popiilasyonuyla benzer olarak bu grupta da en sik
sikayet olarak saptanmigs ve en sik hormon tedavisi uygulanmistir (15, 16).
Menstruasyonla ilgili davranis ve/veya hijyen endiseleri nedeniyle zihinsel ve
gelisimsel geriligi olan kadinlar i¢in dogum kontrol amagli olmayan nedenlerle
menstruasyonun baskilanmak istendigine dair kanitlar vardir (17, 18). ZY’si olan
ergen karsi cinsi oksama, 0pme, cinsel organina dokunma, surtinme gibi cinsel
eylemleri uygun olmayan ortam ve zamanda sergileyebilmektedirler (19). Bu
uygunsuz davraniglarla beraber ZY’li kadmlar arasinda diger kadinlara kiyasla
belirgin sekilde daha yiiksek cinsel istismar ve ayrica saldir1 oranlari nedeniyle
gebeligi onleme amagli dogum kontrol istegi de mevcuttur.

Menstriel problemler hayati tehdit etmese de, bu hastalarin yasam kalitesini
onemli 6lgiide etkileyebilir. Ulkemizde ZY’si olan ergenlerde menstruasyon iliskili
arastirmalar oldukg¢a siirlidir. Bu calismada ergen ve ailesinin yasadigi menstriiel
sorunlarin ve sorunlara miidahale konusunda ihtiyag¢ ve tutumlarin aydinlatilmasi, bu
sorunlarin yasam kalitesine etkisinin saptanmasi amaglanmistir. Bu etkilerin
tanimlanmasi, sagligin gelistirilmesi i¢in potansiyel hizmetlerin, uygun egitim ve

danismanligin saglanmasina zemin hazirlayabilir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1.  Zihinsel Yetersizlik

Zeka, bireyin belli bir kiiltiir i¢inde yasantisini siirdiiriip uyum yapmasi igin
gerekli olan yetenekler oriintiisiidiir. Zeka, akil yiiriitme, plan yapma, problem ¢6zme,
soyut diistinme, karmasik diisiinceleri kavrama, ¢abuk 6grenme ve deneyimlerden
sonug ¢ikarma yeteneklerini igeren genel bir zihinsel kapasitedir (20). ZY dogum
oncesi, dogum siras1 veya dogum sonrasinda ¢esitli sebeplerden dolay1 genel zihinsel

ve uyumsal islevlerde 6nemli 6l¢ilide gerilik, tutukluluk olarak agiklanabilir.
2.1.1. Tarihcge

ZY nin ilk yazili tanimlarina M.O 1500 civarinda Misir Thebes yazitlarinda
rastlanmistir. Zihinsel engellilik, yazitlarda beyin hasarina bagl akil rahatsizligi olarak
ge¢cmektedir. Antik Romalilar ve Yunanlilar, zihinsel engelli ¢ocuklarin bir sekilde
tanrilart kizdirmasi nedeniyle dogduklarina inaniyorlardi. Bu c¢ocuklarin ¢ogu
blyumek yerine vahsi dogada Olime terk edilmis yalnizca varlikli ailelerin
cocuklarinin yagamasina izin verilmistir. 13. yy.’de Yunanca kokenli bir sézciik olan
“idiot” toplumsal yasam i¢inde yer alamayan agir ZY olanlar i¢in kullanilmistir. 19.
yy.’da orta-agir yetersizlikler icin Yunanca kokenli zayif, giigsiiz anlamindaki
embesil; hafif diizeyde ZY olanlar i¢in Yunanca aptal anlamina gelen moron sézciigii
kullanilmistir. Caglar boyunca degisen tanimlar, ZY olan bireylere bakis agisini da
etkilemistir. Ronesansla birlikte insana ve 0zgiirligiine 6nem verilmis; ancak 17. ve
18. yy.’de, zihinsel engelli bireyler toplumdan soyut tutulmustur. Thomas Willis 1667
yilinda zihinsel engelliligin bir hastalik olarak ilk tanimini yapmustir (21). ZY’si olan
bireylerin bakim ve tedavisinde doniim noktasi Fransiz hekim Itard’in (1774-1838)
caligmalaridir. Victor adli engelli bir ¢ocukla yaptigi calismalar ile 6zel egitimin
onciisii olmusgtur. Itard’1 takip eden Seguin ayrmtili egitim programlari gelistirmistir.
Seguin 1876 yilinda Amerikan Zeka Yetersizligi Birligi’ni (AAMD) kurmustur.
Alfred Binet (1857-1911), cocuklarda zeka 6lglimu i¢in 1905 yilinda ilk standart testi
dretmistir (21). Yirminci yiizyilda zihinsel ve ruhsal engelli bireylerin sivil haklarma
yonelik yasal diizenlemeler ivme kazanmistir. Birlesmis Milletler Genel Kurulu 1981

yilin1 Uluslararast Engelliler Y1l olarak kabul etmistir. Birlesmis Milletler Engelli



Kisilerin Haklarma Dair Uluslararast Sozlesme 2006 yilinda tamamlanmistir.
Birlesmis Milletler Engelli Kisilerin Haklarina Dair Uluslararas1 S6zlesme, 3 Mayis
2008 tarihinde yirmi devletin taraf olmasindan otuz giin sonra yiiriirliige girmistir.

ZY ’nin lilkemiz tarihsel siirecinde Sel¢uklular ve Osmanlilar zamaninda hasta
ve engellilerin tedavisi igin bimaristan, bimarhane ve dariissifalar kurulmus, akil
hastalarina yonelik bakim ve tedaviler uygulanmistir. Osmanlilar donemindeki
uygulamalar agirlikli olarak ZY’si olan bireylerin tedavisi ve bakimlarini saglamaya
yonelikken; egitime yonelik girisimler ancak Tanzimat donemi ile hiz kazanmustir.
Cumhuriyet donemi ile bir¢ok alandaki modernlesme, zihinsel engellilerin egitimi
konusunda da yasanmustir (22). Tirkiye, Birlesmis Milletler Engelli Kisilerin
Haklarina Dair Uluslararasi Sozlesme’ye 03.12.2008 tarihinde taraf olmustur (23).
Giinimiize kadar bu alanda onemli ilerlemeler kaydedilmis olmakla birlikte,

tilkemizde zihinsel engeli olan bireyler temel birtakim sorunlar1 hala yasamaktadir.
2.1.2. Tam Kriterleri

ZY’si olan c¢ocuklarla ilgili ge¢misten giiniimiize kadar bir¢cok kavram
kullanilmis ve tanim yapilmistir. AAMD 1959 yilinda bu tanim karisikliklarina son
vermek, yeni bir tanim olusturabilmek amaciyla bir komite olusturmustur. Grossman
1983 yilinda, ZY’yi gelisim donemi i¢inde genel zihin islevlerinde 6nemli derecede
normal alt1, bunun yaninda uyum davraniglarinda yetersizlik gosterme durumu olarak
tanimlamistir (24). AAMD’nin 2002 yilinda yaptig1 tanima gore zihinsel yetersizlik;
18 yasindan once baslayan zihin islevlerinde ve kavramsal, sosyal ve pratik uyumsal
becerilerinde kendini gosteren uyum davranislarinin her ikisinde anlamli sinirhiliklar
olarak karakterize edilen bir yetersizliktir (25).

DSM-IV olcitlerine gore; 18 yasmn altindaki kisilerde ortalamanin 6nemli
derecede altinda entelektiiel islevsellik ile bunun yani sira uyumla ilgili islevlerin
(iletisim, ev yasami, kisisel bakim, sosyal/kisiler arasi beceriler, toplumun sagladig:
olanaklar1 kullanma, kendi kendini yonetip yonlendirme, is/meslek ve akademik
beceriler, bos zamanlar, saglik ve giivenlik) en az ikisinde kisinin yasina ve kultlrel
dizeyine gore beklenen standardin altinda bulunmasi olarak tanimlanir (26). Zeka

Olglimii; kisinin i¢inde bulundugu kiiltiirde gegerlik ve giivenilirligi olan, yasina



uygun, bireysel olarak uygulanan zeka katsayisi (1Q) testleri ile dlcular. 1Q ile 6l¢tlen
entelektiiel islev diizeyinin 70 veya daha diisiik olmas1 ZY olarak degerlendirilir.

DSM’nin 2013’te yayimlanan 5. striminde (DSM-5) ile mental retardasyon
(MR) terimi yerini ZY/zihinsel gelisim bozuklugu (intellectual disability/intellectual
developmental disorder) terimlerine birakmistir. ZY hem klinik degerlendirme hem de
kabul goren bir zeka Ol¢limiiyle dogrulanan akil yiiritme, sorun ¢6zme, planlama,
soyut diisiinme, muhakeme, akademik 6grenme ve deneyimlerden Ogrenme gibi
entelektiiel islevlerde eksiklikler ile birlikte bireyin bagimsizligi ve sosyal
sorumluluklarini yerine getirme yetenegi i¢in gelisimsel ve sosyokiiltiirel standartlara
uymay1 6nemli dlglide engelleyen iletisim, kisisel bakim, sosyal/kisiler aras1 beceriler
gibi uyumsal isleyisteki eksiklikler olarak tanimlanir. ZY tanimina uygun olmasi i¢in
bir kisinin hem entelektiiel islevlerinin, hem de uyumla ilgili islevlerinin etkilenmis
olmasi ve bu etkilenmenin gelisimsel evrede baslamasi gereklidir (1).

Diinya Saglik Orgiitii tarafindan 2019°da yayimlanan ICD11°de DSM-5 ile
uyumlu olarak MR, zihinsel gelisim bozuklugu olarak degistirilmistir (27). Her iki tan1
sisteminde de ZY/zihinsel gelisim bozukluklari, nérogelisimsel bozukluklar gatisi
altinda tanimlanmis ve bdylece engellilik vurgusu, yerini gelisimsel saglik sorununa

birakmustir.
2.1.3. Smmflandirma

ZY ’nin giddet siiflandirmast DSM IV’te 1Q puanlar1 baz alinarak yapilmgtir.
Yetmisin altindaki degerler siniflandirmaya gore; 50-69 arasinda ‘“hafif”, 35-49
arasinda “orta”, 20-34 arasinda “agir”, 20’nin altinda “¢ok agir” ZY ’yi gosterir. 1Q 70-
85 arasinda ise siirda zeka kabul edilir (26). DSM-5’te, IQ puanindan daha ziyade
olagan yasam becerilerinin performansa daha fazla vurgu yapilmis, zeka diizeyini
degerlendirirken klinik yorumlamaya onem vermistir. DSM-5te giinlilk yasam
becerileri ve uyumsal islevler dikkate alinarak ZY agirlik diizeyine gore hafif, orta,
agir ve ¢ok agir olarak dort gruba ayrilmistir (1). Giinliik yasam becerilerine gore;
minimum diizeyde destekle bagimsiz yasayabilme “hafif”, bakim evlerinde bulunanlar
gibi orta diizeyde destekle bagimsiz yasayabilme “orta”, kisisel bakim faaliyetleri ve
giivenlik gozetimi ile ilgili glinliik yardim gerekliligi “agir”, 24 saat bakim gerekliligi

“cok agir” ZY’yi gosterir (5).



2.1.4. Epidemiyoloji

Farkli ¢alismalarda belirtilen ZY prevalansi %1 ile %10 arasinda
degismektedir (28, 29). Kiiresel Hastalik Yiikii kapsaminda diinya ¢apindaki 52
calismanin bir meta analiz sonucu, ZY’nin prevalansi Kiiresel olarak %1-3 olarak
tahmin etmektedir. Gelismis tilkelere gore diisiik-orta gelirli tlkelerde prevalans daha
yuksek rapor edilmektedir. ZY prevalans: diisiik gelirli tilkelerde %1,64 , orta gelirli
ulkelerde %1,59, yuksek gelirli Glkelerde %0,92 saptanmistir (30). Diistik gelirli
iilkelerde gozlenen daha yiiksek yayginlik yetersiz beslenme, demir eksikligi ve diistik
kaliteli perinatal hizmetler gibi gevresel faktorlere baglanmaktadir (31). ZY’si olan
bireylerin %85°1 hafif, %10’u orta, %4’l agir ve %2’si ise ¢ok agir diizeydedir (1).
Incelenen hedef kitle ve kullanilan tan1 lgiitleri hafif ZY tan1 sikligmi etkileyebilir;
ancak orta ve agir ZY oranlan Uzerindeki etkilerinin ¢ok az oldugu goriilmektedir.
Hafif ZY anne diizeyi egitim, egitime erisim, firsat esitligi ve saglik hizmetlerine
erisim gibi ¢evresel faktorlerle daha siklikla iliskilendirilirken, agir ZY siklig1 nispeten
benzerdir (32). 1963’ten sonra agirlikli olarak sanayilesmis Bati iilkeleri ve
Avustralya’dan yapilan 33 ¢alismanin derlemesinde, agir ZY dagilimi 1000°de 2, 8 ile
7,3 arasinda, hafif ZY icin 1000’de 3,2 ile 79,3 arasindadir (7). ZY gesitli
arastirmalarda erkek cinsiyette daha sik tanimlanmistir (30, 33, 34). ZY siddeti arttik¢a
cinsiyetler arasi fark azalmaktadir (34).

Tiirkiye Oziirliiler Arastirmas1 (2002) sonucuna gdre oziirlii olan niifusun
toplam niifus i¢indeki oran1 %12,29; zihinsel 6ziirliilerin orani1 %0,48°dir. Oziirlii olma
oranlar1 yas grubu bazinda incelendiginde; 0-9 yas grubunda zihinsel 6ziirlii olanlarin
oran1 %0,42, 10-19 yas grubunda %0,58’dir. Ortopedik, gérme, isitme, dil ve konugma
ile zihinsel 6ziirli niifus cinsiyet ayriminda incelendiginde, erkeklerin oranin daha
ylksektir (35). TUIK tarafindan yapilan Ozirlilerin Sorun ve Beklentileri
Arastirmasi’na (2010) gore kayith oziirliilerin % 29,2’si zihinsel 6ziirlii olup, zihinsel
Oziirliilerin yas grubuna gore dagilimi; 0-6 yas grubunda %7,4 , 7-14 yas grubunda
%36,1, 15-24 yas grubunda %27,5 oldugu belirlenmistir (4).

2.1.5. Etiyoloji

Cocukluk yas grubunda gelisimsel suregte ortaya ¢ikan cogu hastalikla benzer

sekilde, embriyonik donemden baslayarak gelisimin c¢esitli basamaklarindaki



gelismekte olan sinir sistemine etki eden ¢ok cesitli genetik faktorler, dogal ve ¢evresel
etkenler ZY’de rol oynar. Etiyolojik faktorler etki zamanlamasina gore prenatal,
perinatal ve postnatal olarak siniflandirilir. Kromozom anomalileri, taninabilir genetik
sendromlar, ¢esitli sistemleri ilgilendiren bir¢cok tek gen hastaliklari, yapisal santral
sinir sistemi anomalileri, aralarinda hipoksik iskemik ensefalopati, intrauterin
enfeksiyonlar, toksinler, teratojenler, prematir komplikasyonlar1 ve benzeri
durumlarin sayilabilecegi prenatal ve perinatal etkenler, cevresel, nutrisyonel,
enfeksiyoz ve teratojenik nedenler gibi postnatal durumlar, ayrica bu etkenlerle birlikte
ailesel/sosyokiiltiirel sorunlar bilinen baslica nedenlerdir (36).

Etiyolojik yonden ¢ok heterojen olan ZY’de sorumlu genetik ve/veya gevresel
nedenlerin aydinlatilabilmesi de farkli merkez ve hasta gruplari arasinda ¢ok degisiklik
gostermektedir. Farkli iilkelerden 52 ¢alismanin meta analizi sonucunda tiim vakalarin
neredeyse yarisinda etiyoloji bulunamadigi saptanmistir (30). Hafif ZY’de %75-80,
agir ZY’de ise %20-50 arasindaki oranlarda, altta yatan neden saptanamaz (37).
Stromme ve ark. tarafindan 79’u agir, 99’u hafif ZY olan 178 hastayla yapilan
calismada tiim hastalarin %80’inde biyopatolojik bir neden saptanmis, bunlari %59°u
prenatal (%]12’sinde kromozomal, %12’inde spesifik genetik sendromlar, %3 linde
metabolik/dejeneratif hastaliklar, %8’inde ailesel ZY, %8’inde gelisimsel beyin
anomalileri), %4,5 perinatal nedenler, %3’tinde postnatal nedenler; agir ZY olan
hastalarin %96’sinda altta yatan bir organik neden (%22 ’sinde kromozom hastaliklari,
%13’lnde spesifik genetik sendromlar, %9’unda gelisimsel beyin anomalileri,
%8’inde metabolik/dejeneratif hastaliklar, %6’sinda ailesel ZY, %5’inde postnatal
nedenler, %@4’linde perinatal nedenler) saptanmistir. Hafif ZY olan hastalarin
%68’inde altta yatan neden (%4’iinde kromozom hastaliklari, %12’sinde spesifik
genetik sendromlar, %7’sinde gelisimsel beyin anomalileri, %9’unda ailesel ZY,
%1’inde postnatal nedenler, %5’inde perinatal nedenler) saptanmistir. Calismadaki
tim ZY hastalar1 incelendiginde 12’si erkek besi kiz olmak {izere 17 hasta Down
sendromu, biri erkek biri kiz olmak {izere iki hasta Angelman sendromu, biri erkek
ikisi kiz olmak Gzere (¢ hasta William sendromu tanilidir (7). Stevenson ve ark. 2003
yilinda ¢gogunlugu agir etkilenmis kurum hastalar1 olmak tizere yaklagik 11.000 hastay1
iceren bir tarama sonucunda, hastalarin %56’sinda altta yatan nedenin

saptanamadigini, %]11’inde kromozom hastaliklarinin, %48’inde tek gen



hastaliklarinin, %6’sinda ailesel ZY 'nin, %5 inde prematiiritenin, %5’inde enfeksiyon
hastaliklarmnin, %35’inde travmanin, %2’sinde metabolik hastaliklarin, %2’sinde
multifaktoriyel hastaliklarin, %]1’inden azinda da diger ¢evresel etkenlerin rol
oynadigini tanimlamislardir (8). Baska bir ¢alismada hafif ZY olan vakalarin % 1-
3’linde, siddetli ZY olan vakalarin % 25-50’sinde altta yatan genetik faktorlerin
oldugu tahmin edilebilmektedir (29).

Agir ZY etiyolojisinde saptanan en sik kromozomal hastaliklar: X kromozom
andploidisi, 5p delesyonu, 18q delesyonu, 17p delesyonu, 4p delesyonu; en sik tek gen
hastaliklari: Fragile X sendromu, X’e bagli mental retardasyon (XLMR sendromlart),
Angelman sendromu, Williams sendromu, Prader—Willi sendromu, Rett sendromu,

Velokardiyofasial sendromu olarak saptanmistir (7, 8).
2.1.5.1. Down Sendromu

Toplumda en yaygin kromozomal andploidi olup, ZY’e eslik eden yapisal ve
islevsel anormalliklerle karakterizedir ve ZY ’nin en sik genetik nedenidir. Cogunlukla
ekstra kromozom 21 varlig:1 ile karakterizedir. Down sendromu tim toplumlarda
ortalama 1/800 sikhiginda gorilir. Down sendromu ilk kez Ingiliz hekim John
Langdon Down tarafindan 1866°da sistematik bir sekilde siniflandirilmis ve sendrom
olarak tanilanmistir (38).

Hastalarin %90-95’inde neden trizomi 21’dir. Mozaizm %2-4 ve translokasyon
%2-4’1inli olusturmaktadir (39, 40). Dengesiz translokasyonlarin yaklagik %751 de
novo, %?25’1 ailesel translokasyonlardan kaynaklanmaktadir.

Dogumda karakteristik yiiz bulgular1 vardir. I¢ epikantus katlantisnin neden
oldugu badem bicimli gbz, palpebral yarik, yukar1 egimli palpebral fissurler,
hipertelorizm, basik burun koprisu, kucuk agiz karakteristik yuz 6zellikleri arasinda
sayilabilir. Bu gorinim Mongol irkina benzetilmesi nedeniyle gegmiste Mongolizm
olarak da adlandirilmistir. Down sendromunda buna ek olarak; el ayasinda tek derin
avuc ici cizgisi, hipotoni, ayak bas parmagiyla ikinci parmak arasi daha blyuk bir
bosluk gorilebilir (41). Bu bulgularin hepsi eslik etmek zorunda degildir.

Gelisimsel gecikme ve ZY hastalarin tamaminda bulunur. Cogunda 1Q 50-70
veya 35-50 araliginda hafif ila orta derecede zihinsel engellidir; ancak bazilar1 20-35

ile ciddi sekilde etkilenmistir (42). Yasamin basinda hipotoni nedeniyle motor



becerilerde gecikme gozlenir. Biligsel bozukluklar bunu izler; ancak gelisimin tim
alanlarin1 kapsamayabilir. Gelisimsel bozulma yasamin ilk yilinda belirginlesir. Genel
olarak, oturma (11 ay), stirinme (17 ay) ve yuriime (26 ay) ortalama yas, tipik yasin
yaklasik iKi katidir (43). Dil gelisiminin hiz1 daha yavastir, ilk kelime yas1 ortalama 18
aydir (44). Down sendromlu ¢ocuklar yeni beceriler 6grenmeye devam eder. Bununla
birlikte, 1Q hayatin ilk 10 yilinda diiser ve ergenlik déneminde yetiskinlige kadar
devam eden bir platoya ulasir (45).

Davranissal ve psikiyatrik bozukluklar normal populasyona gére daha yaygin
olmakla beraber diger genetik ZY nedenlerine gore daha hafiftir (46). Benzer ZY
diizeyindeki diger bireylerden farkli nérokognitif ve nérodavranigsal profil mevcuttur,
neseli, cana yakin, sosyal davranis 6zellikleriyle sosyal alan gorece korunmus olabilir.
Benzer dizeylerde ZY bulunan diger hastalara gore psikopatoloji riski daha azdir
(%18-38), daha az stresli ve genellikle olumludurlar (47). Bir calismada psikiyatrik
bozukluklarin 20 yasin altinda Down sendromu tanili hastalarin %17,6’sin1 etkiledigi
saptanmustir (48). En yaygin tanilarin dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu, karsit
olma/kars1 gelme bozuklugu veya saldirgan davranis gibi yikic1 davranis bozukluklar
oldugu bildirilmistir. Ayn1 ¢alismada, ¢ogunlukla major depresyon veya saldirgan
davraniglardan olusan psikiyatrik bozukluklarin Down sendromlu yetiskinlerin
%25,6’s1m etkiledigi gosterilmistir. Otizm, hastalarim %7°sini etkileyen yaygmn bir
komorbiditedir (49). Yetiskinler genellikle yasamin altinci dekatinda Alzheimer
hastaligina 6zgil ndropatolojik ve fonksiyonel degisiklikler gelistirir (50).

Down sendromunun saghga getirdigi sorunlarin basinda ise konjenital kalp
defektleri ve kalp yetmezligi riskleri, gastro6zefageal reflii hastaligi, cblyak hastaligi,
I6semi, tekrarlayan kulak enfeksiyonlari, obstruktif uyku apnesi (OUA), tiroid
bozukluklari, bilylime geriligi riskleri sayilabilir (46, 51). Izlem ve miidahale
gerektiren oftalmolojik bozukluklar hastalarin ¢ogunu etkiler. En yaygimn gortlen
bozukluklar arasinda kirma kusurlari, sasilik ve nistagmus bulunur (52). Okiler
bozukluklarin sikligi yasla birlikte artar. Bir raporda, iki ila 12 aylik bebeklerin
%38’inde ve bes ila 12 yasindaki ¢ocuklarin %80’inde g6z anormalligi bulunmaktadir
(52). Isitme bozuklugu, hastalarin %38 ila 78’ini etkiler (53).

Hastalardaki endokrin anormallikler tiroid disfonksiyonu ve diyabettir. Tiroid

bozukluklar1 yaygindir. Prevalans, ¢alisilan populasyona ve hasta yasma bagli olarak
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degisir. Yetiskin hastalarla yapilan ¢aligmalarda hipotiroidizm prevalansi yizde 3 ila
54 arasinda degismektedir (54). Hipertiroidizm de nispeten yaygindir ve yetiskinlerin
%2,5’inde gorulir (55). Bir galismada 25 yasindan kigik 85 Down sendromu
hastasinin %35’inde hipotiroidizm saptanmis, yarisinda bozuklugu sekiz yasindan
once gelistigi gosterilmistir (54). Bes gun ile 10 yas arasindaki Down sendromlu 320
cocukla yapilan bir ¢alismada %28’inde anormal tiroid fonksiyon testleri oldugu
goriilmistiir. Bunlardan altisinda primer konjenital hipotiroidi, birinde edinsel
hipotiroidi, ikisinde gecici hipertirotropinemi, 16’sinda kompanse hipotiroidi (T4
konsantrasyonu normal veya normalin alt sinirina yakin ve TSH diizeyinde artis) ve
65’inde hafif kompanse hipotiroidizm oldugu tespit edilmistir (56). Tip 1 diyabetes
mellitus riskinin hastalarda artmis oldugu gosterilmistir Hollanda’da 14 yasina kadar
olan cocuklarda yapilan bir arastirmadan elde edilen veriler, tip 1 diyabet riskinin
genel popilasyona gore u¢ kat daha fazla oldugunu gostermektedir (57). Down
sendromlu hastalarda obesite cesitli ¢alismalarda %23 ila %70 arasinda degisen
oranlarda bildirilmistir (58).

Down sendromlu kadinlar fertildir. Bir seride, Down sendromlu 26 kadinin 30
gebeliginden, Down sendromlu 10 gocuk, normal 18 (biri ikiz gebelik) bebek dogmus,
gebeliklerin Gg¢l abortusla sonuglanmustir (59). Menstruasyon ve kontrasepsiyon
yonetimi i¢in uygun danismanlik saglanmalidir (60). Spermatogenezin bozulmasi
nedeniyle Down sendromlu erkeklerin neredeyse tamami infertildir (61). Bununla
birlikte, Down sendromlu babalardan dogan ¢ocuklarin vakalari bildirilmistir.

Bunlarin yani sira Down sendromu hastalarina kriptorsidizm, hipospadias,
testis tumorleri, renal malformasyonlar gibi Urolojik anomaliler, atlantoaksiyal

instabilite, artropati, immuin yetmezlikler eslik edebilir.
2.1.5.2.  Williams Sendromu

Williams ve Beuren tarafindan 1961°de tanimlanmistir. Yaklasik insidansinin
7.500-75.000 canli dogumda bir oldugu kabul edilmektedir (62). 7g11.23 bolgesinde
21 geni iceren yaklasik 1,5 Mb biiyiikligiindeki mikrodelesyonla ortaya cikan bir
hastaliktir. Delesyon bdlgesi elastin geni, ELN dahil olmak lzere yaklasik 28 geni

kapsar. ELN icin hemizigosite, vaskiler ve kardiyak kapak anormalliklerinden ve bazi
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karakteristik yiz Ozelliklerinden sorumludur. Elastin lifleri dokulara ve organlara
elastikiyet veren hiicre dis1 matrisin 6nemli bir bilesenidir (63).

Genis alin, bitemporal darlik, diiz burun koprisu, malar diizlesme, uzun
filtrum, dolgun dudaklar ile karakteristik dismorfik ytiz “Elf” yiizii olarak adlandirilir
(62).

Kendine 6zgii bilissel profil ve tipik kisilik 6zellikleri mevcuttur. Hastalarda
kendine 6zgu bir kognitif profil ve hafif-orta zeka geriligi vardir. Dil yetenegi ve isitsel
bellek gucli, gorsel-uzaysal alg1 zayiftir (64). Kisiliklerinde empati kurma, arkadas
canlist olma, dikkat eksikligi ve anksiyete tipiktir (65). Bazi hastalar duygusal
diizenleme ile ilgili zorluklara sahiptir ve tekrarlayan davranislar ve sinirh ilgilerle
otizm spektrum bozuklugu ile 6rtiisen semptomlar sergileyebilir (66).

Kardiyovaskiiler anomaliler, 6zellikle elastin eksikligine ikincil olan hastalarin
%80-90’1nda goriilen morbidite ve mortalitenin baslica nedenidir (67). En sik goriilen
lezyonlar supravalvular aort darligi ve periferik pulmoner arter darligidir. Kan
kalsiyum diizeyleri ¢ogunlukla normal aralikta olsa da, hastalar genellikle genel
pediatrik popilasyondan daha yiksek serum kalsiyum diizeyine sahiptir. Hiperkalsemi
genellikle hafifila orta siddettedir ve tipik olarak asemptomatiktir (68). Hastalarin %5-
10’unda hipotiroidizm go6zlenir (69). Ek olarak, hastalarin yaklasik tigte biri subklinik
hipotiroidizm vardir (70). Bozulmus glukoz tolerans1 yetiskin hastalarin %60-75’inde
belgelenmistir ve artmis tip 2 diabetes mellitus prevalansi ile iliskilidir (70, 71). Bir
calismada kiz hastalarin yaklasik %20’sinde puberte prekoks (PP) gorulebilecegi
bildirilmistir (72). Anormal norolojik bulgular, bobrek ve idrar yolunun konjenital
anomalileri (CAKUT), disfonksiyonel iseme ve hiperkalsiiiriye bagli nefrokalsinoz
gorulebilir (73). Mesane disfonksiyonu nedeniyle idrar yolu enfeksiyonu sikligi
artmistir (74). Intrauterin biiyiime geriligi, boy kisaligi, kilo aliminda gerilik
gorilebilir. Hafif ile orta derecede sensorindral isitme kaybi ve tekrarlayan otitis
media, hiperakuzi gibi otolojik; hipermetropi, nazolakrimal kanal tikaniklig1 ve sasilik
gibi oftalmolojik; mikrodonti, eksik disler ve lokalize mine hipoplazisi gibi dental;
kabizlik, beslenme giicliigii, gobek ve kasik fitiklar1 ve divertikiil gibi gastrointestinal

sorunlar gorulebilir (75).
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2.1.5.3. 220911.2 Delesyon Sendromlari

22ql11.2 kromozomundaki delesyonlar, DiGeorge sendromlu hastalarin
cogunda ayrica Velokardiyofasiyal sendrom, Shprintzen sendromu, CTAF gibi diger
benzer sendromlar1 olan hastalarda mevcuttur. Bu hastaliklar kromozom 22ql1.2
delesyon sendromu terimi altinda gruplandirtlmistir. 29q11.2 delesyon sendromu en
yaygin kromozomal mikrodelesyon bozuklugudur ve her 1000-4000 fetlisten yaklagik
birinde goriildiigii kabul edilmektedir (76).

DiGeorge sendromu, faringeal kese sisteminin kusurlu gelisimi ile iliskili
belirti ve semptomlarin bir biitiiniidiir. Klasik triad1 konotrunkal kardiyak anomaliler,
hipoplastik timus ve paratiroid hipoplazisinden kaynaklanan hipokalsemidir. Hastalar
genellikle retrognati veya mikrognati, uzun yliz, yiiksek ve genis burun kopriisii, dar
palpebral fissurler, hipertelorizm, kiiciik disler, asag1 doniik agiz, kisa filtrum, diisiik
kulak ile karakteristik yiiz 6zelliklerine sahiptir (77).

22011.2 delesyonlu cocuk ve yetiskinler, yiiksek oranda davranissal,
psikiyatrik ve iletisim bozukluklarina, degisken derece 6grenme bozukluguna sahiptir.
Cocuklarda bunlara dikkat eksikligi/hiperaktivite bozuklugu, kaygi, otizm ve
duygulanim bozukluklar1 dahildir (78).

Dogustan kalp kusurlari, yarik damak veya yumusak damak yetersizligi ve
immun yetmezlikler yaygmdir. Yaymlanan bir¢ok arastirmada hastalarin %80’den
fazlasinda kardiyovaskiiler anomaliler bildirilmistir (79-81). Timus yoklugu ve
belirgin T hicre lenfopenisi ile hiicresel immin yetmezlik sonucu enfeksiyonlara
yatkinlik mevcuttur (80). Hastalarda kisa boy, biiyime hormonu eksikligi, hipotiroidi,
hipoparatiroidi olabilir (82). Hipoparatiroidizmi olan hastalarin bir kisminda
hipokalsemi eslik edebilir. Bir g¢alismada 22q11.2 delesyonlu hasta grubunda
hipokalsemi %60 siklikta saptamis ve bunlarin yarisindan fazlasinda hipokalsemik
ndbetin eslik ettigini bildirmistir (79). Renal, pulmoner, gastrointestinal, iskelet ve
oftalmolojik anormallikler de ortaya ¢ikabilir (79, 80).

Sendrom genis bir spektruma sahiptir, her 6zelligin 6nem derecesi, diger

ozelliklerden bagimsiz olarak gorulebilir.
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2.1.54.  Angelman Sendromu

Sendrom 1965 yilinda ingiliz doktor Harry Angelman tarafindan tanimlanmis
nérogenetik bir bozukluktur. Yaklasik insidansin 15.000 ila 30.000 canli dogumda bir
oldugu kabul edilmektedir (83).

Angelman sendromu 15g11-g13 lokusunu iceren delesyon, uniparental dizomi,
imprintlenme defektinden kaynaklanan, nadir goriilen bir genetik hastaliktir.
Kromozom 15q11-q13 ile eslesen UBE3A geninin anneden kalitilan kopyasinin
fonksiyonel yoklugu sonucu meydana gelir. 15011-g13 delesyonlu kromozom
anneden kalitildiginda Angelman sendromu, babadan kalitildiginda Prader Willi
sendromu olugmaktadir (84).

Etkilenmis kisilerde siddetli ZY, motor gelisimde gerilik, konusma bozuklugu,
karakteristik yliz goriiniimii bulunmaktadir. Alt1 ile 12 aylikken gelisimsel doniim
noktalarinin gecikmeli olarak kazanilmasi, konugma geriligi, alict dil becerileri ve
sozel olmayan iletisim becerilerinin ifade edici dil becerilerinden daha yuksek
olmasiyla siiphelenilir. Angelman sendromlu 27 hastada yapilan ¢alismada tan1 yasi
ortalama 8,8 yil olarak saptanmistir (85).

Ortalama yiiriime yasi ndbetlerin baglama zamaniyla iliskilidir ve 2,5 ile alt1 yas
arasinda oldugunu gosteren ¢alismalar vardir (86). Angelman sendromu 100 ¢ocuk
lizerinde yapilan bir ¢alismada, 15q11.2-913 delesyonu olanlarin ortalama 58
aylikken, delesyonu olmayanlar 41 aylikken yiiriimeyi basladigi gosterilmistir (87).
Mutlu kukla olarak nitelendirilen sik sik giilme/giilimseme, bariz mutlu mizacin
herhangi bir kombinasyonunu i¢eren davranigsal 6zgiin patern ile genellikle yukari
kaldirilmis kollarin eslik ettigi one egik, ataksik yliriiyiislerin oldugu hareket veya
denge bozuklugu vardir. Epilepsi, EEG anormallikleri eslik edebilir. Angelman
sendromlu 19 hastayla yapilan bir ¢alismada, tiim hastalarda jeneralize tonik klonik
tarzinda ndbet goriilmiis, yarisindan fazlasinda ise multipl nobet oldugu saptanmustir.
Nobetlerin baslangi¢ yas1 genellikle bes yas altindadir, ortalama 13 ay olarak tespit
edilmistir (88).

Bir veya iki kelimenin uygun ve tutarli kullanimi nadirdir. On ila 18 aylikken,
“anne” gibi tek bir kelime sdyleyebilirler; ancak genellikle 6zgiil degildir. Angelman
sendromlu 47 kisiden olusan bir ankette, hastalarmn %39’unun dort kelimeye kadar

konustugu, ancak bu kelimelerin amaglt kullanilip kullaniimadigr belirsiz oldugu
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gosterilmistir (89). Alict dil becerileri her zaman ifade edici dil becerilerinden daha
ileri diizeydedir (87).

Hastalarda kabizlik, gastroozefageal refll, beslenme gugcliigii, kusma, yutma
disfonksiyonu gorilebilir (90, 91). Skolyoz ergenlik doneminde gelisebilir ve ilerleyen
yasla birlikte daha yaygin hale gelir (92). Sasilik, keratokonus, astigmatizm, okiiler
hipopigmentasyon gorulebilir (93).

Hastalarda pubertal gelisim genellikle normaldir. Larson ve arkadaglarinin
Angelman sendromlu 110 ergen ve eriskinle yaptigi bir c¢alismada hastalarin
%17°sinde erken menars ve %27’sinde ge¢ menars bildirmistir. Calismaya katilan
hastalarin  %62’sinin menstruasyon periyotlarinin diizenli, %13’{iniin menstriel
semptomlarmin ~ siddetli oldugu, %31’inin oral konstraseptif ila¢ veya
medroksiprogesteron asetat kullandigi saptanmistir (94). Hem erkek hem de kadin

hastalar fertildir (95).
2.155. Rett Sendromu

Rett sendromu 1966 yilinda Avusturyali bir pediatrik ndrolog olan Andreas
Rett tarafindan tanimlanmis nérogelisimsel bozukluktur. Neredeyse tamami kizlarda
goruldr ve tipik olarak dejeneratif bir seyir izler. Rett sendromu tim toplumlarda
benzer siklikta ve yaklagik 15.000-20.000 canli kiz dogumda bir gériilmektedir (96-
100).

X kromozomu Uzerindeki MECP2 (metil CpG baglayici protein 2) genindeki
mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikar. MECP2 geni Xq28 bdlgesinde yer alir ve metil-CpG
baglayict proteini (MeCP2) kodlar. MeCP2 proteini vicutta bir¢cok yerde 0zellikle
beyinde ¢ok miktarda bulunur. MECP2 geninde meydana gelen mutasyonlar santral
sinir sistemi olgunlagmasi tizerine olumsuz etkilere yol acar. MECP2 mutasyonlari
klasik Rett sendromunda %95, atipik Rett sendromunda %75 oraninda saptanmaktadir
(101). Rett sendromu ile iliskilendirilen 1000’den fazla MECP2 mutasyonu vardir.
Ancak hastalarda R106W, R133C, T158M, R168X, R255X, R270X, R294X, R306C
ve C-terminal truncating mutasyonlart en sik saptanan mutasyonlardir. Bu sekiz
mutasyon, vakalarin neredeyse %70’inden sorumludur (102). Dogum sonras1 ilk
alt1 ay psikomotor gelisim normal olarak seyrederken, gelisim problemleri ve bas

cevresi persentil tablosunda diisme altinc1 aydan sonra baglar. Hastalar genellikle 12-
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18 aydan sonra konusma yetisini ve amacli el hareketlerini kaybeder. Ayrica
basmakalip el hareketleri ve durus bozukluklari, epileptik nébetler, davranis sorunlari,
beslenme ve uyku duzeninde bozulmalar, aralikli solunum anormallikleri ortaya
¢ikmaya baslar (103).

Rett sendromunun klinik bulgular1 dért evrede incelenir (97). ilk evre alt1 ay
ila 1,5 yas arasindadir ve erken baglangicli durgunluk dénemi olarak adlandirilir.
Bebegin iletisim davranisinda 6zellikle anneler tarafindan fark edilen degisiklikler ile
karakterizedir. Bebegin ¢evreye olan ilgisinde azalma goriiliir. Postural gelisim devam
etmektedir, ancak yavaslar ve geri kalir (103). ikinci evre 1-4 yas arasinda goriilen
hizli gelisimsel regresyon donemidir. Tiz sesli aglama, gece aglamalari, nedensiz ates,
febril nobetler, apati gibi meningoensefaliti andiran ani gelisen bulgularin ardindan
cocugun kisiliginde belirgin degisiklikler ortaya ¢ikar. Hastalar insanlara ve objelere
ilgisi azalmistir. Basmakalip el hareketleri ortaya ¢ikmaya baslar ve bunun ilk sekli
siklikla elin agza gotirilmesidir. Hizli soluma, tlkirme, hipersalivasyon, dudak
kenar1 ve ylizde seyirmeler goriilebilir, bas cevresi persentil tablosunda diisiis
gorllebilir (103). Uciincii evre duragan doénemdir. Eger ¢ocuk yiiriime yetisini
kazandiysa bunu surdirebilir. Ancak amagl el hareketlerinin kaybi belirgindir. Tipik
el stereotipileri bu hastaligin en karakteristik 6zelligidir. El biikme, el ¢irpma, el
yikama, parmaklarda bikiilme hareketleri ortaya ¢ikar. Ikinci evrede goriilmeye
baslanan solunum diizensizligi bu evrede belirginlesir. Uyku diizensizlikleri, dis
gicirdatma, aglama ataklari, gece giilmeleri ortaya ¢ikabilir. Yogun goz temasi ve
g0zunu dikme davranisi ortaya ¢ikar. Anormal kas tonusu, asimetrik distonik postiir
skolyoza neden olabilir. Periferik vazomotor bozukluklar gorulebilir (103). Dérdunci
evre ise ge¢ motor kdtiilesme donemidir. Bu evre genellikle 10 yasindan sonra baslar
ve ambulasyon azalmasi ile karakterize edilir. Yiiriimeyi 6grenmis hastalar, yiirimeyi
birakir. Anlama yetisinde, iletisimde veya el becerilerinde herhangi bir kayip yoktur.
Stereotipik el hareketlerinde azalma olabilir. En ileri evrede dahi goz temasi, goz
dikme davranis1 korunur. Rett sendromlu hastalar farkli evrelerde farkli bulgulara
sahip olabilmektedir (103).

Rett sendromlu hastalarda konusma yetisi ¢ogunlukla kaybedilmektedir.
Konusma genellikle ilk evrede yalnizca birkag kelime ile sinirhi kalir, ancak sonraki

evrelerde iletisim sadece yiiz ifadeleri ya da viicut dili ile saglanmaya c¢aligilir.
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Woodyatt ve Ozanne, iki ile 13 yaslar1 arasindaki alti Rett sendromlu hastayla
yaptiklar1 ¢aligma ile tlim hastalarin konusma yetilerini kaybettiklerini, ancak iletisim
kurmak amaciyla ses ¢ikarma, yiiz ifadeleri, dokunma ve g6z dikme davranisi seklinde
davraniglar sergilediklerini ortaya koymustur (104).

Rett sendromlu hastalarin ¢ogunda epileptik nobetler gozlenir (105).
Literatiirde Rett sendromlu hastalarda ndbet prevalansinin %94 gibi ¢cok daha yiiksek
saptandigi caligmalar vardir (106). Bu ¢alismada hastalarin yarisinda direngli nobetler
gozlenmistir. Nobetler hastanin ve bakim veren kisinin hayat kalitesini olumsuz yonde
etkiler. Glaze ve arkadaglarinin sekiz ay ve 64 yas arasinda degisen 528 Rett
sendromlu hasta ile yaptigi ¢alismada, hastalarin %60’inda aile tarafindan nobet
Oykisl bildirilmistir. Nobetler genellikle iki yasindan sonra baslamig ve prevalans
yasla artmistir. Bes yas alt1 nobet siklig1 %33 iken, 30 yas lizerinde bu oran %86’ya
kadar yukselmektedir (107).

Biiylime hayatin ilk iki y1li iginde yavaslar. Biiylime geriligi goriilebilir (108).
Rett sendromlu hastalarda siklikla gastrointestinal kabizlik, gastrodzefageal refli,
kusma, yutma gii¢ligii gibi motilite bozukluklar1 ve beslenme problemleri sik goriiliir
(109). Beyin sapt mekanizmalar1 ve otonomik disfonksiyon nedeniyle
kardiyorespiratuvar anormalliklerin gorulebilir. Hiperventilasyon, apne, siyanoz,

respiratuvar asidoz ve alkaloz gordilebilir.
2.2.  Puberte

Cocukluktan yetiskinlige geg¢is donemi olarak ele alinan ergenlik donemi
fizyolojik, biligsel ve psikososyal degisimlerin ortaya ¢iktigi bir donemdir. DSO 10-
19 yas aras1 addlesan, 15-24 yas arasini geng, 10-24 yas arasini ise genglik donemi
olarak tamimlamaktadir. Puberte fiziksel biiyiimenin oldugu, ikincil seks
karakterlerinin gelistigi, cinsel olgunlasma ve Tlreme yeteneginin kazanildig
cocukluktan erigkinlige gegis donemidir (9). Pubertenin normal baglama yas1
erkeklerde 9-14 yas, kizlarda 8-13 yas araligindadir (110). Pubertal dénemde, birincil
(gonad ve genital yapilar) ve ikincil (meme gelisimi, pubik ve aksillar killanma, ses
degisikligi) cinsiyet 6zellikleri gelisir. Pubertal gelisim, hipotalamo-hipofizer-gonadal
aksin aktivasyonuyla baglar (9, 111). Karmasik noéroendokrin mekanizmalar

hipotalamus-hipofiz-gonad aksinin aktivasyonunu ve olgunlasmasini saglar. Bu aksin
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tam olgunlasmasi ile birlikte, gonadotropin releasing hormon (GnRH) pulsatil olarak
salgilanmaya baslar (9).

Kizlarda, genellikle pubertal gelisimin ilk bulgusu telars olarak adlandirilan
meme gelisimidir. Saglikli kizlarda meme gelisiminin ve pubik killanmanin ortalama
baglama yasi sirastyla 11,15+£1,10 ve 11,69+1,21 yildir (9, 112). Kizlarda cinsel
olgunlagsma siirecinin en ¢arpict bulgusu menstruasyondur. Menstruasyon,
hipotalamus, hipofiz ve overler tarafindan {iretilen hormonlarin etkisiyle
endometriumun dongiisel, diizenli bir sekilde dokiilmesidir. Dongl overlerde
folikller, ovulatuvar, luteal; endometrumda proliferatif faz ve sekretuvar fazlarda
olusur. Ilk menstruasyon olan menarsin ortalama yas1 12,4’tiir, ancak etnik veya 1rksal
ozelliklere gore degisir (113). Ergenlerdeki normal adet dongulerinin arasindaki
medyan sure 32,2 giindiir ve dongii uzunlugu 21 ila 45 giin arasindadir. Kanama iki-
yedi gln sirer, gunde Ug-alt1 ped veya tampon kullanimi1 normaldir. Adet sirasinda
kaybedilen kan hacmi yaklasik 30 m1’dir, 80 m1’den fazla herhangi bir miktar anormal
kabul edilir (114).

Normal gelisim gosteren Tiirk kizlar icin, puberte baslama yasi kizlarda
10,1+1,0 y1l, pubik killanma yas1 11,0+1,0 yil, aksiller killanma yas1 11,6+1,0 yil,
menars yasi ortalamasi da 12,2+0,9 yil olarak saptanmugtir (115, 116). ZY’si olan ¢ogu
ergen icin, pubertal gelisim paterni saglikli ergenlere benzer olsa da, pubertenin
baglangic zamani ve temposu farklilik gosterebilir (117, 118). Norogelisimsel engeli
olan 15719 ergenle yapilan bir ¢alismada besi erkek, 27’si kiz, 32 katilimcida PP
saptanmis, bu gruptaki kizlarin ortalama puberte baslangi¢ yasi1 5 yas 11 ay olarak
tespit edilmistir (119). Otizm spektrum bozuklugu olan bazi kizlarda menarsin
baslangicinda gecikme yasanabilir (120). Burke ve arkadaglarinin 21 yasin altindaki
13 Down sendromu, 14 otizm ve 17 serebral palsi (SP) hastasiyla yaptigi retrospektif
bir ¢alismada gruplar arasinda menars yasinda fark bulunmamistir (12). Bir pediatrik
jinekoloji klinigine bagvuran yaslar1 7,3 ile 18,5 arasinda degisen, %45,4’tinde hem
zihinsel hem fiziksel, %50,2’sinde sadece ZY olan 300 hastayla yapilan bir calismada
ortalama menars yasi 11,9 £1,7 olarak saptanmistir (121). Goldstein ve arkadaslarinin
yaptig1 bir calismada 15 Down sendromlu hasta ile 33 kontroliin ortalama menars yast,
menstruasyon siiresi ve sikluslar arasi siire karsilastirilmistir. Down sendromu

grubunda ortalama menars yas1 13,6 yas (SD +/- 20,9 ay), ortalama kanama stiresi 5,5
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gin (SD +/- 1,7 giin), siklus uzunlugu 28,3 giin (SD +/- 1,6 gln); kontrol grubunda
ortalama menars yas1 13,5 yas (SD +/- 13,8 ay), ortalama kanama stiresi 5,4 giin (SD
+/- 1,3 giin), siklus uzunlugu 28,6 giin (SD +/- 2,8 glin) olarak benzer bulunmustur
(122). Rett sendromu tanili 802 hastayla yapilan bir ¢alismada kontrol grubuna gore
hastalarin %25 daha fazla kisminda pubertelerinin erken basladigi; ancak ortalama
menars yasimnin 13 yas oldugu, hastalarin %19’unda menars yasinin geciktigi
saptanmistir (123). Williams sendromu PP ile eslik edebilir (72). PP 6z bakim , hijyen
faaliyetlerinin karmasikligin1 ve cinsel magduriyet riskini artirarak sosyal olarak

olgunlagmamis olabilen ZY’li kadinlarin hayatini1 daha fazla zorlastirabilir (124).
2.2.1 Zihinsel Yetersizlik ve Menstruasyon

Gelisimsel yetersizligi olan ergenlerin ve ailelerinin jinekolojik ihtiyaclar1 ile
ilgili sinirli veri mevcuttur. Ergenlik donemi, cogu geng icin hizl fiziksel ve duygusal
degisimlerin yasandig1 karmagik bir dénemken, ZY’si olan ergen ve onlarin bakim
vericileri igin daha zorlayict olabilmektedir (12). ZY’si olan popiilasyondaki
menstriiel Ozellikler saglikli kadinlarla biiyiik oranda benzer olmasina ragmen,
menstriel kanamalarin fiziksel ve/veya ZY’si bulunan ¢ocuklarinin bakimi ve refahi
tizerindeki etkisine iliskin, 0zellikle de yetersizlik diizeyi siddetli oldugunda, yiiksek
diizeyde ebeveyn kaygisi vardir (12). Ozellikle de ergenin fiziksel ya da bilissel
yetersizligi varsa pubertenin ve menstriiel sikluslarin baslamasi, cinsel gelisimin
goriintr ifadesi ve istismar olasiligi ergenler ve aileleri igin biyik sikinti
olusturabilmektedir. ZY olan bireyler daha ylksek cinsel istismar riski altindadir.
Cinsel istismar siklig1 arastirma ¢alismasina ve 6rneklem grubuna bagli olarak %10
ila %80 arasinda degismektedir. Buchanan ve Wilkins, ZY’si olan kadin ve erkeklerin
%8’inin (125); Hard ve Plumb kadinlarin %83°inin ve erkeklerin %32’sinin (126);
Chamberlain ve  arkadaslari kadinlarin ~ %25’inin ~ (127); EIkins ve  arkadaslar1
kadinlarin  %27°sinin  (13); Stromsness kadinlarin %80’inin  (128); Beail ve
Warden vakalarin  %25’inin  (129); MaCabe ve Cummins vakalarin %33’Unin
(130); ve McCarthy ve Thompson bir cinsel egitim servisine bagvuran kadinlarin
%61’inin ve erkeklerin %25’inin (131) cinsel istismar 0ykisu oldugunu saptamustir.

ZY’si olan ergen kizlarla yapilan retrospektif bir calismada pediatrik jinekoloji

klinigine basvurularin %90’ min menstruasyon iligkili oldugu bunlarin yaklasik
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yarisinin premenarsal donemde oldugu goriilmiistir. Bu sonu¢ bakim verenin
menstruasyon ile basa c¢ikma kaygisini, kendilerini neyin bekledigi ve mevcut
secenekler hakkinda danigmanlik ve egitim ihtiyacini ortaya koymaktadir (132). Tim
kizlarin, anlama seviyelerine uygun sekillerde verilen bilgilere ihtiyaci vardir. Son
yirmi yilda cinsel egitim ve cinsel ifadenin desteklenmesi arastirmacilar ve
profesyoneller icin énemli hale gelmis, az sayida arastirma engelli kadinlarin bakis
acilarimi arastirmistir. ACOG, 2006 yilinda ergenlerde menstriel sikluslarin vital bir
bulgu oldugu diisiincesini yayinlamis, ergenler ve ailelerinin pubertal olaylar ve
menstruasyon beklentisi konusunda 6nceden rehberlik hizmeti almalarini 6nermistir
(114).

ZY’si olan adolesanlarda menstruasyon yonetimi igin gerekli becerileri
ogrenmek daha uzun siirebilir. Kiyafetler tizerindeki kan, uygun olmayan yerlere
konan pedler, uygun olmayan zamanlarda veya yerlerde 6zel bilgilerin ifsa edilmesi
gibi sorunlar ortaya cikabilir. Bu zorluklarin degerlendirilmesi, gen¢ kadinin 6z
bakiminda olabildigince bagimsiz olmasi igin gereken becerileri 6grenme ve

uygulama firsatin1 destekler (11).
2.2.1.1. Menstruasyon Sorunlari

Ergenlerde menstruasyon ile iliskili problemler siktir. Dismenore genellikle en
stk menstriiel problem olarak kabul edilir ve prevalanst %40-90 araliginda
degismektedir (133). Bir ¢alismaya gore ergenlerin %75’inde menstriiel problemler
mevcutken (134), baska bir ¢alismada dismenorenin kendisi tek basina 5561 katilimci
ergenin %83,2’sinde bildirilmistir (135). Bir ergen jinekolojisi klinigine bagvuran
hastalarin %38,6’sinda dismenore, %33,6’sinda menoraji, %19,6’sinda oligomenore
ve %8,2’sinde amenore bildirilmistir (136). Hong Kong’da yapilan bir ¢alismada da
jinekoloji klinigine basvuran 235 ergende en sik basvuru sikayetinin %45,1 ile
menoraji oldugu bunu %36,5 ile oligo/amenore ve %18,2 ile dismenorenin takip ettigi
bildirilmistir (137). Bu farkliliklar basvuru sikayetine degisik klinik ve kiiltiirel
yaklagimlari yansitabilir (138).

ZY’si olan kadinlarda menstruasyon ile ilgili pek ¢cok duygusal, fizyolojik ve
yonetim problemi bildirilmistir. Bu sorunlar arasinda agri, uzamis adet kanamasi, uzun

veya diizensiz adetler, uygunsuz davranis ve duygu durum degisiklikleri, olumsuz
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tepkiler, hijyen sorunlari, 6z bakim ve diger sorunlar sayilabilir. Ogrenme gii¢liigii
olan 15-55 yas aras1 452 kadinla yapilan bir ¢alismada son alt1 ay i¢indeki menstriiel
problemler: %53,7’sinde agrili adetler, %51’inde duygu durum degisikligi, %50’ inde
ic camasirinda lekelenme, %43’linde keyifsiz/yorgun hissetme, %35’inde yatakta
lekelenme, %30 unda uzamis adet kanamasi, %27’sinde adet diizensizligi, %26’sinda
nobetlerde artis, %17’sinde uyku bozukluklari, %15’inde uygunsuz davranslar,
%9’unda ara kanamalar, %@8’inde uzamis kanama siiresi olarak bulunmustur.
Calismaya katilan 90 Down sendromlu hasta, ayrica degerlendirilmis bazi belirgin
farkliliklar bulunmustur, bu grupta hasta veya yorgun hissetme, agir kanama ve uyku
bozukluklar1 daha az, adet diizensizligine sahip olma ihtimalleri daha yiiksek
saptanmistir (139). Menstruasyon ile eslik eden sikayetler altta yatan hastalik, eslik

eden komorbiditeler ve i¢inde bulunulan kiiltiirii yansitabilir.
a. Hijyen ve Oz bakim

Elkins ve arkadaglarinimn yaptigi ¢alismada ZY’si olan kadinlar igin en yaygin
iki jinekolojik kaygidan birinin menstriiel hijyen oldugu ortaya konulmustur (13).
Menstriiel pedler, el becerisi kisith olan ergenlerde bakim vericiler tarafindan
degistirilmektedir. Menstriiel hijyen sikint1 verici olabilmektedir. ZY’si olan kadinlar,
0z bakim becerileri eksikligi, hareket kisitliligi, kontraktlrler, davranis sorunlari,
mesane ve bagirsak inkontinansi nedeniyle standart menstriel hijyen rutinlerini
uygulamakta glclik cekme egilimindedirler (14, 16, 118), ancak bilissel, duyusal
velveya motor yeteneklerine gore degisiklik gosterirler (13). Bir c¢aligmada
katilimcilarin %54,1’inin tim ped degistirme islemi i¢in bagimli, %37,5’i kismen
bagimsiz, %8,3’U tamamen bagimsiz oldugu gorilmiistir (140). Chou ve
arkadaglarinin yaptigi bir c¢alismada, ZY’si olan 13 katilimcmin tamaminin
menstruasyon hijyeninin anneleri tarafindan saglandigi bildirilmistir (141). Baska bir
caligmada Down sendromlu 15 kadinin (%26) engelleyici bir zorluk olmadikca
hatirlatma yapilarak menstruasyon bakimini kendilerinin yonetebildigini gortilmistiir
(142). Cok sayida bakicinin, ergenin menstriel hijyenine dahil olma ihtiyaci, geng icin
potansiyel olarak utan¢ vericidir. Bu durum ZY’si olan bireylerle beraber ayni
zamanda aileleri veya bakim verenleri de zorlamaktadir. Ote yandan, bir calismada
(139) katilimeilarin %50’si kan lekeli giysi, baska bir ¢alismada (143) %22,2’si kan
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lekeli kiyafet ve el sorunu bildirmistir. Gelisimsel geriligi olan bazi ergenlerde kan,
yaralanma ya da agriyla iliskilendirip ‘normal kan’ go6riilmesi zor bir kavram
olabilmektedir. Bu durum istenmeyen hijyen davraniglarma (pedi ¢ikarmak,

degistirmemek ya da diizgiin yerlestirmemek gibi) neden olabilmektedir (144).
b. Agn

Agr, ZY’li kadmnlarda en sik bildirilen menstriiel semptomlardan biridir,
siklig1 ¢esitli yayinlarda farklilik gostermektedir. Bir ¢alismada (140) ZY’si olan
katilimcilarin % 33,3’Unde, annelerin cevapladigi baska bir g¢alismada (143)
%?22’sinde menstruasyonla iliskili agr1 veya sislik sikayeti bildirilmistir. Yaslar1 14 ile
40 arasinda degisen Down sendromlu 59 hasta ve annesiyle yapilan bir ¢alismada
(142) yedi hastada (%11,9), Rett sendromlu 77 hastayla yapilan bir ¢alismada (145)
dismenore siklig1 %61,0, baska bir ¢alismada (139) ZY’si olan hastalarin %54’ tinde
son alt1 ayda dismenore sikayetinin oldugu saptanmistir. Katilimct sayisinin daha az
oldugu Ditchfield ve Burns tarafindan 11 ZY’si olan kadinla yapilan ¢aligmada
%91’inin menstruasyon sirasinda “agridan hareket edememek” gibi yasamlarimin
onemli derecede olumsuz etkilendigi goriilmiistiir (146).

Yaslar1 15 ile 25 arasinda degisen 12 Down sendromlu kiz ve yaslar1 16 ile 27
arasinda degisen sekiz otizm, dort Asperger sendromu tanili kiz hastayla yapilan
calismada otizmli kadinlarin %62,5’i, Down sendromlu kadinlarin %75’i ve Asperger
sendromlu kadinlarin tamaminda dismenore sikayeti oldugu saptanmigtir. Down
sendromlu sekiz kadin smirli iletisim becerilerine sahip olsalar bile agr1 hissettiklerini
veya agrilarinin oldugu yeri belirtebilmektedir. Buna karsilik, otizmli hicbir kadin
ifade veya isaret edememektedir. Agrilar1 oldugunu ifade edemeyen kadinlar igin,
ebeveynleri davranisa veya analjeziklere verilen yanitlara dayali olarak agrinin
varhigini ¢ikarmistir. Davramiglar ve belirtilen semptomlar yiz solgunlugu,
huzursuzluk, asir1 konusma, uyku ve istah bozuklugu, yalniz kalma istegi veya olagan
semptomlarin abartili sekilleridir (147).

Rett sendromlu 21 hastayla yapilan bir caligmada hasta annelerinin %76’s1
(16/21) dismenore semptomu bildirmistir. Kramp ve bel agris1 %38 (8/21) ile en sik
bildirilen semptomlardir. Hastalarin %24’t  (5/21) ‘neredeyse her zaman’

menstruasyonda bel agrisi, %38 (8/21) ‘neredeyse her zaman’ menstruasyonda kramp
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bildirmistir. Hastalarin %481 (10/21) menstriel agrinin okul veya diger planlanmig
etkinliklere katilimi1 higbir zaman engellemedigini, %33t (7/21) agrinin evde hig

sorun yaratmadigini bildirmistir (148).
c. Kanama Miktari, Uzunlugu ve Diizensizligi

ZY’li ergenlerde menstruasyon diizeni, uzunlugu ve kanama miktar1 saglikli
ergenlere genellikle benzerdir (149). Tim ergenlerde menarstan sonraki ilk iki-bes y1l
icinde hipotalamo-pitiiter-overyan aksin immatiritesi nedeniyle menstriel
dizensizlik olabilir (150). Menarstan sonraki t¢lnci yilda, saglikli ergenlerin %60 ila
%80’1 eriskinlerle benzer olarak 21 ila 34 glin arasinda dénglye sahiptir (134, 151,
152). Bununla birlikte, ZY’li ergenler tibbi komorbidite ve kullandiklar1 ila¢ yan
etkilerine baglh olarak daha fazla menstruel diizensizlik yasayabilirler. Dopaminerjik
sistemi etkileyen ila¢ kullananlarda, kan prolaktin seviyesini artarak anovulasyon ve
amenoreye gorulebilir (153). Obesite, epilepsi hastaligi ve polikistik over sendromu
(PCOS) olan genclerde anovulasyon yaygindir; valproik asit bagimsiz olarak PCOS
benzeri hormonal anormalliklere neden olabilir (154). Rodgers ve arkadaslar
tarafindan yapilan bir calismada ZY’li kadmlarm %30°u son alti ay iginde
menstruasyon donemlerinde yogun kanama, %27°si diizensiz menstruasyon ve
%8’inin uzamis kanama suresi sikayeti yasadigimi (139); Down sendromlu hastalarla
yapilan baska bir calismada (142) katilimcilarin %23’ fazla miktarda kanama, %14°{
diizensiz araliklarla menstruasyon; 11 ZYli kadinla yapilan bagka bir ¢alismada (146)
%81,8’i menoraji, 30 yas alt1 63 ZY’li kadinla baska bir ¢alismada anneler kizlarinin
%12,7’si uzun, yogun ve diizensiz menstriiel kanama sikayeti oldugunu belirtmistir
(143). Menoraji, Down sendromlu kadinlarda daha yaygin olan obesite ve tiroid
disfonksiyonu ile iliskili olabilir (155).

Yaglar1 12 ile 55 arasinda degisen Rett sendromlu 77 hasta ile yapilan
caligmada ortalama dongu uzunlugu 21-34 giin bulunmustur. Katilimeilardan 55 tanesi
kanama siresi hakkinda bilgi vermistir, bilgi verenlerin 49°u (%89,1) yedi glinden
kisa, altis1 (%10,9) ise yedi gunden daha uzun siire kanamaktadir. Katilimcilarin 62
tanesi kanama miktarina iliskin bilgi vermistir, bunlardan 55’1 (%88,7) orta ila yogun,

kalan yedi katilime1 (%11,3) hafif miktarda kan geldigini belirtmistir. Katilimcilarin
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14’1 Ug veya daha fazla ay menstruasyon gérmeme, yedisi surekli kanama ve dordi

sik lekelenme sikayeti olmak (izere 25°i menstriel diizensizlikler bildirmistir (145).
d. Davrams ve Duygusal Sorunlar

Elkins ve ark.’larinin yaptig1 calismada ZY’si olan kadinlar i¢in en yaygin iki
jinekolojik kaygidan digeri menstruasyon doneminde davranis sorunlaridir (13).
Premenstriel sendrom (PMS) belirtileri genel popilasyonda %5 iken gelisim geriligi
olan kizlarda %18’e kadar ulasabildigini gosteren ¢alismalar vardir (14). Daha gincel
caligmalarda iireme ¢agindaki kadinlarda PMS sikligi %30-40 olarak bildirilmistir
(156). Bir ¢alismada ZY’si olan kadinlarin %75’inden fazlasinda PMS bildirilmistir
(147). Sikayetler arasinda sallanma, letarji, konsantrasyon gii¢liigii, aglama, diisiik is
performansi, zayif akademik performans, unutkanlik, sosyal eylemden kac¢inma ve
daha fazla evde kalma ihtiyaci, ishal, kusma, kabizlik, mesane disfonksiyonu, daha sik
idrara ¢ikma, siskinlik hissi, takintili davraniglarda artma, daha giiriiltiili ve asir1
konusma, insanlar1 itme veya ¢imdikleme davranisi bulunur (147). Rett sendromlu 77
hasta ile yapilmis bir calismada emosyonel degiskenlik %49,4 olarak saptanmistir
(145).

Ayrica, c¢esitli calismalar hormonal degisiklikler ve menstriel agri nedeniyle
siklusun belirli asamalarinda davranig sorunlar1 ve duygusal sorunlarda bir artis
gostermistir. Menstruasyon donemlerinde davranis degisikliklerinin, gelisimsel
yetersizligi olan kadinlar i¢in yaygin bir sorun oldugunu 6ne siiren erken ¢aligmalar
vardir (157). Bu degisiklikler, PMS ya da konusamayan hastalarda dismenorenin
bulgusu olabilmektedir. ZY’si olan kadmlarda goriilen davraniglar arasinda
saldirganlik, huzursuzluk, hiperaktivite, artan ajitasyon ve kendini yaralama sayilabilir
(14). Bu bulgular davranis degisikliklerine yol acan dongiilerle ilgili rahatsizliktan
kaynaklanir, PMS veya daha siddetli premenstriiel disforik bozuklugun (PMDD) bir
belirtisidir. En sik basvuru sikayetinin duygu durum/davranigsal degisiklikler olarak
belirtilmistir (12). Bir ¢alismada hastalarin %16,7’sinin kan bulastirma veya pedleri
¢ikarma gibi uygunsuz davraniglar (140), baska bir ¢aligmada katilimcilarin %15’inin
saldirganlik, toplum i¢inde menstruasyon hakkinda konusma, pedlerin kullanim1 ve
atilmasiyla ilgili sorunlar ve ped takmaktan hoglanmama nedeniyle gii¢liik yasandigi

bildirilmistir (139). Bugiine kadar sadece raporlarda, 6zellikle de kendine zarar verme
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davramglariyla ilgili olarak tanimlanmistir. Ozellikle otizmli ergenlerde olmak iizere,
hastanin davranislar1 belirgin olarak etkilenerek okul ve ev ortaminda zorluklara yol
acabilmektedir. Burke ve ark.’larinin yaptigi calismada Down sendromu veya SP tanili
hastalarla karsilastirildiginda, otizmi olan ergenlerin, menstruasyon sirasinda ve
oncesinde ruh hali ve davranis anormallikleri ile ilgili sikayetler gosterme olasilig1
daha yiiksek saptanmustir (12).

Rett sendromlu hastalarla yapilan bir ¢alismadan annelerin %71°1 (15/21)
kizlarinda en az bir PMS semptomu bildirmistir, %62°si (13/21) ‘sik’ olarak
tariflemistir. Annelerin %19’u (4/21) PMS semptomlarinin okula veya diger
planlanmis etkinlikler devami engellemedigini, %19°u (4/21) nadiren engelledigini,
%14°1 (3/21) PMS semptomlarinin evde bir sorun olmadigini, %24°0 (5/21) nadiren
sorun yarattigini bildirmistir (148).

e. Diger Sorunlar

Biligsel yetersizligi olan ergenlerde nobet siktir ve bunlarin %30’dan
fazlasinda katamenial nobetler gorilebilmektedir (158). Katamenial ndobetler,
menstriiel siklus zamaninda ndbetlerin gériilmesi veya siklus suresince belirli fazlarda
nobet sikliginin degismesi olarak tanimlanmaktadir. Nobetlerdeki artis, Ostrojenin
noronal eksitabilitedeki artis (prokonvulsan) ile progesteronun GABA-bagh
inhibisyon (antikonvulsan) dengesinin degismesinden kaynaklanabilir (159). Rodgers
ve arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢calismada menstruasyon sirasinda %26 hastada
nobet sikliginda artis bildirilmistir (139). Rett sendromlu hastalarla yapilan bir
caligmada dort hastadan birinde katamenial nobet bildirilmistir (145).

Bas agrisi, istahsizlik, bag donmesi, yorgun hissetme, hareket etme isteginde
azalma bildirilen ek sorunlardir. Diger bir giinliikk yasami etkileyen uyku sorunu
yapilan bir ¢alismada %17 hastada bildirilmistir (139). Ditchfield ve arkadaslari
katilimeilarin %72,7’sinin “ateslenme ve hasta olma”, “bayilma” ve “buz gibi soguk
olma” gibi baz1 yakinmalarin yasamlarin1 6nemli 6l¢iide etkiledigini ifade ettiklerini
belirtmistir (146).

ZY’li hastalarin ve bakim verenlerin deneyimleri ¢ok cesitlidir; bu nedenle
menstruasyonla ilgili diisiince ve girisimleri de farklilik gosterir. Literatlirde menarsin

“travmatik™ ve “korkutucu oldugu”, menstruasyonla birlikte, kendilerini zorluklarin
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bekledigini belirten hasta deneyimleri mevcuttur (146). Bir ¢alismada, menars igin
hazirhgin, hem Down sendromlu kizlar hem de anneleri icin sok ve sikinti
potansiyelini azalttigi, menstruasyona hazir hissetmeyen Down sendromlu kizlarin
annelerinin menars1 ‘sok’ veya ‘surpriz’ olarak tanimladigi, éncesinde bilgi almis
olmasina ragmen kendilerine yine de oldukca tizgiin olarak tanimlayan hastalar oldugu
gosterilmis (142). Bununla beraber “kadin olmay1 dért gozle beklemek™, “heyecan ve

gurur verici” olarak menarsa kars1 ¢ok farkli tepkiler de bildirilmistir (142, 160).
2.2.1.2. ZY’si Olan Ergenlerde Menstriiel Sikayetlerde Tedavi Yaklasimlar:

Menstruasyonun saglik ve giinliikk aktiviteler iizerine olan etkileri ZY’li
ergenlerde menstruasyon miidahalesinin gerekli olup olmadiginin en Onemli
belirleyicisidir. ZY’si olan ergenlerde anormal uterin kanama, hijyen, dogum kontrolii,
dismenore, PMS, katamenial ndbet gibi gesitli nedenlerden dolayr menstruasyon ile
ilgili tibbi tedaviler gerekebilir (161). Bu hastalara yaklasimda ilk olarak hasta ve aile
endigeleri belirlenmelidir. Saglik hizmeti veren kisi ile ergen ve ailesi, spesifik tedavi
amac1 konusunda anlagsmalidir. Her bir endigeye yonelik yaklasim aile danigmanligy;
menstriel hijyen, cinsel istismardan kaginma ve cinsel egitim gibi davranigsal
teknikleri icermelidir (162). Bu popiilasyon ZY iliskili 6zel konulara ek olarak, genel
popiilasyonla benzer jinekolojik saglik bakim hizmetlerine ihtiyag duymaktadir (13,
161). ZY’li 300 ergenle yapilan retrospektif bir ¢aligmada katilimeilarm %30’ unda
agrili, diizensiz kanama; %22’sinde davranis ve duygu durum degisikligi oldugu
bildirilmistir (121). Tedavi genellikle demir eksikligine neden olacak kadar yogun
menstriiel kanama ya da okul devamsizligina neden olacak kadar siddetli menstriiel

agr1 varsa gerekmektedir.
2.2.1.2.1. Menstriel Baskilama

Menstriiel sikluslar normal olsa bile menstriiel hijyen icin belirgin yardim
ihtiyact olan, kan gordiigiinde davranis sorunu yasayan ZY’li ergenlerde menstriiel
baskilama uygulanabilmektedir (162). Menstriiel baskilama terapotik amenore
saglamak amaciyla menstriiel kanamalarin sikligii ve hacmini azaltmak icin
hormonal ilaglarin kullanilmasidir. Menstruasyonla ilgili davranis ve/veya hijyen

endiseleri nedeniyle zihinsel ve gelisimsel geriligi olan kadinlar i¢in dogum kontrol
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amagli olmayan nedenlerle menstruasyonun baskilanmak istendigine dair kanitlar
vardir (17, 18, 117) Retrospektif iki ¢aligma, bakim verenlerin %32 ile %43’Unilin
menarstan once hijyenle bas etme ve olasi davranis degisiklikleri konusundaki kaygi
ve endiseleri nedeniyle menstriiel baskilama hakkinda bilgi almak amaciyla doktora
bagvurdugunu gostermistir (16, 121). Ayrica menstriiel donemlerde ergen ve/veya
bakim vericinin yasam kalitesinde azalma olmasi nedeniyle medikal tedavi almak
isteyen hastalara da tedavi baslanabilir.

ZY’si olan kadinlar igin cinsel saldir1 durumunda gebeligi onleme amach
dogum kontrol istegi de mevcuttur. Bu son kaygi, zihinsel ve gelisimsel engelli
kadinlar arasinda diger kadinlara kiyasla belirgin sekilde daha yiiksek cinsel istismar
ve saldir1 orani ile desteklenmektedir (163). Bir ¢alismada 37 ZY’li hastanin 10
tanesinin cinsel saldirtya ugradigi, bunlardan sekizinin gebelikle sonuglandigi
bildirilmistir (13).

Menstriiel baskilama nonhormonal, hormonal, cerrahi yontemler ve
davranigsal teknikler tedavi secenegi olarak uygulanabilir. ZY’si olan ergenlerde
jinekolojik konular1 arastiran iki ¢aligmanin sonuglarina gore; kanama sorunlar1 genel
ergen popiilasyonuyla benzer olarak bu grupta da en sik sikayet olarak saptanmis ve

en sik hormon tedavisi uygulanmistir (15, 16).
2.2.1.2.1.1. Tedavi Yontemleri
a. Nonhormonal Yontemler

Steroid dis1 anti inflamatuvar ilaglar (NSAII) ve traneksamik asit tedavi
secenekleridir. NSAIl’ler dismenore ve agrinin neden oldugu davranis sikayetlerinde
kullanilabilir, yogun kanama miktarin1 %30’a kadar azaltabilir (164). Traneksamik
asit plazminojen aktivator inhibitor etkisiyle plazminojenin plazmine (fibrinolizin)
doniisiinii inhibe ederek anti fibrinolitik etki ile menstriiel kanama miktarini azaltir.
Yogun menstriiel kanamada kullanilabilir (165). Traneksamik asit yogun menstriiel

kanamay1 %45-60 azaltabilir (164).
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b. Hormonal Yodntemler
bl. Ostrojen i¢ceren Yontemler

Hem sentetik 6strojen hem de sentetik progesteron formu iceren kombine oral
kontraseptifler (KOK), kontraseptif yama ve vajinal halka &strojen iceren
yontemlerdir.

KOK’lar araliksiz veya 21 giin kullanip yedi giin ara verilecek sekilde siklik
uygulanabilir. Oral kontraseptiflerin giinliikk olarak uygulama gerekliliginin yarattigi
zorluk nedeniyle aileler tarafindan diisitk memnuniyet bildirilmistir (166). Siklik ve
araliksiz kullanimin etkinlik ve giivenligini arastiran rabdomize kontrollii galigmalarda
kontraseptif etkinligi benzer bulunmustur. Siklik kullanimin agir menstriiel kanama,
dismenore, menstruasyon iligkili semptomlara yonelik etkisinin daha iyi oldugu
gosterilmistir (167-169). Kombine hormonal kontraseptifler ayrica ovulasyonu inhibe
ederek literatiide Down sendromu, SP ve otizmli ergenlerde sik goriildiigii bildirilen
menstriiel iligkili duygu durum ve davranigsal semptomlar1 engeller (12).

KOK’larin ZY’si olan hastalarda uzun vadeli giivenligine iliskin veri yoktur.
Menarstan menopoza kadar dmiir boyu siiren hormon tedavisinin meme kanseri ve
kardiyovaskiiler hastalik gelisimi tizerindeki bilinmeyen sonuclar1 gbéz Oniinde
bulundurulmalidir (170, 171). Antikonviilzan ilaglarin sitokrom p450 sistemi
Uzerindeki etkileri nedeniyle daha ylksek dozlarda hormon tedavisi veya
antikonviilzan ila¢ degisim ihtiyaci olabilir (172). Malnitrisyon veya gastrik tlp
yoluyla beslenme ilag uygulamasini ve emilimi etkileyebilir. Immobilize veya
tekerlekli sandalye bagimli kisilerde vendz tromboembolizm riskini arttirabilir (173).
Bir ¢aligmada gelisimsel geriligi olan 215 kadinin %42,3’1i menstriiel baskilama i¢in
KOK kullanmis, hi¢birinde tromboemboli komplikasyonu gelismemistir (121).

Kontraseptif yamalar haftalik olarak cilde yerlestirilerek, KOK’larin
alternatifidir. Yutma giicliigii, malabsopsiyonu olan, giinliikk hap kullanim giigligii
yasayan hastalarda tercih edilebilir (174). Siirekli kullanilmasi kanama miktarini
azaltir. Saglikli kadmnlarla yapilmis bir ¢alismada siirekli kontraseptif yama kullanimi
ile kanamada ortalama 54 giin gecikme oldugu, hastalarin 56. ve 84. gunleri
degerlendirildiginde sirasiyla %28 ve %12 amenore gozlenmistir (175). Kontraseptif

yamalarin 35 mcg etinil 6stradiol ve 150 mcg norelgestromin ile total 6strojen miktari



28

KOK’lardan fazla olmakla beraber tromboz riskinin KOK’lara gore fazla olup
olmadig: tartismalidir (176). Transdermal yamanin dezavantajlari cilt irritasyonu,
meme hassasiyeti, ZY’li bireylerde yamanin ¢ikarilmasi girisimi ve davranis
degisiklikleridir. ZY’si olan ergenlerde yamayi cikartma ihtimaline karsin sirtta
yiiksek yerlesimli ya da kalcalarin iizeri gibi yetisemeyecegi yerlere yapistirilmasi
diistintilebilir (162).

Kontraseptif halka aylik olarak yerlestirilen hormonal bir vajinal halkadir.
Menstriiel diizenleme ve kontrasepsiyon amagli kullanilabilmektedir. Immobil, el
fonksiyonlar1 kisitli, kontraktiirii olan hastalar tarafindan yerlestirilmesi giigtiir. Bakim
veren tarafindan yerlestirilmesi ise ergenin mahremiyeti agisindan sikinti yaratabilir.
Tampon kullanimina asina, fiziksel kisitliligi olmayan, hafif ZYli hastalar tarafindan

tercih edilebilir. Bu nedenle siklikla kullanilmamaktadir (162, 174).
b2. Sadece Progestin iceren Yéntemler

Menstriiel baskilama i¢in sadece progestin iceren yontemler, éstrojen iceren
kontraseptiflere alternatif olarak intramiskiler, oral veya intrauterin yollarla
uygulanabilir. Anovulatuvar kanamas1 olan kadinlarda menstruasyonu diizenlemek
(177) veya amenore saglamak amaciyla kullanilabilmektedir.

Oral progestinler 0,35 mg noretindron iceren mini hap seklinde aralik
olmaksizin giinliik olarak recete edilir (162). Amenore etkisi doz bagimlidir, basari
%10-20’dir ve sik ara kanamaya neden olabilmektedir (178). Uygun kullanimda
kontrasepsiyon basarisizligr %0,5’tir (179). Progestin kullanimiyla iliskili 6zellikle
depresyon olmak dzere duygu durum degisiklikleri, akne, ara kanamalar1 ve meme
hassasiyeti bildirilmekle birlikte ZY’li ergenlerde bununla ilgili veriler azdir (162).

Progestin implantlar birinci basamak tedavide tercih edilmez. ilk aylarda
%40’a varan oranda istenmeyen ve uzun siireli kanamalara neden olabilir. Takma ve
¢ikarma islemleri sedasyon gerektirir (174).

Depo medroksiprogesteron asetat (DMPA), 150 mg olarak 12 haftada bir
intramiiskiiler olarak uygulanir. Kemik mineral dansitesi (KMD) uzerine negatif etkisi
bilinmeden 6nce ZY’li ergenlerde %59 oran ile en sik kullanilan yontemdir (16). Genel
popiilasyonda kullaniminda amenore saglama basaris1 12. ayda %55, 24. ayda %70

olarak goriilmiis olup (180), baslangigta goriilen diizensiz kanama sikayeti zamanla
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azalir. Kontrasepsiyon basarisi yiiksektir, bagarisizlik orani bir calismada %0,3 olarak
saptanmistir (181). lag etkilesimini az olmasi, ndbet ve orak hiicre krizinin daha az
goriilmesi diger olumlu yonleridir. KMD’de azalma ve kilo alimi DMPA
kullanimindaki ana endiselerdir. KMD kayiplari ilacin birakilmasiyla geri doniisliidiir.
Bir calismada 240 hafta DMPA kullanimi sonrasinda 12-18 yas arasi genglerde
KMD’de %?2,7-4,1 oranda azalma bildirilmis, ila¢ kesiminden 60 hafta sonrasinda
KMD’ler maruziyet 6ncesi degerlerine geri donmiistiir (182). immobilize, tekerlekli
sandalye bagimli, az gilines maruziyeti, beslenme gii¢cliigli olan, sistemik steroid
kullanan hastalar hali hazirda diisik KMD agisindan risk altindadir. Bu hastalarda
DMPA tercih edilirse kilo ve KMD acisindan periyodik izlem gerekmektedir. Dual-
energy X-ray absorbsiyometri (DXA) KMD izleminde kullanilabilir (162) ancak
yorumlanma gii¢liigii nedeniyle yeri tartismalidir (118). ACOG, DMPA kullanan
ergenlerde rutin DXA kullanimini1 6nermemektedir (183). Kemik dansitesi kaybini
onleme tizerine etkinligi tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum ve vitamin D’nin
yeterli alim1 konusunda hastalar tesvik edilmedir. Kilo alimima etkisi degiskendir;
ancak immobilize, transferi bakic1 bagimli olan hastalarda az miktarda kilo degisimleri
bile 6nemli derecede gucluk yaratabilir (184).

Progestin igeren rahim ic¢i arag (LNG-1US), levonorgestrel salarak yogun
menstriiel kanama, dismenore ve uzun etkili geri doniistimlii kontrasepsiyon ig¢in
endikedir. Bu yontemle ovulasyon baskilanmaz, bu nedenle hormonal kdkenli duygu
durum semptomlar: ve davranislar diizelmeyebilir. Baslangigta diizensiz kanama
siklikla goriilmekle birlikte, genel popiilasyonda kullaniminda iic ayda kanama
miktarinda %86’ya varan oraninda azalma (185), 12. ayda %50 amenore (186)
saglamigtir . Yan etkileri uterin perforasyon, enfeksiyon ve ekspulsiyondur, nadir
olarak geligir. ZY’li bireylere LNG-IUG uygulamasinda, cihazin yerlestirilmesinde
sedasyon ve anestezi gerekliligi, ongoriilemeyen isbirligi, dar vajina ve kontraktiirler

g6z o6niinde bulundurulmalidir (132, 174).
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c. Cerrahi Yontemler
cl. Endometrial Ablasyon

Endometriumun tabakasinin yogun menstriiel kanamayir Onlemek igin
almmasidir. ACOG amenore saglamamasi ve kontraseptif etkisi olmamasi nedeniyle

ZY’li ergenlerde endometrial ablasyonu desteklememektedir (174).
c2. Histerektomi

Ebeveynler ZY’li kizlarimin yasamini diizeltecegi diisiincesi ve gebelik
endigesini ortadan kaldirdigindan histerektomi istegiyle bagvurabilirler. Histerektomi
istismar olasiligini ortadan kaldirmaz. Hormonal koékenli davramis degisiklikleri
alevlenebilir. ACOG, potansiyel mortalite ve morbitesi ile daha iyi medikal
seceneklerin olmasindan dolay1 yetersizligi olan ergenlerde histerektominin nadiren
diisliniilebilecegini  belirtmistir (174). Etik ve yasal yonleri g0z o©Onunde

bulundurulmalidir.
d. Egitim ve Damiysmanhk

ZY’li ergenlere hizmet verenler, bu ergenlerin anatomik ve cinsel konularda
bilgi diizeylerini degerlendirilmelidir. Egitim amaciyla resimler, kitaplar gibi gorsel
malzemeler, oyuncak bebekler kullanilabilir. Hafif ve orta ZY’li ergenler tekrarlayan
egitim ile hijyenik ped kullaniminda ustalasabilir (166). Agir ZY ’li kadnlar bile yogun
egitim ile menstriiel kanama sirasinda tuvalet kullanimiyla basa ¢ikmay1 6grenebilirler

(13).
2.2.1.2.2. Siklik Davrams Degisiklikleri

Davranig degisikligi olan ve agris1 oldugunu ifade edemeyen ergenlerde, ilk
basamak tedavi olarak NSAII denenebilir. Baz1 ¢alismalarda, PMDD tanis1 alan
hastalarda KOK’larin kullanilmasi semptomlarin yatistirilmasinda onerilse de, PMS
tedavisinde hormon tedavilerinin rolii net degildir (187). PMS tedavisinde

antidepresanlar siklik olarak luteal faz sirasinda kullanilabilir (188).
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2.2.1.2.3. NObet

Nobetlerde artisa yonelik hormonal tedavi iyi calisilmamakla beraber, luteal
fazda progesteron ve DMPA kullanilabilir (159). Bir ¢aligmada ii¢ aylik siireyle
kullaniminda kadinlarin %72’si nébet sikliginda bir diisiis bildirmis, giinliik ortalama
nobet siklig1 %55 azaldig: bildirilmistir (189). Antiepileptik ilaclar hepatik sitokrom
P450’yi etkileyerek hormonal tedavilerin diizeylerini azaltabilmektedir. Kontraseptif
etkide azalma veya tekrarlayan ara kanamalar varliginda dstrojen dozunun arttirilmasi
veya DMPA’y1 10 hafta gibi daha kisa araliklarla yapmay1 gerektirebilir. Lamotrijin,
KOK ile serum konsantrasyonu azalan tek antiepileptik ilactir ve doz ayarlamasi
gerekebilir (190).

2.2.1.3. ZY’li Ergenlerde Menstriiel Tedavi Yontemleri ile Ilgili Yapilan

Cahismalar

Cesitli yayinlar, ZY, Down sendromlu veya 6grenme gii¢liigii olan kadinlarda
kontraseptif yonetimine deginmis olsa da (139) literatiirde, bu 6zel ergen grubunda
adet gormeyle ilgili benzersiz sorunlara yonelik 6zel kilavuzlarin eksikligi mevcuttur
(14). Yaslar1 7,3 ila 18,5 (ortalama 12,1+1,6) y1l arasinda degisen %95’inde bilissel,
%4,4’Unde sadece fiziksel bozukluk bulunan 300 hastayla 2006-2011 yillarinda
yapilan bir ¢calismada hastalarin %32’si menars 6ncesi bagvurmustur. Bakim verenin
endiseleri arasinda menstriiel baskilama, hijyen, bakic1 ylikii ve menstriiel semptomlar
yer almaktadir. En yaygin olarak se¢ilen ilk baskilama yontemi siklik veye araliksiz
oral kontraseptif hap (%42,3), ardindan yama (%20), menstruasyon yonetimine
yardimci olabilecek egitim ve destegi iceren danismanlik hizmeti (%14,9), DMPA
(%11,6) ve LNG-IUS (%2,8)’dir. 1998’den 2003’¢ kadar yayinlanan veriler,
hastalarin %59’unda DMPA ve %17°sinde oral kontraseptif hap tercih edildigini
gostermistir. Bakim veren memnuniyetine ulasmak i¢in hastalara menstruasyon
yonetimi igin 1-4 arasi (ortalama:1,5 yontem) uygulanildigi belirtilmistir. Tedaviyi
birakmanin en yaygin nedenleri ara kanama, azalan kemik mineral yogunlugu veya
yamanin yapismasindaki zorluklardir (121).

Angelman sendromlu 48 kiz hastayla yapilan bir ¢calismada hastalarin %48’si
kanama kontrolii i¢in hormonal bir yontem kullanmistir. Hastalarin = %70’

menstruasyonu durdurmak, %12°si menstruasyonu daha az agrili hale getirmek,
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%12’si menstruasyonlar1 diizenlemek, %6’s1 menstriiel kanamay: hafifletmek igin
hormon tedavisi almistir. Hormonal yontemler kullananlarin %74’ii kombine oral
kontraseptifler, %24’ti DMPA enjeksiyonlar1 ve yalnizca progesteron igeren haplar
dahil olmak Uzere progesteron iceren yontemleri kullanmustir. Iki kiz ¢ocuguna
kontrol edilemeyen menstriiel kanama nedeniyle menstruasyonlar1 durdurmak icin
birine histerektomi birine endometriyal ablasyon uygulanmistir. Bakim verenlerin
%88’inin kullandig1 yontemin etkinliginden memnun oldugu goriilmistiir (191).

Rett sendromlu 77 kiz hastayla yapilan bir ¢alismada bu hastalarin 50’si
(%67,6) adetlerini duzenlemek igin hormonal tedavisi almistir. Katilimeilar ilk
hormonal regeteleme yaslart dokuz ila 36 (ortanca 15) yil arasinda gorilmistiir.
Hormonal manipiilasyonun baslatilmasinin nedenleri: adet baskilanmasi (n=30/50,
%60,0), adet dizeni (n=19/50, %38,0), dismenore tedavisi (n=13/50, %26,0),
duygusal degiskenligin diizenlenmesi (n=13/50, %26,0) ve nobetlerin diizenlenmesi
(n=9/50, %18,0). Hastalar en sik kullandiklar1 yontemler: kombine oral kontraseptif
hap (n=15/50, %30,0), DMPA (n=15/50, %30,0) ve oral progestindir (n=13/50,
%26,0) (145). Hamilton ve arkadaslarinin Rett sendromlu 21 hastayla yaptigi bagka
bir ¢alismada hastalarin %62’sinin (13/21) daha 6nce hormonal yontemleri denedigi,
%48’inin (10/21) anket sirasinda hormon kullandig1 tespit edilmistir. Hastalarin
%50’sinin (5/10) menstruasyonu durdurmak, %30’unun (3/10) kanama miktarini
azaltmak ve %30’unun (3/10) dismenoreyi azaltmak i¢in hormonal yontem kullandig1
goriilmistiir. Bu ¢alismada hastalarin %70’inin (7/10) oral dogum kontrol hapi,
%20’sinin (2/10) DMPA enjeksiyonu kullanmakta olup, tedavi alan hastalarin %80’
(8/10) kullanmakta oldugu yontemden memnun oldugunu belirtmistir. Hastalar
ibuprofen ve asetaminofeni hem dismenore hem de premenstriiel semptomlar igin en
stk kullanilan hormonal olmayan tedavi olarak belirtmistir. Denenen hormonal
olmayan tedavi secgenekleri bir ile bes arasinda degigsmekte olup, kullanilan yontemler
dismenore icin ortalama 2,4, premenstriel semptomlar i¢in 1,9 olarak tespit edilmistir
(148).

Cesitli caligmalar, bakim problemlerini ortadan kaldirmak igin ZY olan kizlara
cerrahi histerektominin ebeveynler tarafindan onaylandigini bildirmistir. ZY ve
yuksek bakim ihtiyact olan 30 gen¢ kadinin ailesiyle yapilan bir calismada

katilimcilarin besi premenarsal donemde olup, %46’sinin (14°i) 10-17 yaslar1 arasinda
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(ortalama 14,3 yas) menstruasyonu cerrahi olarak sonlandirildigi, %10’unun (3’#)
hormon tedavisi ile menstriiel supresyon uyguladigi saptanmistir. Katilimcilardan
menstruasyon goren kalan sekiz hastanmn altisinin menstruasyonu baskilama istegi
olmadigi, cerrahi uygulanmamis katilimcilarin  %50°sinin  (8’i) cerrahi olarak
menstruasyonu sonlandirma istegi oldugu saptanmistir (140).

Bir ¢calismada LNG-IUS kullanimi ile baglantili olarak menstriiel kanamada
belirgin bir azalmanin ailelerin kizlarinda gordiikleri en 6nemli faydalardan biri
oldugu gorilmistiir (132). Bakim verenlerin hijyen yardiminda yer alma ihtiyacinin
azalmas1 nedeniyle kizlarmin kisisel alan, mahremiyet alan1 korunmustur (15). Bu
kararlar icin en yaygin nedenler dogurganlik endiseleri, menstruasyon bakimindaki

guclukler, fiziksel zorluklar, periyodik duygusal degisikliklerdir.
2.2.2 . Menstruasyon ve Yasam Kalitesi

Kronik hastaligi olan ergenlerde saglik iliskili yasam kalitesinin dnemini
degerlendirme konusunda farkindalik giderek artmaktadir. Menstriel problemler
hayati tehdit etmese de, bu hastalarin yasam kalitesini 6nemli Olglde etkileyebilir. Bu
etkilerin tanimlanmasi, bunu gelistirmek igin potansiyel hizmetlerin veya egitimin
taninmasina Yyol acabilir.

Calismalar, menstriiel problemi olan ergenlerin olmayanlara gore daha diistik
bir yasam kalitesine sahip olduklarini ve her menstriiel problemin yasam kalitesinin
degisik alanlarini farkli bir sekilde etkiledigini gostermektedir. Ergenlerde menstriiel
problemlerle iliskili yasam kalitesini degerlendiren az sayida ¢alisma mevcuttur. Yang
ve To ve arkadaslari tarafindan (192), Hong Kong’da bir jinekoloji klinigine menstriel
problemle bagvuran 15-20 yas arasi toplam 235 adélesanin yasam Kalitesini menstriel
problemleri olmayan ergenlerle, erigskinler i¢in tasarlanmis ve gegerliligi gosterilmis
saglik iligkili yasam kalitesi 6l¢egi olan The Short Form 36 Health Survey (SF-36)
kullanarak karsilastirilmistir. Katilimcilarin 43’inde (%18,2) dismenore, 86’sinda
(%36,5) oligo/amenore, 106’sinda diizensiz menstriiel kanamas: veya menoraji
yakinmas1 mevcuttur. Menstriel problemi olan grupta genel saglik, fiziksel, mental ve
sosyal fonksiyonellik alanlarinda kontrollere gore daha diisiik yasam Kkalitesi
bildirilmistir. Nur Azurah ve arkadaslarmin 13-18 yas arasi saglikli 184 ergenle

fiziksel, duygusal, sosyal ve okul islevselligi olmak Uzere dort alt bagliktan olusan
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gecerli bir 6lcek olan PedsQL 4.0 kullanilarak yaptigi ¢alismada en sik gortlen
menstriel problemler dismenore (%38,6), ardindan agir kanama (%33,6), oligomenore
(%19,6) ve amenore (%8,2) olarak saptanmistir. Ortalama yasam kalitesi toplam puani
70,40 + 16,36 olup katilimcilarn %42,3’0 1 standart sapma (SD) altindadir.
Dismenore sikayeti olan ergenler fiziksel fonksiyonda en diisiik puan alirken; Turner
sendromu ve Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser sendromu tanisiyla primer veya
PCOS tanisiyla obesite ve killanmanin eslik ettigi sekonder amenoresi olan hastalar
psikososyal fonksiyonda en diisiik puan almislardir (136). Rodger ve arkadaslarinin
14-55 yaslar1 arasinda 105 kadinla yaptig1 bir calismada adet donemlerinin agir ZY’li
kadinlarm yogun sorunlarla, orta ZY’li kadinlarin hafif sorunlarla, hafif ZY’si
olanlari herhangi bir sorun yasamadan gecirme olasilig1 daha yiksek bulunmustur
(V2 ¥ 18.395; d.f.¥4 6; p < 0,01) (139).

Ergenlik ve menars gibi gecis donemleri degisik kiltur ve aile yapilari arasinda
farkli sekilde gorilmekte ve degerlendirilmektedir (10). Bircok kilturde
menstruasyon hala tabu bir konudur ve ergenlerin menars, menstruasyon hakkindaki
bilgilerinin ¢cogu genellikle hijyen sorunlar1 ve menstriiel semptomatoloji kapsaminda
annelerden, okul 6gretmenlerinden, medyadan ve akranlardan elde edilir (10, 193,
194). Cogu ergen i¢in menstruasyonun fiziksel rahatsizlik, artan duygusallik, aktivite
ve sosyal etkilesimlerin bozulmasiyla iliskili olduguna dair kultirel inanclar,
menarstan 6nce bile saglam bir sekilde yerlesmistir (194-197). Beausang, ve Razor
tarafindan yapilan 10-61 yaslar1 arasindaki 85 saghkli kadimin menars ve
menstruasyon deneyimleri incelemesinde katilimcilarin 43t (%51) yeterli bilgi
vermis, 43 katilimcinin yalmizca 11°1 (%26) deneyimlerini olumlu olarak
nitelendirmistir. Katilimeilarin bir kismimin daha fazla bilgiye ihtiyact oldugu
saptandig1 bu ¢alisma, annelerin kizlarin1 daha etkili bir sekilde egitebilmeleri igin
bilgi ve destege ihtiya¢ duyduklarini ortaya koymustur (10). Tayvan’da ZY’si olan 12
kiz hastanin annesiyle yapilan bir ¢alismada kizlarinin 6émir boyu yiksek bakim
ihtiyacina ragmen anneler menstruasyon yonetiminde guclik bildirmemis, yardim
etme konusunda daha hosgoriilii bir tutum icinde goériilmiistiir. Bunun annelerin basa
cikma stratejileri ve bakim gorevlerine iliskin kiltiirel inanglarindan kaynaklandigi

diistinilmiistiir (141).
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Kesitsel arastirmalar, saglik hizmeti saglayicilarmin zihinsel ve gelisimsel
geriligi olan insanlara bakmak icin yeterli bilgi, deneyim ve egitimden yoksun
oldugunu ve bu niifusun cinsel ve ireme sagligi ihtiyaclarini karsilamaya daha az hazir
olduklarmi goéstermektedir (198, 199). Gelisimsel geriligi olan kadinlarin menstriiel
donemlerinde yasam kalitesini etkileyen pek ¢ok sorun vardir. Fegan ve arkadaslari
ZY’si olan kadmlarin nasil hissettiklerini iletmek ve yapamayacaklari i¢in yardim
istemekte genellikle zorlandiklarini, streslerini uygunsuz davranislarla ifade ettiklerini
ortaya Koymustur (200). Iletisim kurmakta gii¢liigii nedeniyle semptomlar:
menstruasyon ile iliskilendirme zordur. Ergenlik ve menstruasyon ile ilgili sorunlarin
Onemine ragmen, engelli bireylere ve ailelerine genellikle smirli bilgi verilir ve uygun
hizmetlerden yoksun birakilirlar (201).

ZY’si olan bireylerin 6zellikle ergenlik doneminden itibaren en fazla destege
ihtiya¢ duyduklar1 konu cinsel degisimlerdir. Cinsellik sosyokiiltiirel normlardan
etkilenir ve hala pek ¢ok kultirde tabu olarak gorulebilmektedir. Bu nedenle
ulkemizde ZY’si olan ergenlerde menstruasyon ile ilgili aragtirmalar oldukga smnirlidir.
Calismadan elde edilecek sonuglarin ZY’ye eslik eden genetik sendromlu ergen ve
ailelerinin menstriiel sorunlarmin ve bu sorunlarin yasam Xkalitesi (zerine olan
etkisinin saptanmasi, sorunlarla miidahale konusunda ihtiya¢ ve tutumlarinin

aydinlatilmasina katkida bulunacag diisiiniilmektedir.
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3. BIREYLER VE YONTEM

Bu ¢alisma, Ocak 2020- Haziran 2021 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi

Ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Ergen Saglhgi Bilim Dali’nda yapilmustir.
3.1. Vaka ve Kontrol Grubu

Calismaya Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Ana Bilim Dali Cocuk Genetik Hastaliklar1 Bilim Dali’na bagvuran; Down sendromu,
Williams sendromu, Angelman sendromu, Rett sendromu ve 22q11.2 delesyon
sendromu tanisi olan; menstruasyon goren 10-24 yaslar1 toplam 49 kiz ergen dahil
edildi. Bilgisayar sistemi ve arsivden 01.01.1997-31.12.2020 tarihleri arasindan
Hacettepe Universitesi Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Thsan Dogramaci Cocuk
Hastanesi’ne bagvuran tiim hastalar arasindan ICD Q90.9, Q93.82, Q99.2, Q93.51,
F84.2, Q93.81tan1 kodlar1 alan hastalar tarandi. Down sendromu tanili 522, 22911.2
Delesyon Sendromu tanil1 29, William sendromu tanili 40, Angelman sendromu tanili
30, Rett sendromu tanil1 20 olmak Uizere toplam 641 kiz hasta verisine ulasildi. Yaslar
10-24 araliginda olan ve kayit sisteminde iletisim bilgileri bulunan 75 kiz hasta,
telefonla aranarak ailelerine ¢alisma hakkinda bilgi verildikten sonra ¢alismaya davet
edildi. Vefat eden sekiz vaka, menstruasyonu baglamamis 14 vaka ve ikiden az
menstruasyon gormiis U¢ vaka ¢alismadan diglandi. Tiim hastalarin birincil bakim
verenleri anneleriydi. Vaka grubunun annelerinden biri ¢aligmaya katilmay1 reddetti,
caligmaya 49 vaka ile devam edildi (Sekil 1.). Hafif ZYli 16 ergen kendilerine ¢aligma
hakkinda bilgi verildikten sonra ¢alismaya davet edildi. Hafif ZY’li dért ergen sorulara
cevap vermeyi reddetti. Benzer yas grubunda 50 saglikli, menstruasyon géren gonalli

ergen kontrol grubunu olusturmak {izere ¢alismaya dahil edildi.

Vaka grubu i¢in galismaya dahil edilme kosullar1:
1. 10-24 yas araliginda olma

2. ZY’ye eslik eden genetik sendrom tanisi olma

3. Enaz iki ay menstruasyon gérme



Kontrol grubu i¢in ¢aligmaya dahil edilme kosullar::

10-24 yas araliginda olma

En az iki ay menstruasyon gérme

Kronik hastaliginin olmamast

Vaka ve Kontrol grubu i¢in diglama kosullart:

Calismaya katilmak i¢in ebeveyn veya ergenin onam vermemesi

01.01.1997-31.12.2020 arasmda clektronik sistem
kayitlan ve arsiv dosyalarnmndan taranan vakalar
=511 Doan Sendromu
=29 22q1 1.2 Delesyon Sendromu
n=40 Williams Sendromu
=30 Angelman Sendromu
n=20 Rett Sendromu

Tiim vaka grubu n=641

letigim bilgileri olmayan veya

» sistemde kayith iletisim

l

Sistemdeki kayu bilgilerinde ulagilan ve qaligma
Bakkunda bilgi verilen vakalar
n= 7§

bilgilenvie ulagilamayan vakalar

=566
"

n=F Vefat eden
=14 Hewikz hig adet gdrmemidy

L J

Adet ghren
n=16 Hafilf £Y
n=15 Oma £Y
m=10 Afer ZY

Tiim vaka grubu n==%0

=3 Ikiden veys daha ax ader ghren
n=1i5

| Caligmaya katlmayy reddeden anne
n=1

Caligma grabu
49 Yl ergen anneal
12 hafif ZY"li exgen
50 saghkh konrol

Anket sorulanm cevaplamayt reddeden
n=4 hafif £Y"'1i ergen

Sekil 1. Hastalarin ¢alismaya dahil edilme siireci.
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Hem ZY’si olan genetik sendrom tanili hastalarin ailelerinden, hem de kontrol
grubundaki tiim ergenlerden ve ailelerinden bilgilendirilmis onam alimmistir. Bu
calisma igin GO-19/1179 kayit numarasi ile Hacettepe Universitesi Girisimsel

Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan onay alinmistir (Ek-6).

3.2. Yontem

3.2.1. Demografik Bilgiler

Calismaya katilan hastalarin demografik bilgileri, yasi, nerede yasadigi (ev veya
kurum), ihtiyaclarmin kim tarafindan karsilandigi (kendi, biyolojik ebeveyn, aile
bireyi, aile dis1), ailenin ekonomik duzeyi (0-2.500 TL diisiik, 2.500-10.000 TL orta,
10.000 TL ve uzeri yiiksek), ailenin gocuk sayisi (bir, iki, ii¢ ve sonrasi), kaginci ¢ocuk
oldugu (birinci, ikinci, {i¢ ve sonrasi), anne ve babanin birliktelik durumu (birlikte,
ayr/bosanmig, anne/baba hayatta degil), anne ve babanm yasi, egitim diizeyleri
(okuma, yazmasi yok, ilkokul, ortaokul/lise, yiiksek okul), meslekleri (galistyor,
caligmiyor, emekli), hastanin baska bir tibbi/cerrahi probleminin olup olmadigi, varsa
hastaliklarinin ismi, okula gidip gitmedigi, gidiyorsa duzeyi ve niteligi (6zel egitim/
kaynastirma 6grencisi) yazarlar tarafindan olusturulmus bir form ile sorgulandi. (Ek-

1)
3.2.2. Ergenin Fiziksel ve Zihinsel Yetersizliginin Olctimii

Katilimcilara ZY derecesi tayini igin daha onceden uygulanmis olan Wechsler
Cocuklar i¢in Zeka Olgegi-R (WISC-R) kabul edildi. On temel ve iki yedek olmak
tizere toplam 12 alt testten olusan bir zeka 6l¢egi olan WISC- R (Revize Edilmis
Versiyonu) sonucunda elde edilen Sozel Zeka Bolimii (ZB), Performans Zeka
Baolimi (ZB) ve Genel Zeka Boliimii olmak tizere ti¢ puan tiiriinden (202) genel zeka
bélimiinde alinan puanlara gére ZY ’nin siddet siniflandirmasi 50-69 arasinda “hafif”,
35-49 arasinda “orta”, 20-34 arasinda “agir” olarak yapilmaistir.

Tum vaka annelerinden kronik hastalig1 olan ergenlerde fiziksel fonksiyonlari
degerlendirmek {izere tasarlanan ve Tiirkge gecerlik ve giivenilirligi Ozdogan ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan Cocukluk Cagi Saglik Degerlendirme Anketi
(Childhood Health Assessment Questionnaire- CHAQ) doldurmalari1 istenmistir.
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Kisinin giinlik yasam i¢inde yapmis oldugu eylemleri sorgulayan anket sorulart;
giyinme ve kigisel bakim, ayaga kalkma, yemek yeme, yiiriime, viicut bakimi (hijyen),
uzanma, tutma ve diger giinlik aktiviteleri icermektedir (203). Fiziksel yetersizligi
degerlendiren 30 madde; sekiz alandan olusan anketin skorlamasi, sorulara verilen

o5

cevap “hi¢ zorlanmadan” ise 0, “biraz zorlanarak™ ise 1, “cok zorlanarak™ ise 2,
“yapamaz” ise 3 olarak yapilmistir. Fiziksel yetersizlik arttikca skor artmaktadir.
CHAQ yetersizlik indeksi 0,1-0,5 arasinda ise hafif fiziksel kisitlilik, >0,5-1,5 arasinda
ise orta fiziksel kisitlilik, >1,5 ise siddetli fiziksel kisitlilik olarak degerlendirilmistir.

(Ek-2)

3.2.3. Menstruasyon Bilgisi Sorgulama

Hafif dizeyde ZY’si olan ergenlerin kendileri ve ailelerinden; orta, agir
derecede bilissel yetersizligi olan ergenlerin sadece annelerinden, kontrol grubundaki
ergenlerin sadece kendilerinden arastirmacilar tarafindan olusturulmus yapilandirilmis
bir form Gzerinden menstruasyon iliskili bilgiler elde edildi. Hastanin menars yast,
adetlerinin diizenli olup olmadigi, iki adetin ilk giinii arasinda gegen giin sayisi,
kanamanin kag giin siirdiigli, kanama miktari, yataga ya da i¢ ¢amasirlarina kan ¢ikip
¢ikmadig1, menstruasyon hijyeninde kullanilan ara¢ (hasta pedi/bez), adet agrist olup
olmadigi, varsa siddeti, dismenore evresi, agri kesici kullaniom durumu, adetler
oncesinde ya da adet sirasinda sinirlilikte, saldirgan ve takintili davraniglarda,
tekrarlayic1 hareketlerde artis olup olmadigi, oluyorsa okul/egitim kurumu
devamliligi, 6grenme yetenegi ve ev yasantist lizerindeki etkilerinin derecesi
(hig¢/nadiren/sik sik/nerdeyse her zaman), adetler sirasinda ya da hemen oncesinde
bulanti, kusma, bas agrisi, sislik hissi, ishal, sirt agris1 gibi siklik sikayetlerinin olup
olmadigi, menstriiel ve diger siklik sikayetlerin hastalik semptomlara etkileri,
adetlerin okul/egitim kurumu, giinliik hayat ve fiziksel aktivitelere devami engelleyip
engellemedigi, engelliyorsa derecesi (nadiren/sik sik/nerdeyse her zaman), hastanin
menstruasyon hijyeninde yardima ihtiyaci olup olmadigi, yardima ihtiyact var ise ped
kullanma gereksinimindeki farkindaligi, mahremiyet farkindaligi, ped degistirirken
temizlik kurallarina dikkat edip etmedigi, okul/egitim kurumunda ped degisimi yapip
yapamadigi, okul/egitim kurumunda yardimci olabilecek kisilerin  bulunup

bulunmadigy; primer hastalik ve menstriiel sikayetleri nedeniyle kullanmakta oldugu
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tedaviler, menstriel sikayetler i¢in kullanilan tedavilerin etkinligi, daha &nce
menstruasyon hakkinda bir doktordan bilgi almip alinmadigi, daha ©ncesinde
menstriiel sikayetle doktor bagvurusu gerekip gerekmedigi, annelerin kizlarinin adet
olmas1 ve olmamasi hakkindaki duygu ve diisiinceleri arastirmacilar tarafindan
olusturulan menstruasyon sorgulama formu ile sorgulandi.

Dongii 21 giinden kisaysa polimenore, 45 glinden uzunsa oligomenore; kanama
stiresi yedi giin ve daha kisaysa normal, yedi giinden uzunsa uzamis adet kanamast,
kanama miktar1 1-2 saatte bir ped degistirmek gerekiyorsa ¢ok yogun, giinde 4-6 ped
degistirmek gerekiyorsa normal, daha az ped degisimi gerekli ise hafif olarak
degerlendirildi. Hastalardan menstruasyon sirasindaki agr1 siddetini birden 10’a kadar
derecelendirmeleri istendi. Sifir agr1 yok, 10 en siddetli agr1 olarak degerlendirildi.
Dismenore evresi, agrinin gilinliik aktivitelere olan etkisi, eslik eden diger semptomlar
ve analjezik kullanim ihtiyacina gore yapildi. Menstruasyon agrisi olmayan veya agri
giinlik hayatin1 etkilemeyen, eslik eden semptomu olmayan, analjezik kullanimi
gerekmeyen hastalar Evre 0; agrili menstruasyonu olan, giinliik hayat1 agri ile bazen
kisitlanan, eslik eden semptomu olmayan, analjezik kullanimi nadiren gereken hastalar
Evre 1; agrili menstruasyonu olan, giinliik hayati agr1 ile etkilenen, eslik eden
semptomu olan, analjezik kullanimi gereken hastalar Evre 2; agrili menstruasyonu
olan, giinliik hayati agri ile etkilenen, eslik eden semptomu daha siddetli olan,
analjezik kullanimi ile sikayetleri diizelmeyen hastalar Evre 3 dismenore olarak
degerlendirildi. Menstriiel sikayeti olan hasta ebeveynlerine bilgi talebi edip
etmedikleri soruldu, bilgi talep eden hastalar ergen sagligi poliklinigine yonlendirildi.
COVID-19 kisitlamalar1 nedeniyle calisma pandemi doneminde gerceklestirildiginden
sorular bas arastirmaci tarafindan hasta annelerine ve hafif ZY’si olan vakalara telefon
goriismesi yoluyla soruldu. Annelerle ve hafif ZY’li vakalarla yapilan goriismeler 30
ile 55 dakika arasinda siirmiigtiir. Kontrol grubu kronik hastaligi olmayan bagka
herhangi bir sikayetle hastaneye bagvurmus olan vaka grubuna uygun yas grubundaki
ergenlerden secildi (EK-3, Ek-4).

3.2.4 Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Olcegi (CIYKO)

Hafif diizeyde biligsel yetersizligi olan ergenlerin kendileri ve ailelerinden;

orta, agir derecede ZY’si olan ergenlerin sadece annelerinden Varni ve arkadaslari
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tarafindan gelistirmis (204), Tiirkce gecerlilik ve giivenirliligi Uneri (2-7 yas igin),
Memik (8-18 yas i¢in) ve arkadaslari tarafindan gosterilmis (205) ¢ocuk ve ergenlerde
yasam kalitesi degerlendiren bir 6z bildirim 6l¢edi olan Cocuklar I¢in Yasam Kalitesi
Olgegi (CIYKO) 13-18 yas ebeveyn veya cocuk/ergen formu ile yasam kalitesi ile
iliskili bilgiler elde edildi. ZY’si olan hastalarin menstriiel 6zelliklerinin ve
menstruasyon iligkili sikayetlerinin yasam kalitesi iizerine etkisini karsilagtirmak i¢in
ayni yas grubundaki kronik hastalig1 olmayan ergenler kontrol grubu olarak ¢aligmaya
dahil edildi. CIYKO son bir ay i¢inde adet giinleri disinda ve adet giinleri sirasinda
olmak tizere iki formla katilimcilara uygulandi.

Olcek fiziksel ve psikososyal (duygusal, sosyal ve okul islevselligi) islevselligi
sorgulayan 23 maddeden olusmaktadir. Maddeler 0 ile 100 arasinda
puanlandirilmistir. Higbir zaman 100 puan, nadiren 75 puan, bazen 50 puan, siklikla
25 puan ve hemen her zaman 0 puan olarak degerlendirilmistir. Fiziksel islevsellik
boliimiindeki sekiz maddenin puanlari, dogrusal olarak c¢evrilip toplanarak madde
sayis1 olan sekize béliinerek fiziksel saglik toplam puani (FSTP) elde edilmistir. Olgek
alt puanlar1 olan duygusal islevsellik puan1 (DIP) duygusal islevsellik boliimiindeki
bes maddenin dogrusal olarak ¢evrildikten sonra toplanip doldurulan madde sayisina
bolinmesi ile, sosyal islevsellik puani(SIP) sosyal islevsellik béliimiindeki bes
maddenin dogrusal olarak cevrildikten sonra toplanip doldurulan madde sayisina
bélunmesi ile hesaplanmustir. Okul islevselligi puan1 (OIP) cocuk okula devam
ediyorsa doldurulmus ve okul ile ilgili sorunlar boliimiindeki bes maddenin dogrusal
olarak cevrildikten sonra toplanip doldurulan madde sayisina boliinmesi ile
hesaplanmistir. Psikososyal saglik toplam puani (PSTP) duygusal islevsellik
boliimiindeki bes, sosyal islevsellik boliimiindeki bes, okul ile ilgili sorunlar
boliimiindeki bes maddenin puanlariin, dogrusal olarak ¢evrildikten sonra toplanarak
toplam madde sayis1 olan on bese béliinmesi sonucunda, dlgek toplam puani (OTP)
ise tiim Olcek madde puanlarinin, dogrusal olarak ¢evrilip toplanarak toplam madde
sayist olan 23’e boliinmesi ile bulunmustur. Eger cocuk okula gitmiyorsa PSTP
hesaplanirken okul islevselligi doldurulmadigi i¢in sosyal islevsellik ve duygusal
islevsellik puanlar1 ¢evrilerek toplanarak, her iki alandaki doldurulan madde sayisina
bolinmiistiir. Bu durumda OTP’da aym sekilde okul islevselligi dikkate almmadan

hesaplanmistir. Olgekten alman toplam puanin yiiksekligi  yasam Kkalitesinin
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yiiksekligini gosterir. Calismada katilimcilara CIYKO maddeleri normal giinlik
yasamlar1 ve menstruasyon sirasinda olarak ayri sorulmustur. Olgegin Tiirkce
gegerlilik ve giivenirlilik c¢alismasin1  yapan arastirmacilardan bu ¢alismada

kullanilmasina dair izin alinmustir. (EK-4)
3.3. Verilerin Istatistiksel Degerlendirmesi

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler igin
IBM SPSS Statistics for Windows, Version 22.0 (Armonk, NY: IBM Corp.) programi
kullanildi. Calisma verileri degerlendirilirken parametrelerin normal dagilima
uygunlugu 50 ve istii 6rnek sayisi i¢in “Kolmogorov-Smirnov” ve <50 ornek sayisi
icin “Shapiro-Wilk” testi ile degerlendirilmistir. Calisma verileri degerlendirilirken
tanimlayict istatistiksel metotlarin (Ortalama, Standart sapma, frekans) yam sira,
niceliksel verilerin karsilagtirllmasinda normal dagilim gosteren parametrelerin iki
grup arast karsilastirmalarinda “Student t” testi, normal dagilim gostermeyen
parametrelerin iki grup arasi karsilastirmalarinda “Mann Whitney U” testi kullanildi.
Normal dagilim gostermeyen parametrelerin  ikiden fazla grup arasi
kargilastirmalarinda  "Kruskal-Wallis"  testi  kullanildi.  Niteliksel  verilerin
karsilastirilmasinda ise Ki-Kare testi, "Fisher’s Exact" testi ve "Fisher-Freeman-
Halton" testi kullanildi. Normal dagilima uygunluk gdsteren parametreler arasindaki
iliskilerin incelenmesinde "Pearson™ korelasyon analizi kullanildi. Vaka ve kontrol
gruplarinin menstruasyon ile yagam kalitesi puanlarindaki degisimi kendi iglerinde
karsilastirmak icin paired t-testi; vaka ve kontrol gruplarmin menstruasyon ile yasam
kalitesi puanlarindaki degisimi birbiriyle karsilastirmasi ic¢in tekrarli Olgtimler

ANOVA kullanilds. Istatistiksel anlamlilik i¢in p<0,05 diizeyi pozitif degerlendirildi.
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4 BULGULAR

Calisma 01.01.1997-31.12.2020 tarihleri arasinda Cocuk Genetik Hastaliklar1
Bilim Dali’nda; Down sendromu, Williams sendromu, Angelman sendromu, Rett
sendromu, 22q11.2 delesyon sendromu tanilariyla takipli 49 kisilik vaka ve 50 kisilik
kontrol gruplarindan olusan toplam 99 ergen uzerinde yapilmistir. Hafif ZY’li dort
ergen sorulara cevap vermeyi kabul etmemistir. Anketler 49 annenin tamamina, hafif

ZY’1i 12 ergene, 50 saglikli kontrole uygulanmistir.
4.1. Gruplarin Genel Ozellikleri

Calismaya katilan tim ergenlerin yas ortalamas1 15,09 + 2,51 yildir. Vaka ve
kontrol gruplarindaki ergenlerin yas ortalamalari1 arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05). Tiim vakalarin birincil bakim verenleri
anneleriydi. Vaka ve kontrol gruplarindaki ergenlerin, anne-baba yasi, egitimi,
meslegi, aylik gelir durumu, anne-baba medeni durumu, bakim verici ve yasadiklar
evdeki ¢ocuk sayisi Ozellikleri benzerdir. Gruplarin demografik 6zellikleri Tablo
4.1.°de gosterilmistir. Vaka grubundaki ergenlerin egitim alma yiizdeleri, kontrol

grubundan istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktiir (p<0,001).

Tablo 4.1. Gruplarin demografik agidan degerlendirmesi

Parametreler Vaka Kontrol P degeri
(n=49) (n=50)
Ort+ SS Ort+ SS
Yas 14,93 + 2,82 15,24 + 2,18 0,537
Egitim 37 (75,5) 49 (98) <0,001*
Ilkokul 6 2
Ortaokul 26 9
Lise 5 36
Universite 0 2
Anne Yasi 4438 + 7,17 41,73 +6,76 0,054
Baba Yas1 48,19 + 6,82 46,48 + 7,08 0,197
n(%o) n (%)
Aylik Gelir, n ( %)
Diisiik 12 (24,5) 8 (16,0) 0,385
Orta 36 (73,5) 39 (78,0)
Y Uksek 1(2,0) 3 (6,0)



Tablo 4.1. (Devam) Gruplarin demografik agidan degerlendirmesi

Parametreler Vaka Kontrol P degeri
(n=49) (n=50)
Bakim Veren, n(%0)
Kendi 0 (0) 1(2,0) 0,320
Biyolojik ebeveyn 49 (100,0) 49 (98,0)
Cocuk Sayisi, n(%0)
Bir 5(10,2) 6 (12,0) 0,543
Iki 18 (36,7) 23 (46,0)
Uc ve daha fazla 26 (53,1) 21 (42,0)
Cocuk Sirasi, n(%)
Birinci 15 (30,6) 24 (48,0) 0,069
Ikinci 17 (34,7) 18 (36,0)
Ug ve Ustl 17 (34,7) 8 (16,0)
Ebeveyn Durumu, n(%o)
Birlikte 42 (85,7) 45 (90,0) 0,351
Ayri/Bosanmis 5(10,2) 5(10,0)
Baba Olmiis 2 (4,1) 0 (0)
Anne Olmiis 0 (0) 0 (0)
Anne Egitimi, n(%0)
Okuryazar degil 5(10,2) 1(2,0) 0,211
Ilkokul 17 (34,7) 15 (30,0)
Lise 15 (30,6) 23 (46,0)
Y tiksekokul 12 (24,5) 11 (22,0)
Anne Meslegi, n(%0) 0,085
Cahlisiyor 9(18,4) 16 (32,0)
Calismiyor 39 (79,6) 30 (60,0)
Emekli 1(2,0) 4 (8,0)
Baba Egitimi, n(%0) 0,597
Okuryazar degil 1(2,0) 0 (0)
Ikokul 12 (24,5) 11 (22,0)
Lise 17 (34,7) 23 (46,0)
Y tiksekokul 17 (34,7) 16 (32,0)
Bilinmiyor 2(41) 0 (0)
Baba Meslegi, n(%0)
Cahsiyor 37 (75,5) 44 (88,0) 0,347
Cahismyor 3(6,1) 3 (6)
Emekli 7 (14,3) 3(6)
Bilinmiyor 2 (41) 0 (0)

*p< 0,05
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Vaka grubundaki ergenlerin genetik hastalik tanilarina en biiytik kismini %46,9
(n=23) ile Down sendromu olusturmaktadir, bunu %22,5 (n=11) ile Williams
sendromu, %14,3 (n=7) ile 22q11.2 delesyon sendromu takip etmektedir. ZY’lerine
gore vakalarin 18’1 (%36,7) agir, 15’1 (%30,6) orta, 16’s1 (%32,7) hafiftir. Vakalarin
genetik tanilart ve ZY dereceleri Tablo 4.2.”de gosterilmistir. Vakalarin 37°si (%75,5)
egitim almaktadir. Bunlarin 16’s1 (%43,2) kaynastirma, 28’1 (%75,7) 6zel egitime
gitmektedir. Hafif yetersizligi olan vakalardan dordii, orta yetersizligi olan vakalardan
biri, agir yetersizligi olan vakalardan yedisi hi¢ egitim almamaktadir.

Vaka grubundaki ergenlerin ek hastaliga sahip olma ve ila¢ kullanim oranlar,
kontrol grubundan istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksektir (sirasiyla; p<0,001,
p<0,001). Down sendromlu bir vaka, Angelman sendromlu vakalarin tamami, 22q11.2
delesyon sendromlu iki vaka, Rett sendromlu ti¢ vaka epilepsi tanisi ile antiepileptik
ila¢ kullanmaktadir. Calismaya katilan Williams sendromlu vakalardan higbiri ndbet
gecirmemisti. Down sendromlu vakalardan dokuzunda, 22g11.2 delesyon sendromlu
vakalardan birinde hipotirodi mevcuttur. Down sendromlu vakalarda bir tanesi
hipertiroidi nedeniyle takiplidir. Sekizi Down sendromu, dordd Williams sendromu,
birer tanesi Angelman, Rett ve 22911.2 delesyon sendromundan olmak (zere 15
vakada ¢esitli derecelerde gérme problemi mevcuttur. Down sendromlu 13 (%56,5) ,
Williams sendromlu dokuz (%81,8), 22g11.2 delesyon sendromlu dort (%57,1)
vakada konjenital kalp hastaligi oykiisii vardir. Williams sendromlu i¢ (%27,3),
Angelman sendromlu bir (%33,3), 22911.2 delesyon sendromlu iki (%28,6), Rett
sendromlu bir (%20) vaka duygu durum diizenleyici ilag kullanmaktadir. Vaka
grubunda Ucl (%60) Rett sendromu, bir (%4,3) Down sendromu, biri (%9) Williams
sendromu tanili toplam bes hasta (%10,2) daha 6ncesinde puberte prekoks tanisiyla
izlenmistir.

CHAQ yetersizlik indeksi 0,1-0,5 arasinda olup hafif fiziksel kisitliligi olan 10
(%20,4), 0,5-1,5 arasinda orta fiziksel kisitliligi olan 19 (%38,8), >1,5 olup siddetli
fiziksel kisitliligi olan 20 (%40,8) hasta bulunmaktadir. Vakalarin %40,8’1 (n=20)

orta-ileri derecede iletisim sorunu yasamaktadir.
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Tablo 4.2. Vakalarin genetik tanilari, zihinsel yetersizlik dereceleri

Parametreler Sonuglar

Tam n (%)
Down Sendromu 23 (46,9)
Angelman Sendromu 3(6,1)
Williams Sendromu 11 (22,5)
22q11.2 Delesyon Sendromu 7(14,3)
Rett Sendromu 5(10,2)

Zihinsel Yetersizlik Derecesi n (%)
Hafif 16 (32,7)
Orta 15 (30,6)
Agir 18 (36,7)

4.2. Gruplarin Menstruasyon Ozellikleri

Calismaya katilan tim ergenlerin menars yasi 8,5-15 yil arasinda, ortalamasi
11,97 + 1,35 yildir. Ergenlerin menars yasi, menstruasyon sikligi, stresi ve kanama
miktarinda vaka grubu ile kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik bulunmamaktadir (p>0.05). Kontrol ve vaka gruplarinin menstruasyon
Ozellikleri Tablo 4.3’te karsilastinilmistir.  Vakalardan  %83,7’si  (41/49)
menstruasyonlarmi diizenli olarak belirtmistir. Vakalarin %16,3’1 (8/49) menstrlel
sikluslarinin li¢ ay ve daha uzun araliklarla oldugunu, %6,1°1 (3/49) yedi giinden uzun

stire kanadigin1 bildirmistir.

Tablo 4.3. Gruplarin menstruasyon 6zellikleri

Parametreler Vaka (n=49) Kontrol(n=50) p degeri

Ort+ SS Ort+ SS

Menars Yasi 11,83 +1,58 12,11 +1,08 0,304

Menstruasyon Sikhigi, giin 32,09+ 20,91 28,64 + 2,85 0,280

Menstruasyon Sdresi, gin 5,30+ 1,57 572+151 0,181
n (%) n (%)

Menstruasyon Duzenli 41(83,7) 44 (88) 0,537

Polimenore 0 1(2) 0,320

Oligomenore 8 (16,3) 6 (12) 0,537

Uzamis adet kanamasi 3(6,1) 0 0,076

Kanama Miktar 0,319
Hafif 5(10,2) 8 (16)
Normal 42 (85,7) 37 (74)
Yogun 2(4,1) 5 (10)

Kan Tagma 23 (46,9) 29 (58) 0,270
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B Vaka Sayisi Kontrol Sayis1

Sekil 2. Vaka ve kontrol grubunun menars yasi dagilimi.

Ergenlerin menstruasyon sirasinda agri ve dismenore evrelerinde vaka
grubunun annelerinin cevaplariyla kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir farklilik bulunmamaktadir (sirasiyla p=0,069; p=0,061).

Annelerin cevaplarina gore vakalarin %67,35’inde (33/49) menstruasyon
sirasinda agr1 mevcuttur. Dort anne kizlarinin menstruasyon sirasinda agrist olup
olmadigin1 bilememektedir. Ug¢ anne kizlarmin menstruasyon sirasinda ndbet
sikhiginda artis oldugunu bildirmistir. Vakalarmm %36,7’si (18/49) menstruasyon
sirasinda ila¢ kullanmaktadir. Vaka grubundaki ila¢ kullanan ergenlerden 16’s1
menstruasyon sirasinda agri kesici kullanmaktadir. Agri kesiciler Rett sendromlu bir
vakada nobeti engellemek, diger vakalarda menstruasyon agrisini hafifletmek igin
kullanilmigtir. Down sendromlu bir vaka uzayan ve yogun menstriiel kanama sikayeti
nedeniyle OKS kullanmaktadir. Bir vaka kullandigi ilacin adii belirtmemistir.
Kontrol grubunundaki %52 (26/50) ergen menstruasyon sirasinda ilag¢ kullanmaktadir.
Bu grupta kullanilan ilaglarin tamami menstruasyon agrisina yonelik agri kesicilerdir.
Menstruasyon sirasinda agri1 kesici kullanimi, kontrol grubuyla vaka grubunun
annelerinin cevaplarma gore karsilastirildiginda benzerdir (p=0,051). Vakalarda agri
kesici olarak en sik kullanilan ilag %55,5 ile parasetamol olup, ibuprofen, mefenamik
asit, naproksen tercih edilen diger seceneklerdir. Vakalardan biri agr1 sikayetine
yonelik aralikli olarak parasetamol ve ibuprofen tedavilerini beraber kullanmaktadir.
Agn sikayeti olan vakalarin timii aldiklar1 tedaviyi basarili degerlendirmistir.

Premenstriel belirtiler vakalarin %51’inde bulunmaktadir. Vakalarin

annelerinin cevaplarina gore karsilastirildiginda kontrol grubunda istatistiksel olarak
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anlamli diizeyde yiiksektir (p=0,002). Kizlar1 Rett sendromu ve Down sendromu olan
iki anne, kizlarindaki premenstriel belirtiler hakkinda yorum yapamamaistir.

Annelerin cevaplarina gore menstruasyon dokuz (%18,4) vakada giinliik hayati
sik sik veya her zaman etkilemektedir. Menstruasyonun glnlik hayat Gzerine olan
etkisinde annelerin cevaplarina gore vaka grubu ile kontrol grubu arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p=0,431). Fiziksel kisitlilig1 olmayan
veya hafif olan vakalarin %10’unda menstruasyon ile fiziksel aktivitelerde kisitlanma
vardir, hepsi “nadiren” etkilenme belirtmistir ; orta-yliksek ambulasyon kisitlilig1 olan
vakalarin %40,8’1 herhangi bir diizeyde fiziksel aktivitelerde kisitlanma olmaktadir,
%12,8°1 (5/39) “sik sik-her zaman” etkilenme bildirmistir. Yiksek ambulasyon
kisithiligi olan vakalarin menstruasyonla fiziksel aktivitelerinde kisitlanma,
ambulasyon kisitlilig1 olmayan veya hafif olan vakalara gore daha yuksek olmakla
beraber istatistiksel olarak fark yoktur (p=0,062). Kontrol grubunda menstruasyon
fiziksel aktiviteleri vaka grubundan istatistiksel olarak anlamli diizeyde fazla
kisitlamaktadir (p=0,048). Menstruasyon vaka grubunda kontrol grubundan
istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksek oranda okul devamsizligina sebep
olmustur (p<0,001). Kontrol ve annelerin cevaplarina gore vaka grubunun
menstruasyon ile iligkili sikayetleri ve menstruasyon etkileri Tablo 4.4.te
goOsterilmistir.

Annelerin = %22,4°G  (11/49) takintilarda, %8,2’si (4/49) tekrarlayici
hareketlerde, %16,3’ii (8/49) saldirganlikta menstruasyon ile artis oldugunu
belirtmigtir. Saldirganlikta artig bildiren sekiz anneden ikisi (%25) sikayetin okula
devami daima engelledigini, {licii (%37,5) 6grenme yetenegini her zaman etkiledigini,
ticli (%37,5) sikayetin evde daima-sik sik sorun yarattigini; takintilarda artig bildiren
11 anneden yedisi (%63,6) sikayetlerin evde sik sik-daima sorun yarattigini, dordi
(%36,4) ogrenme yetenegini sik sik-daima etkiledigini sdylemistir. Annelerinin
takintilarda artig bildirdigi 11 hastadan 10’u egitim almaktadir, bir anne (%10)
sikayetin okula devami daima engelledigini belirtmistir. Tekrarlayici hareketlerde artis
bildiren dort anneden biri (%25) sikayetin 6grenme yetenegini her zaman etkiledigini,
ikisi (%50) evde sik sik-her zaman sorun yarattigini belirtmistir. Annelerin tekrarlayici
hareketlerde artig bildirdigi dort hastadan tigii egitim almaktadir, bir anne (%33,3)

sikayetin okula devami her zaman engelledigini belirtmistir.



49

Tablo 4.4. Kontrol ile vaka annelerinin cevaplarina gore vaka grubunun menstruasyon
ile iligkili sikayet ve menstruasyon etkilerinin karsilastirmasi

Parametreler Vaka Anneleri (n=49) Kontrol (n=50) p
n (%) n (%)

Agn 33 (67,35) 44 (88) 0,069

Dismenore Evresi (n=33) (n=44) 0,061
Evre 0 6 (18,2) 13 (29,6)

Evre 1 18 (54,6) 14 (31,8)
Evre 2 8 (24,2) 15 (34,1)
Evre 3 1(3,0) 2 (4,5)
Menstruasyonda Ila¢ Kullanim 0,126
18 (36,7) 26 (52,0)

Premenstriel Belirtiler ** 25 (51,0) 42 (84,0) 0,002*
Bulanti 8 (16,3) 12 (24,0) 0,342
Kusma 1(2,0) 2 (4,0) 0,570
Bas agris1 3(6,1) 18 (36,0) <0,001
Sirt agrisi 7 (14,3) 24 (48,0) <0,001
Siskinlik hissi 8 (16,3) 13 (26,0) 0,239
Ishal 3(6,1) 6 (12,0) 0,309

Menstruasyon Doneminde Sinirlilikte Artma 0,184

28 (57,1) 35 (70,0)

Menstruasyonun Giinliikk Hayat Uzerine Etkisi 0,431
Hicbir zaman 28 (57,1) 25 (50,0)

Nadiren 12 (24,5) 18 (36,0)
Sik sik 4 (8,2) 5 (10,0)
Her zaman 5(10,2) 2 (4,0)

Menstruasyonun Fiziksel Aktivite Uzerine Etkisi 0,048*
Hicbir zaman 28 (57,1) 17 (34,0)

Nadiren 16 (32,7) 19 (38,0)
Sik sik 2(41) 9 (18,0)
Her zaman 3(6,1) 5 (10,0)

Menstruasyonun Okul Devamliig Uzerine Etkisi <0,001*

(n=37) (n=50)
Var 15 (40,5) 4 (8,0)
Yok 22 (59,5) 46 (92,0)

Menstruasyon Sorunu Nedeniyle Doktor Bagsvurusu
13 (26,5) 7 (14,0) 0,121

Menstruasyon Gormeyi Sorun Olarak Degerlendirme
10 (20,4) 5 (10,0) 0,149

e *p< 0,05, ** birden fazla belirti isaretlenebilir.
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Vakalarin %73’linlin (36/49) menstruasyon bakiminda yardima ihtiyaci
bulunmaktadir. ZY diizeyine gore hafif olanlarin %37,6’sinin (n=6), orta olanlarin
%80’inin (n=12), agir olanlarin tamamiin menstruasyon hijyeninde yardim ihtiyaci
olmustur. Yardim ihtiyaci olan vakalarmn %38,9°u (n=14) ped takmas1 gerektiginin,
%47,2°s1 (n=17) mahremiyetinin farkinda degildir. Anneler tarafindan kirli pedlerini
duvara yapistirma, yabancilara adet gordiigiinii sOyleme, memelerini gosterme gibi
davraniglar belirtilmistir. Yardima ihtiyac1 olan vakalarin %41,6’s1 Kirli bez veya
pedlerin degisiminde hijyen sorunu yasamaktadir. ZY diizeyi arttik¢a temizlik
kurallarina uyum sorunu artmaktadir (p=0,007).

Menstruasyon hijyeninde yardim ihtiyaci olan vakalardan besi (%13,5)
menstruasyon suresince hic okula gitmemektedir. Menstruasyon sirasinda okula giden
vakalardan alt1 tanesi (%21,4’1) okulda ped/bez degistirebilmektedir. Okulda ped
degistiren vakalardan iki tanesine egitim kurumundaki 6gretmenleri yardimci olurken,
dort anne ped degistirebilmek icin okula gitmektedir. Annelerden 12 tanesi kizlarina

menstruasyon hijyeninde okulda yardimci olabilecek personel olmadigini belirtmistir.

Tablo 4.5. Zihinsel yetersizlik derecesine gére menstruasyon hijyeninde yardima
ihtiya¢ duyma ve yardim ihtiyaci olan vakalarin 6z bakim ile mahremiyet
farkindalig1, menstruasyon sirasinda okula devam edebilme ve okulun
menstruasyon hijyenin ile iligkili durumu

Parametreler Hafif Orta Agr p
n=16 n=15 n=18 degeri

Menstruasyon Hijyeninde Yardmma lhtiyag 6 12 18  <0,001

Duyma, n (%) (37,5) (80) (100)
Yardima ihtiyac1 Olan Vakalar n=6 n=12 n=18
Menstruasyon Sirasinda Ped/Bez Takilmasi 4 11 7 0,014*
Gerektiginin Farkinda Olma, n(%) (66,7) (91,7) (38,9)
Menstruasyon Sirasinda Mahremiyet 4 9 6 0,062
Farkindaligi, n (%) (66,7) (75) (33,3)
Menstruasyon Temizligine Uyum Sorunu 1 2 12 0,007*

Yasama, n (%) (16,7) (16,7) (66,7)
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Tablo 4.5. (Devam) Zihinsel yetersizlik derecesine gdre menstruasyon hijyeninde
yardima ihtiya¢ duyma ve yardim ihtiyaci olan vakalarin 6z bakim ile
mahremiyet farkindaligi, menstruasyon sirasinda okula devam edebilme
ve okulun menstruasyon hijyenin ile iliskili durumu

Parametreler Hafif Orta Agir p
n=16 n=15 n=18 degeri

Yardim Ihtiyaci1 Olup 5 11 12

Menstruasyon Sirasinda Okula Gidebilen

Vakalar

Okulda Ped/Bez Degistirme, n (%) 0 0 6 0,006*
(50)

Okulda Hijyen Konusunda Yardimei Olabilecek 2 6 8 0,584

Personel Varligi, n (%) (33,3) (54,5) (66,7)

Ki-kare testi *p <0,05

Calismaya katilan hafif ZY vakalarmin tamami menstruasyon sirasinda ped,
orta- agir ZY ’si olan vakalarin 131 (%39,4) hasta bezi kullanmaktadir. Menstruasyon
sirasinda hasta bezi kullanim sikligt ZY derecesi yiikseldik¢e anlamli olarak
artmaktadir (p=0,001).

Menars Oncesi hi¢cbir aile menstruasyon danismanligi i¢in doktora
bagvurmamistir. Menstruasyon ve iliskili sorunlara yonelik olarak alt1 anne bilgi talep
etmistir. Vaka annelerinin %40,8’1 (20/49) daha 6ncesinde menstruasyon ile ilgili
olarak bir doktor tarafindan bilgilendirilmistir. Vakalarin %26,5’i (13/49)
menstruasyon ile iligkili sikayetler nedeniyle doktora basvurmustur, bu oran kontrol
grubunda %14’tiir (7/50). Menstruasyon iliskili sikayetlerle doktora basvuru vaka
grubunda daha fazla olmakla beraber istatistiksel olarak iki grup arasinda anlamli fark
yoktur (p=0,121). Annelerden 10 (%20,4) tanesi menstruasyon gérmeyi sorun olarak
degerlendirmis, ancak bu ¢alismada higbir anne menstruasyona mudahale edilmesini
talep etmemistir. Hastalarin zihinsel ve fiziksel yetersizlik dizeyleri ile annelerin
kizlarmnin menstruasyon gormesini sorun olarak degerlendirmesi arasinda anlamli
iliski yoktur (sirasiyla p=0,544; p=0,359). Zihinsel ve fiziksel yetersizlik dizeyi ile
annelerin kizlarmin menstruasyon gérmesini sorun olarak tanimlama duzeyleri Sekil
3.’te gosterilmistir. Anneler bu konuda en ¢ok “Bu benim sorumlulugum, onu ben

dogurdum”; "Bu benim kaderim." seklinde cevap vermistir. Bir anne “O adet gorsiin
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ben ona pamuklar gibi tertemiz bakarim.” demistir. Vaka grubunun annelerine
kizlarinin menstruasyon olmamasi ile ilgili diisiinceleri soruldugunda %79,6’s1 bunu
sorun olarak degerlendirmistir. Anneler bu soruya yonelik olarak en sik “Kendi
rahatim i¢in bdyle bir sey isteyemem.”, “Biz nasil adet gormeyince rahatsiz oluyorsak
0 da benzer sorunlar yasar, siskinlik hisseder”, “Pis kan iginde kalir, siser” seklinde

cevaplar vermistir.

Menstruasyonu Sorun Olarak Gérme
30%

25%

20%

15%

10%
5% I
0%

Hafif Orta Agir

B Fiziksel Yetersizlik  m Zihinsel Yetersizlik

Sekil 3. Zihinsel ve fiziksel yetersizlik diizeyi ile annelerin kizlarinin menstruasyon

gormesini sorun olarak tanimlama diizeyleri arasindaki iliski.

Menstruasyon sirasinda agri, dismenore evresi, menstruasyon sirasinda veya
hemen 6ncesinde sinirlilikte artma; menstruasyonun sosyal hayat, fiziksel aktiviteler,
okul devamlilig1 iizerine etkileri hakkindaki sorulara hafif ZY’li vakalarin kendi ve
annelerinin verdikleri cevaplar karsilastirildiginda benzer bulunmustur. Hafif ZY’li
vakalarin kendi ve annelerinin cevaplarina gére menstruasyon ile iliskili sikayet ve
menstruasyon etkileri karsilagtirmas1 Tablo 4.6.’da gosterilmistir. Hafif ZY’li
vakalarin sekizi (%66,7) kendilerinde premenstriiel belirtiler tariflerken, ¢ anne
kizlarinda premenstriiel siklik sikayet belirtmistir. Hafif ZY’li hastalarin kendi

cevaplarina gore premenstriiel sikayetler annelerin cevaplarina gore anlamli diizeyde
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yuksektir (p=0,041). Annelerden farkli olarak hafif ZY’li vakalardan ikisi (%16,7)
sinirlilikte, dordii saldirganlik ve takintilarda (%33,3) artig bildirmistir.

Tablo 4.6. Hafif zihinsel yetersizligi olan vakalarin kendi ve annelerinin cevaplarina
gore menstruasyon ile iligkili sikayet ve menstruasyon etkileri karsilagtirmasi

Parametreler Hafif Vaka Hafif Vaka Kendi p
Anneler (n=12)
(n=12) n ( %)
n (%)
Agni 9 (75,0) 10 (83,3) 0,615
Dismenore Evresi n=9 n=10 0,869
Evre 0 1(111) 2 (20,0)
Evre 1 7(77,8) 7 (70,0)
Evre 2 1(112) 1 (10,0)
Evre 3 0(0,0) 0
Premenstruel Belirtiler 3 (25,0) 8 (66,7) 0,041*
Bulanti 1(8,3) 3(25,0) 0,273
Kusma 0(0,0) 0 (0,0)
Bas agris1 1(8,3) 4 (33,3) 0,132
Sirt agris1 1(8,3) 1(8,3) 1,000
Siskinlik hissi 1(8,3) 4 (33,3) 0,132
Ishal 1(8,3) 1(8,3) 1,000
Menstruasyon Doneminde Sinirlilikte Artma 0,408
6 (50,0) 8 (66,7)
Menstruasyonun Ginliik Hayat Uzerine EtKkisi 0,080
Hicbir zaman 9 (75,0) 5(41,7)
Nadiren 1(8,3) 6 (50,0)
Sik sik 2 (16,7) 1(8,3)
Her zaman 0(0,0) 0 (0,0)
Menstruasyonun Fiziksel Aktivite Uzerine EtKisi 1,000
Hicbir zaman 9 (75,0) 9 (75,0)
Nadiren 3 (25,0) 3(25,0)
Sik sik 0 (0) 0 (0)
Her zaman 0 (0) 0 (0)
Menstruasyonun Okul Devamhhg Uzerine Etkisi (n=9) 0,317
Var 2 (22,2) 4 (44,4)
Yok 7 (77,8) 5 (55,6)

e p<0,05 ** birden fazla belirti isaretlenebilir
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Kontrol grubuyla hafif vakalarin kendi cevaplarina gére menstruasyon ile
iliskili sikayetleri ve menstruasyon etkileri Tablo 4.7.’de gosterilmistir. Iki grubun
menstruasyon sirasinda agri, agri kesici kullanimi, dismenore evresi ile
menstruasyonun sosyal hayat ve fiziksel aktiviteler Uzerine etkisi benzerdir.
Premenstriiel sikayetlerden sirt agris1 kontrol grubunda anlamli olarak fazla
bildirilmistir (p=0,012). Hafif ZY’li vakalarda menstruasyonun okul devamsizligi
uzerine olan etkisi istatistiksel olarak kontrol grubundan ytksektir (p=0,003) Hafif

ZY’li vakalarin %33,3’ iinlin menstruasyon sirasinda yardima ihtiyaci bulunmaktadir.

Tablo 4.7. Kontrol ile hafif vakalarin kendi cevaplaria gére menstruasyon ile iligkili
sikayet ve menstruasyon etkileri karsilastirmasi

Parametreler Hafif Vaka Kontrol (n=50) p
Kendi (n=12) n ( %)
n ( %)
Agr1 10 (83,3) 44 (88,0) 0,665
Dismenore Evresi, n=10 0,146
Evre 0 2 (20,0) 13 (29,6)
Evre 1 7 (70,0 14 (31,8)
Evre 2 1(10,0) 15 (34,1)
Evre 3 0 2 (4,5)
Menstruasyon Agri Kesici Kullanimi 0,137
3(27,3) 26 (52,0)
Premenstruel Belirtiler
Bulant1 3(25,0) 12 (24,0) 0,942
Kusma 0 (0,0) 2 (4,0) 0,481
Bas agrisi 4 (33,3) 18 (36,0) 0,862
Sirt agrisi 1(8,3) 24 (48,0) 0,012*
Siskinlik hissi 4 (33,3) 13 (26,0) 0,609
Ishal 1(8,3) 6 (12,0) 0,719
Menstruasyonun Gunluk Hayat Uzerine Etkisi 0,768
Hicbir zaman 5(41,7) 25 (50,0)
Nadiren 6 (50,0) 18 (36,0)
Sik sik 1(8,3) 5 (10,0)
Her zaman 0(0,0) 2 (4,0)
Menstruasyonun Fiziksel Aktivite Uzerine EtKisi 0,053
Hicbir zaman 9 (75,0) 17 (34,0)
Nadiren 3(25,0) 19 (38,0)
Sik sik 0 (0) 9(18,0)

Her zaman 0(0) 5 (10,0)
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Tablo 4.7.(Devam)Kontrol ile hafif vakalarin kendi cevaplarina gére menstruasyon
ile iligkili sikayet ve menstruasyon etkileri karsilastirmasi

Menstruasyonun Okul Devamlihgi Uzerine Etkisi 0,003
(n=9) (n=50)
Var 2 (22,2) 4 (8)
Yok 7 (77,8) 46 (92)
Menstruasyonda Sinirlilikte Artma 0,822
8 (66,7) 35 (70,0)
Ki-kare testi *p < 0,05

4.3. Gruplarin Menstruasyon Dis1 ve Sirasindaki Yasam Kalitesi Karsilastirmasi

Gruplarin menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi
puanlarmin tim vakalarm annelerinin cevaplarina gore karsilastirmas: Tablo 4.8.de
gosterilmistir. Annelerin cevaplarina gore vakalarin menstruasyon disi fiziksel saglik
toplam puam (FSTP), sosyal islevsellik puani (SIP), okul islevselik puani (OIP),
psikososyal saglik toplam puani (PSTP) ve dlgek toplam puani (OTP) kontrol grubuna
gore istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktiir (sirasiyla p<0,001; p<0,001, p=
0,001; p=0,005; p<0,001). Menstruasyon dis1 duygusal islevsellik puaninda (DIP)
anlaml fark yoktur (p=0,534). Vaka grubunda menstruasyon sirasinda SIP, OIP, PSTP
ve OTP’ler kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktiir
(swrastyla p<0,001; p=0,006; p=0,002; p=0,003). Menstruasyon sirasinda vaka
grubunun FSTP’leri kontrol grubuna gore diisilk olmakla beraber iki grup arasinda
istatistiksel fark bulunmamaktadir (p=0,102). Menstruasyon dis1 ve menstruasyon
sirasinda vaka grubunun DIP’leri kontrol grubuna gére daha yiiksek olmakla beraber

istatistiksel olarak anlamli degildir (sirasiyla p=0,534; p=0,916).
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Tablo 4.8. Kontrol ile vakalarin annelerine gore vaka grubunun menstruasyon disi ve
menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi karsilastirmasi

Parametreler Tum Vakalarmn Kontrol (n=50) P degeri
Anneleri (n=49)
Ort + SS (medyan) Ort+ SS (medyan)

Menstruasyon Dis1 60,91 + 32,24 85,38 + 15,05 2<0,001*

FSTP (65,62) (89,06)

Mentruasyon Dis1 DiP 69,80+ 20,84 67,90 £ 21,22 20,534
(75,0) (67,50)

Menstruasyon Dis1 SiP 67,24 + 31,66 89,50 + 16,20 2<0,001*
(75,0) (100,0)

Menstruasyon Dis1 oipP 62,50 + 20,75 76,80 £ 19,50 10,001*
(60,0) (80,0)

Menstruasyon Dis1 67,59 + 20,71 78,07 £ 14,90 10,005*

PSTP (68,33) (80,0)

Menstruasyon Disi oTP 64,66 + 21,28 80,61 + 12,82 1<0,001*
(61,11) (80,98)

Menstruasyon sirasinda 52,68 + 33,19 64,19 + 25,55 20,102

FSTP (56,25) (65,63)

Mentruasyon Sirasinda 66,63 + 22,58 65,90 + 25,07 20,916

DiP (70,0) (65,0)

Menstruasyon Sirasinda 64,90 + 31,88 91,60 + 14,12 2<0,001*

Sip (70,0) (100,0)

Menstruasyon Sirasinda 59,73 + 24,04 73,80 £ 21,96 10,006*

oipr (55,0) (75,0)

Menstruasyon Sirasinda 64,96 + 21,78 77,10 £ 15,93 10,002*

PSTP (65,0) (78,33)

Menstruasyon Sirasinda 59,80 + 23,65 72,61 +17,23 10,003*

OTP (56,52) (71,20)

! Student t testi 2Mann Whitney U testi *p < 0,05

FSTP: Fiziksel Saghk Toplam Puanm: DIP: Duygusal Islevsellik Puani SIP: Sosyal Islevsellik Puan:
OIP: Okul Islevselligi Puan: PSTP: Psikososyal Saglik Toplam Puani OTP: Ol¢ek Toplam Puan:

Kontrol ile vaka grubunun ZY derecesine gbre menstruasyon disi ve
menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi puanlarinin karsilagtirmas: Tablo 4.9.’da
gosterilmistir. Kontrol grubuna gore vakalarin ZY dereceleri arttikga menstruasyon
dis1 FSTP, SiP, OIP ve OTP’ de istatistiksel olarak anlaml1 diizeyde diisme olmaktadir
(swrasiyla p <0,001; p= 0,001; p= 0,010; p=<0,001). Kontrol grubuna gore vakalarin
ZY dereceleri arttikga menstruasyon sirasinda FSTP, SiP, OIP, PSTP ve OTP’de
istatistiksel olarak anlamli diizeyde diisme olmaktadir (sirasiyla p =0,001; p< 0,001; p
0,035; p= 0,015; p<0,001).
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Tablo 4.9. Kontrol ile vaka grubunun zihinsel yetersizlik derecesine gére menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi karsilagtirmasi

Kontrol Hafif ZY’si olan Orta ZY’si olan Agir ZY’si olan Vakalarin
Parametreler (n=50) Vakalarin Anneleri Vakalarin Anneleri Anneleri p
(n=16) (n=15) (n=18)
Ortx SS (medyan) Ortx SS (medyan) Ortx SS (medyan) Ortx SS (medyan)
Menstruasyon Dis1 FSTP 85,38 + 15,05 83,40 £ 17,07 60,21 + 34,18 41,49 + 28,98 <0,001*
(89,06) (84,38) (75,0) (32,81)
Mentruasyon Dis1 DiP 67,90 + 21,22 73,13 +18,96 67,67 £21,95 68,61 + 22,28 0,859
(67,50) (72,5) (80,0) (75,0)
Menstruasyon Dis1 SiP 89,50 + 16,20 73,13 + 29,60 67,67 +29,21 61,67 + 35,89 0,001*
(100,0) (90,0) (70,0) (75,0)
Menstruasyon Dis1 OIP (n=12) (n=14) (n=11) 0,010*
76,80 = 19,50 60,00 + 19,07 67,86 + 22,34 58,41 + 20,86
(80,0) (57,50) (67,50) (65,0)
Menstruasyon Dis1 PSTP 78,07 £ 14,90 70,94 + 20,79 67,61 + 21,75 64,58 + 20,49 0,064
(80,0) (72,50) (70,00) (64,58)
Menstruasyon Dis1 OTP 80,61 + 12,82 75,47 + 17,49 64,92 + 24,42 54,83 + 17,47 <0,001*
(80,98) (78,26) (67,39) (59,74)
Menstruasyon Sirasinda FSTP 64,19 £ 25,55 74,80 + 23,54 50,63 + 33,85 34,72 + 29,55 0,001*
(65,63) (79,69) (43,75) (26,56)
Mentruasyon Sirasinda DiP 65,90 + 25,07 72,59 + 20,90 64,33 + 25,42 63,33 £ 21,76 0,749
(65,0) (70,0) (60,0) (67,50)
Menstruasyon Sirasinda SiP 91,60 + 14,12 71,25 + 29,64 66,67 + 29,68 57,78 + 35,70 <0,001*
(100,0) (87,5) (70,0) (60,0)
Menstruasyon Sirasinda OIP (n=12) (n=14) (n=11) 0,035*
73,80 + 21,96 60,83 £ 22,34 64,29+ 25,18 52,73 £ 24,94
(75,0) (55,0) (55,0) (60,0
Menstruasyon Sirasinda PSTP 77,10 £ 15,93 70,57 £ 21,74 64,94 + 23,67 59,97 + 20,42 0,015*
(78,33) (69,17) (68,33) (61,67)
Menstruasyon Sirasmnda OTP 72,61 + 17,23 72,84 + 19,79 59,77 + 26,14 48,23 + 19,22 <0,001
(71,20) (73,37) (65,22) (52,48)

Kruskal Wallis Testi : FSTP: Fiziksel Saghk Toplam Puami DIP: Duygusal Islevsellik Puan: SIP: Sosyal Islevsellik Puan: OIP: Okul

Islevselligi Puani PSTP: Psikososyal Saglik Toplam Puani OTP: Olgek Toplam Puan: * p< 0,005
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Kontrol ile hafif vakalarin kendi cevaplarina gore vaka grubunun
menstruasyon dist ve menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi puanlarimin
karsilagtirmasi Tablo 4.10.’da gosterilmistir. Hafif ZY’si olan vakalarin menstruasyon
dis1 ve menstruasyon sirasinda SIP disinda yasam kalitesi puanlar1 kontrol grubuyla

benzerdir.

Tablo 4.10. Kontrol ile hafif vakalarin kendi cevaplarina gore vaka grubunun
menstruasyon digi ve menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi

kargilastirmasi

Parametreler Hafif Vakalarin Kontrol P degeri

Kendi (n=12) (n=50)

Ort £ SS (medyan) Ort+ SS (medyan)

Menstruasyon Dis1 73,44 + 20,49 85,38 + 15,05 20,068
FSTP (81,25) (89,06)
Mentruasyon Dis1 72,08 +22,71 67,90 + 21,22 10,782
DiP (72,50) (67,50)
Menstruasyon Dis1 79,17 + 18,07 89,50 + 16,20 20,034
SiP (80,0) (100,0)
Menstruasyon Dis1 69,44 + 11,30 76,80 £ 19,50 20,111
OIiP (n=10) (70,00) (80,0)
Menstruasyon Dis1 73,33 +£18,92 78,07 £14,90 20,368
PSTP (73,34) (80,0)
Menstruasyon Dis1 73,37 £17,34 80,61 + 12,82 10,107
OTP (73,37) (80,98)
Menstruasyon 64,59 + 23,70 64,19 + 25,55 10,961
sirasinda FSTP (71,88) (65,63)
Mentruasyon 66,25 + 21,55 65,90 + 25,07 10,965
Sirasinda DiP (62,50) (65,0)
Menstruasyon 73,75+ 21,96 91,60 + 14,12 20,004*
Sirasinda SiP (80,00) (100,0)
Menstruasyon 60,56 + 13,57 73,80 £ 21,96 10,087
Sirasinda OIP (65,00) (75,0)
(n=10)
Menstruasyon 67,36 + 20,70 77,10 £ 15,93 20,093
Sirasinda PSTP (64,17) (78,33)
Menstruasyon 66,37 + 19,88 72,61 17,23 10,278
Sirasinda OTP (71,20) (71,20)

1 Student t testi 2Mann Whitney U testi *p < 0,05

FSTP: Fiziksel Saglik Toplam Puan DIP: Duygusal Islevsellik Puan SiP:“ Sosyal Islevsellik Puani
OIP: Okul Islevselligi Puanmi PSTP: Psikososyal Saglk Toplam Puani OTP: Ol¢ek Toplam Puani *p <
0,05



59

Menstruasyon disi ve menstruasyon sirasinda yasam kalitesi puanlari
degerlendirmesinde hafif ZY’si olan vakalarin kendi ve annelerinin cevaplari arasinda
istatistiksel fark saptanmamistir. Hafif ZY’li hastalarin kendi ve annelerinin cevaplari

Tablo 4.11.”de gosterilmistir.

Tablo 4.11. Hafif zihinsel yetersizligi olan vakalarin kendi ve annelerinin cevaplarina
gore menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasindaki yasam kalitesi

karsilagtirmasi
Parametreler Hafif Vakalarmn Hafif Vakalarmn p
Anneleri Kendileri
(n=12) (n=12)
Ort+ SS (medyan) Ort+ SS (medyan)

Menstruasyon Dis1 81,51 + 15,85 73,44 + 20,49 10,292
FSTP (82,81) (81,25)
Mentruasyon Dis1 72,50 + 19,83 72,08 +22,71 10,962
DiP (72,50) (72,5)
Menstruasyon Dis1 66,25 + 31,27 79,17 + 18,07 20,347
SIiP (72,50) (80,00)
Menstruasyon Disi 56,11 + 17,09 69,44 +11,30 10,069
OIiP (n=9) (55,00) (70,00)
Menstruasyon Dis1 67,08 +21,79 73,33 +18,92 10,461
PSTP* (61,67) (73,34)
Menstruasyon Dis1 72,37 +18,52 73,37 +£17,34 10,893
OTP (69,02) (73,37)
Menstruasyon 72,66 + 23,31 64,59 + 23,70 10,409
sirasinda FSTP (78,13) (71,88)
Mentruasyon 72,08 + 22,20 66,25 + 21,55 10,520
Sirasinda DiP (70,00) (62,50)
Menstruasyon 63,75 + 30,68 73,75 + 21,96 20,478
Sirasinda SiP (60,00) (80,00)
Menstruasyon 56,11 + 20,43 60,56 + 13,57 10,594
Sirasinda OIP (55,00) (65,00)
(n=9)
Menstruasyon 66,46 + 22,64 67,36 + 20,70 10,920
Sirasinda PSTP (62,08) (64,17)
Menstruasyon 69,68 + 20,91 66,37 + 19,88 10,695
Sirasinda OTP (65,76) (65,76)

1 Student t testi 2Mann Whitney U testi FSTP: Fiziksel Saglik Toplam Puani DIP: Duygusal Islevsellik
Puanmi SIP: Sosyal Islevsellik Puani OIP: Okul Islevselligi Puami PSTP: Psikososyal Saglhk Toplam
Puani OTP: Ol¢ek Toplam Puani * p< 0,005
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Anne egitimine gore menstruasyon sirasinda vakalarin yasam Kkalitesi
puanlarinda istatistiksel olarak anlamli degisiklik yoktur. Menstruasyon hijyeninde
yardima ihtiya¢ duyanlarda menstruasyon sirasinda SIP istatistiksel olarak anlamli
derecede diisiiktiir (ortalama 73,75 + 21,96 v. 91,60 +14,12 , p=0,005). Okula giden
kizlarin menstruasyon sirasinda PSTP’larin gitmeyenlere gore istatistiksel olarak daha
diisiiktiir (ortalama 61,45 £ 21,01 v. 77,05 + 20,55, p=0,035). Vakalarin konjenital
kalp hastaligi, gérme problemi, ambulasyon kisitliliginin olmasi, duygu durum
diizenleyici kullanimi ile menstruasyon iligkili yasam kalitesi puanlarinda istatistik
olarak anlamli fark bulunmamistir. CHAQ ile menstruasyon digi ve menstruasyon

sirasinda OTP arasinda negatif korelasyon bulunmustur (r= —0,642, p< 0,001).
4.4. Menstruasyonun Yasam Kalitesine EtKkisi

Vaka grubunda menstruasyon sirasindaki FSTP, DIP, SiP, PSTP ve OTP
menstruasyon disindaki degerlerinden anlamli derecede diisiiktiir (sirastyla p<0,001;
p=0,026; p=0,029; p=0,005; p<0,001). Vaka grubunun menstruasyon dis1 ve
sirasindaki yasam kalitesi puanlar1 Tablo 4.12.”de gosterilmistir. Kontrol grubunda ise
menstruasyon doénemindeki FSTP ve OTP menstruasyon disindaki degerlerinden
anlamli derecede disiiktiir (sirasiyla p<0,001; p<0,001). Kontrol grubunun

menstruasyon dis1 ve sirasindaki yasam kalitesi puanlar1 Tablo 4.13.’te gosterilmistir.

Tablo 4.12. Tiim vakalarin menstruasyon disi ve menstruasyon sirasinda yasam
kalitesi karsilastirmasi

Parametreler Menstruasyon Dis1 Menstruasyon P
Sirasinda degeri
Ort + SS (medyan) Ort£ SS (medyan)

n=49 n=49

FSTP 60,91 + 32,24 52,68 + 33,19 1<0,001*
(65,62) (56,25)

DiP 69,80+ 20,84 66,63 + 22,58 10,026*
(75,0) (70,0

SiP 67,24 + 31,66 64,90 + 31,88 10,029*
(75,0) (70,0)

OIP (n=37) 62,50 £ 20,75 59,73 £ 24,04 10,081
(60,0) (55,0)

PSTP 67,59 + 20,71 64,96 + 21,78 10,005*
(68,33) (65,0)

oTP 64,66 + 21,28 59,80 + 23,65 1<0,001*
(61,11) (56,52)
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! Paired t test, FSTP: Fiziksel Saglik Toplam Puami DIP: Duygusal Islevsellik Puan: SIP: Sosyal
Islevsellik Puani OIP: Okul Islevselligi Puani PSTP: Psikososyal Saglik Toplam Puan: OTP: Olgek
Toplam Puani * p< 0,05

Tablo 4.13. Kontrol grubunda menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasinda yasam
kalitesi karsilastirmasi

Parametreler Menstruasyon Dis1 Menstruasyon P degeri
Sirasinda

Ort £ SS (medyan) Ort+ SS (medyan)

n=50 n=50
FSTP 85,38 + 15,05 64,19 + 25,55 1<0,001*
(89,06) (65,63)
DiP 67,90 + 21,22 65,90 + 25,07 10,268
(67,50) (65,0)
Sip 89,50 + 16,20 91,60 + 14,12 10,094
(100,0) (100,0)
oipr 76,80 + 19,50 73,80 + 21,96 10,067
(80,0) (75,0
PSTP 78,07 £ 14,90 77,10 + 15,93 10,409
(80,0) (78,33)
OTP 80,61 + 12,82 72,61 +17,23 1<0,001*
(80,98) (71,20)

! Paired t test, FSTP: Fiziksel Saglik Toplam Puami DIP: Duygusal Islevsellik Puan: SIP: Sosyal
Islevsellik Puanm OIP: Okul Islevselligi Puani PSTP: Psikososyal Saglik Toplam Puani OTP: Olgek
Toplam Puani * p< 0,05

Annelerin cevaplarina gore vakalarin tiimii ve kontrol grubunun menstruasyon
sirasindaki FSTP’leri menstruasyon disi ile karsilastirildiginda istatistik olarak anlamli
derecede diigiiktiir (sirastyla p<0,001, p < 0,001). Menstruasyon ile FSTP’deki diisiis
kontrol grubunda vaka grubundan anlamli diizeyde daha fazladir (p<0,001).
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Sekil 4. Menstruasyon donemi ile fiziksel saglik toplam puani arasindaki iliski.

Menstruasyon dist ve menstruasyon sirasinda DIP’ler karsilastirildiginda,
kontrol ve vaka gruplarinin her ikisinde de puanlarda diisme olmakla beraber sadece
vaka grubundaki diisiis istatistiksel olarak anlamlidir (p=0,026). Ancak menstruasyon
ile gruplarm puanlaridaki degisim birbirine gore anlaml degildir (p=0,608).

Menstruasyon dist ve menstruasyon sirasimnda SiP’ler karsilastirildiginda
kontrol grubunda menstruasyon ile puanlarda artma, hasta grubunda azalma
olmaktadir. Menstruasyon ile SIP’teki degisiklikler kontrol grubunda istatistiksel
olarak anlaml degilken (p=0,094), vaka grubunda anlaml diizeydedir (p=0,029). Iki
grubun menstruasyon ile SiP’lerindeki degisim birbirlerine gére istatistiksel olarak
anlamli derecede farklidir (p=0,007).
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Sekil 5. Menstruasyon donemi ile sosyal islevsellik puani arasindaki iligki.

Menstruasyon dist ve menstruasyon sirasinda OIP’ler karsilastirildiginda,
kontrol ve vaka gruplarmnin her ikisinde de puanlarda diisme olmakla beraber,
menstruasyon ile vaka ve kontrol gruplarinin puanlarindaki degisim kendi iginde

(swrasiyla p= 0,081, p=0,067) ve birbirine gore anlamli degildir (p=0,920).
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Sekil 6. Menstruasyon donemi ile okul islevsellik puani arasindaki iliski.

Menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasinda PSTP’ler karsilastirildiginda,
kontrol grubundaki diisiis anlamli degilken (p=0,409) vaka grubunda istatistiksel
olarak anlamlidir (p=0,005). Vaka grubunda diisiis, kontrol grubundan daha fazla
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olmakla beraber iki grubun menstruasyon ile PSTP’lerindeki degisim birbirlerine gore
istatistiksel olarak farkli degildir (p=0,261).
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Sekil 7. Menstruasyon donemi ile psikososyal toplam puan arasindaki iliski.

Vakalarm tiimii ve kontrol grubunun menstruasyon sirasmndaki OTP’leri
menstruasyon disi ile karsilastirildiginda istatistik olarak anlamli derecede diisiiktiir
(swrastyla p<0,001, p<0,001). Kontrol grubundaki diislis daha fazla olmakla beraber
menstruasyon ile gruplarin puanlarindaki degisim birbirine gore anlamli degildir
(p=0,093).
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Sekil 8. Menstruasyon donemi ile dlgek toplam puani arasinda iligki
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5. TARTISMA

Puberte ve 6zellikle menars, zihinsel yetersizligi (ZY) olan ergenler ve aileleri
i¢in 6zellikle bakim yiikii ve sorumluluktaki artis nedeniyle stresli olabilir (206). ZY’si
olan kadinlarda, 6z bakim becerileri eksikligi nedeniyle hijyen sorunlari; hormonal
degisiklikler ve menstriiel agr1 nedeniyle siklusun belirli agamalarinda davranig ve
duygusal sorunlar, nobet sikliginda artis olabilecegi bilinmektedir (13). Menstriel
problemler hayati tehdit etmese de hastalarin yasam kalitesini Onemli 0Glgude
etkileyebilir. Bu etkilerin iyi tanimlanmasi, iyilestirici potansiyel saghk ve
danmigmanlik hizmetlerinin gelistirilmesine zemin hazirlayabilir. Bu nedenle
calismamizda ZY’li ergenlerin menstriiel diizenini, menstruasyon sirasinda yasadiklar1
sorunlar1 ve bu sorunlarin ergenin yasam kalitesi (zerine olan etkilerini belirlemeyi,
menstriiel baskilama konusunda ailelerin ihtiyag¢ ve tutumlarini saptanmay1 amagladik.

Yasam Kkalitesi bireyin fiziksel, sosyal, akademik ve psikolojik olarak
yasamdaki islevselligine iliskin algisin1 tanimlar (207). Calismaya 16’s1 hafif, 15’
orta, 18’1 agir ZYli ¢esitli genetik sendrom tanili kiz hastalar dahil edilmistir ve yagam
kaliteleri Cocuklar1 Igin Yasam Kalitesi Olgegi (CIYKO) ile degerlendirilmistir.
Annelerin cevaplarmma gore vaka grubunun menstruasyon dis1 fiziksel, sosyal,
psikososyal, okul islevsellik ve toplam yasam kalitesi puanlart (sirasiyla; p<0,001,
p<0,001, p=0,005, p=0,001, p<0,001) ve menstruasyon sirasinda sosyal, okul iliskili,
psikososyal ve toplam yasam kalitesi puanlari (sirastyla; p<0,001, p=0,006, p=0,002,
p=0,003) kontrol grubundan anlamli derece diisiiktiir. ZY hastalarinda, menstruasyon
disinda da pek ¢ok organik ve psikososyal problem oldugundan; annelerin daha diistik
yasam kalitesi bildirmeleri beklenen bulgulardir. Ayrica bu bulgu, ZY hastalar1 ve
bakim vericilerinde menstruasyondan kaynaklanan bakim yiikii ve yasam kalitesinin
menstruasyonla etkilenimini degerlendirmek i¢in gerekli zemini olusturmaktadir.

Calismamizda saglikli ergenlerde menstruasyon ile fiziksel ve toplam yagam
kalitesinde anlamli diizeyde diisme olurken ZY’li ergen anneleri fiziksel, duygusal,
sosyal, psikososyal islevsellik ve toplam yasam kalitesi puanlarinda anlamli derecede
diistis bildirmistir. Bu bulgular menstruasyonun daha kirilgan bir grup olan ZY’li
ergenlerde daha ¢ok alanda yasam kalitesi {izerine olumsuz olarak yansiyabilecegini
gostermektedir. Zira menstruasyonla ilgili sorunlarin ¢oziimiinde en temel unsurlardan

biri, bunun normal fizyolojik isleyisin bir parcasi oldugunu kavramak ve giindelik



66

yasantisini bu duruma adapte edebilmektir. ZY’li hastalarin bu konuda kavrayist ve
uyumu diisiik oldugundan bakim vericiler “asir1 Onlemler” almak zorunda
kalmaktadirlar (okula gondermemek gibi). Menstruasyon doénemi, ZY’lilerin
annelerinde bir “kriz yonetimi” yaklasimi gerektirmekte, dolayisiyla yasam kalitesinin
pek cok farkli bileseninde yaygin diisiislere yol acabilmektedir.

Kontrol grubunun menstruasyon disi fiziksel islevsellik puan1 vaka grubundaki
ergenlerin ZY’ye eslik eden fiziksel kisitliliklart da olmasi nedeniyle beklendigi gibi
vaka grubundan anlamli diizeyde yiiksektir (p<0,001). Menstruasyon ile fiziksel
islevsellik puanindaki diisiis kontrol grubunda daha belirgin olmakla beraber her iki
grupta da anlamlidir. Kontrol grubunun menstruasyon sirasindaki fiziksel islevsellik
puanit hasta grubunun menstruasyon dis1 puaniyla benzerdir (p=0,933). Menstruasyon
sirasinda vaka grubunun fiziksel islevselligi kontrol grubuna gore diisilk olmakla
beraber iki grup arasinda istatistiksel fark bulunmamaktadir (p=0,102). Vaka grubunda
CHAQ yetersizlik indeksi ile degerlendirildiginde %79,6 (n=39) hastanin fiziksel
fonksiyonlarinda orta-agir kisithlik bulunmaktadir. Halihazirda yatak bagimli siddetli
fiziksel kisitlilig1 olan hastalar, menstruasyonun fiziksel islevsellik iizerindeki etkisini
daha az yansitmig olabilir. Bu durum kontrol grubunda vaka grubundan istatistiksel
olarak anlamli diizeyde fazla bildirilen menstruasyonla fiziksel aktivitelerde
kisitlanma ile desteklenmektedir (p=0,048).

Annelerin cevaplarina gore vakalarin menstruasyon disi sosyal islevsellik
puani kontrol grubuna gore anlamli derecede diisiiktiir (p<<0,001). Menstruasyon dis1
ve menstruasyon sirasinda sosyal islevsellik puanlart karsilastirildiginda kontrol
grubunda menstruasyon ile puanlarda artma, vaka grubunda azalma olmaktadir.
Menstruasyon ile sosyal islevsellik puanlarindaki degisiklikler kontrol grubunda
istatistiksel olarak anlamli degilken (p=0,094), vaka grubunda anlamli diizeydedir
(p=0,029). Iki grubun menstruasyon ile sosyal islevsellik puanlarmndaki degisim
birbirlerine gore istatistiksel olarak anlamli derecede farklidir (p=0,007). Kontrol
grubundaki ergenlerin bir kismi menstruasyon ile gerginlik, sinirlilik, duygusal
dengesizliklerinde rahatlama oldugunu ve bu durumun sosyal iliskilerinde diizelmeye
yol agtigini belirtmiglerdir. Tiim vaka annelerinin %22,4’1 (11/49) takintilarda,
%8,2’s1 (4/49) tekrarlayici hareketlerde, %16,3°1 (8/49) saldirganlikta menstruasyon
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ile artig oldugunu belirtmistir. Bu tip uygunsuz davranislar yasitlariyla geginme, uyum
saglama ve sosyal ¢evre tarafindan kabul edilebilirlikte azalmaya neden olmus olabilir.

Menstruasyon ile duygusal, okul iligkili, psikososyal ve toplam yasam kalitesi
puanlarinda her iki grupta da diisme olmakla beraber gruplarin degisimi istatistiksel
olarak benzer bulunmustur. Menstruasyon dist ve menstruasyon sirasinda vaka
grubunun duygusal islevselligi kontrol grubuna gore daha yiiksek olmakla beraber
istatistiksel olarak anlamli degildir (sirastyla p=0,534; p=0,916).

Calismamizda vaka grubunun menstruasyon disi ve sirasindaki yasam
kalitesinin duygusal islevsellik puani disinda tim alanlarda kontrol grubundan daha
diisiik olmasi, Kanada’da yaslar1 4 ila 18 yas arasi degisen agir ZY’li 246 ve saglk
210 ¢ocugun ebeveynlerinin ¢ocuklarinin yagam kalitesini ¢evrimici bir anket yoluyla
degerlendirdigi ve ZY’li ¢ocuklarin yasam kalitesinin kontrol grubundan énemli
olglide daha diisiik olarak bildirildigi ¢aligmayla uyumludur. Ebeveyn psikolojik
sikintist ve ¢ocugun yasam kalitesi arasinda belirgin bir iliski gosterilmistir. Bu
durumun ZY’li ¢ocuklarin aileleri igin destek ve kaynaklarin artirilmasinin 6nemine
isaret ettigi distinilmiistir (208). Bakim verenin ruh sagliginin iyilestirilmesi,
duygusal sikintilar1 azaltarak ebeveynlik becerilerini gelistirmesine potansiyel yaratir
(209). Down sendromu, OSB, SP ve Rett sendromu tanili 447 hastanin birincil bakim
verenleriyle yapilan bir calismada komorbiditelerin yagam kalitesine etkisine bakildig1
bir ¢calismada psikiyatrik tan1 veya tanimlanan ruh sagligi/davranig sorunlari i¢in ilag
kullanimi, OSB'li ¢ocuklarin %40'inda, diger tanilarda ise %4,4-9,9'unda mevcuttur.
Ruh sagligi/davranis sorunlarinin varliginin toplam yasam kalitesi puanlar1 {izerinde
bagimsiz bir etki bulunamamistir. Tanili psikiyatrik sorun koruyucu etki yapabilir
(210). Calismamizda 7/49 hasta (%14,3) duygu durum diizenleyici kullanmaktadir,
calismamizda duygu durum diizenleyici ilag kullanimi ile yasam kalitesi puanlari
arasinda iligki saptanmamistir. Bu durum hastalarda duygusal islevsellik alaninda
koruyucu etki yapmis olabilir.

Vaka grubunun ZY diizeyi arttikca beklenildigi gibi hastalarin fiziksel, sosyal,
psikososyal, okul islevsellik ve toplam yasam kalitesi puanlarinda diisme olmaktadir,
bu etki hem menstruasyon diginda hem de menstruasyon sirasinda goriilmektedir. ZY
diizeyi arttikca menstruasyon dis1 fiziksel, sosyal, okul islevsellik ve toplam yasam

kalitesi; menstruasyon sirasindaki fiziksel, sosyal, psikososyal, okul islevsellik ve
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toplam yasam kalitesi puanlarindaki diisiis istatistiksel olarak anlamlidir. Bagimli
¢ocugun engelinin ciddiyeti yasam kalitesini dogrudan etkileyebilir. Literatiirde bu
hipotez ve ¢alismamizin aksine yaslar1 iki ile 12 yil arasinda degisen 604 ZY’li
cocugun annesinin cevaplarma gore c¢ocuklarin davranis sorunlari ile annelerin
belirttigi yasam kalitesi puanlar1 anlamli iliskili bulunmus, engellilik diizeyi ile yasam
kalitesi arasinda anlamlili farklilik goriilmemistir. Bu durumun adaptif islevsellik veya
ebeveynlik uygulamalari ile iligkili olabilecegi diisiiniilmiistiir (210, 211).

Calismamizda ZY diizeyi ile menstruasyon dis1 ve menstruasyon sirasindaki
duygusal islevsellik, menstruasyon dist psikososyal yasam kalitesi arasinda anlamli
bir iliski saptanmadi (sirasiyla p=0,859; p=0,749; p=0,064). ZYli ergenlerin yasam
kalitesi degerlendirmesi, sorulan onciillerin kizlari i¢in ne kadar sorun yarattigina dair
annelerin gozlemlerine dayanmaktadir. Duygusal degerlendirmede sorulan korkmus-
tirkmiis, hiizlinlii-lizgiin, 6fkeli veya endiseli hissetme durumu sozIi anlatim kisitliligt
olan ergenlerin anneler tarafindan yetersiz degerlendirilmis olabilir. Psikososyal
degerlendirme duygusal, okul ve sosyal islevsellik puanlarinin ortalamasidir.
Psikososyal yasam kalitesi, ZY diizeyi arttik¢a kademeli olarak diismektedir. Bu
durum vaka sayis1 arttiginda menstruasyon dis1 psikososyal yasam kalitesinin, ZY
diizeyi ile anlamli iligkisinin olabilecegini diisiindiirmiistiir.

Calismamizda ortalama menars yasi, literatiirle uyumlu olarak (121, 122, 212)
ZY1i kizlarda kontrol grubuyla benzer sekilde 11,83 + 1,58 yas bulunmustur. Vaka
grubunda tgii Rett sendromu, biri Down sendromu, biri Williams sendromu tanili
toplam bes hasta (%10,2) daha 6ncesinde puberte prekoks (PP) tanisiyla izlenmis, 13
(%26,5) hasta ilk adetini 10,5 yasindan dnce gormiistiir. Vaka grubunda PP goriilme
orani, kontrol grubunda %4 (n=2) olan sikligindan fazladir. PP; 6z bakim ve hijyen
faaliyetlerinin karmasikligi, davranis sorunlari ve cinsel istismar riskini artirarak ZY’1i
kadinlarin hayatim1 daha fazla zorlastirabilir. Calismamizda ZY’li ergenlerde PP
oranlarinin daha yiiksek olmasi, erken puberte bulgular1 agisindan daha dikkatli
olunmasi gerekliligini ortaya koymaktadir.

Rett sendromu tanil1 802 hastayla yapilan bir ¢alismada (123) kontrol grubuna
gore hastalarinin %25 daha fazla pubertelerinin erken basladigi; ancak ortalama
menars yasinin 13 yas oldugu, baska bir calismada Williams sendromunun %20 PP ile

eslik edebildigi (72) gosterilmistir. Norogelisimsel engeli olan 15719 ergenle yapilan
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bir ¢alismada besi erkek, 27°si kiz, 32 katilimcida PP saptanmis, bu gruptaki kizlarin
ortalama puberte baslangi¢c yasi 5 yas 11 ay olarak tespit edilmistir (119). Bu
calismalarin sonuglari, norogelisimsel engeli olan c¢ocuklarin erken pubertal
degisiklikler agisindan daha yiiksek bir grubu teskil ettigini gostermektedir.

Menstruasyon siklig1 ve siiresi vaka ve kontrol gruplari arasinda literatiirle
benzerdir (149). Vaka grubunun menstruasyon sikhigi 32,09 + 20,91 gun,
menstruasyon siiresi 5,30 + 1,57 giindiir. Vakalarin = %83,7’si  (41/49)
menstruasyonunu diizenli olarak tanimlamistir, menstruasyonunu diizensiz olarak
tanimlayan tiim hastalar 45 giinden uzun veya diizensiz araliklarla adet gérmektedir.
Vaka annelerinden ti¢ii, yedi giinden uzun siire menstriiel kanamaya ragmen kizlarinin
adetlerini diizenli olarak degerlendirmistir. Bu durum vaka grubundaki annelerin
menstruasyon ile ilgili yeterli bilgi sahibi olmadiklarin1 gosterebilir.

Annelerin cevaplarina gore vakalarin %67,35’inde (33/49) menstruasyon
sirasinda agr1 mevcuttur. Calismaya katilan anneler menstruasyonun hemen 6ncesi ya
da menstruasyonun ilk giinlerinde kivranma, sinirlilikte artma, huzursuzluk
belirtileriyle iletisim giigliigli olan kizlarinda menstruasyonun agrili oldugunu
diisiinmekte, dort anne kizlarinin menstruasyon sirasinda agrist olup olmadigini
bilememektedir. Hafif ZY’li hastalardan biri annesinin cevabindan farkli olarak
menstriiel agr1 belirtmistir. Vakalarin %32,7°s1 (16/49) menstruasyon sirasinda agri
kesici kullanmaktadir. Kontrol grubunun ise %881 (n=44) menstruasyon sirasinda agr1
bildirmistir, %52’si (n=26) agr1 kesici kullanmaktadir. Dismenore ve menstruasyonda
agr1 kesici kullanimi kontrol grubunda daha fazla olmakla beraber, vaka ve kontrol
gruplar1 arasinda istatistiksel olarak fark elde edilememistir (sirasiyla p=0,069,
p=0,051). Bu veriler vaka grubu sayisi arttirildig: takdirde agr1 kesici kullaniminin
kontrol grubunda daha fazla kullanildiginin istatistiksel olarak da gdsterilebilecegine
isaret etmektedir. Daha Onceki calismalarda da ZY’li ergenlerin menstriiel agr1 veya
yogun kanama yasama olasiliginin genel popiilasyonla benzer oldugu; ancak ZY’li
kadinlarin agr1 kesicilere erisim kisitliligi, menstriiel bakiminin biiylik 6lciide
baskalarinin kontroliinde olmasi menstriiel deneyimlerin daha olumsuz algilanmasi
neden olabilecegi tartisilmistir (139). Agr kesiciler dismenore diginda kanamay1
diizenlemek, duygu durum degisiklikleri ve katamenial nobetleri engellemek i¢in de

kullanilabilir (164, 187). U¢ anne kizlarinin menstruasyon sirasinda nobet sikliginda
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artts oldugunu bildirmistir. Agr1 kesiciler Rett sendromlu bir vakada nobeti
engellemek, diger vakalarda menstruasyon agrisini hafifletmek i¢in kullanilmistir.
Vakalarda agr1 kesici olarak en sik kullanilan ilag %55,5 ile parasetamol olup,
ibuprofen, mefenamik asit, naproksen tercih edilen diger segeneklerdir. Vakalardan
biri agr1 sikayetine yonelik aralikli olarak parasetamol ve ibuprofen tedavilerini
beraber kullanmaktadir. Down sendromlu bir vaka uzayan ve yogun menstriicl kanama
sikayeti nedeniyle OKS kullanmaktadir. Agr1 sikayeti olan vakalarin timi aldiklar
tedaviyi basarili olarak degerlendirmistir. Primer dismenoreli hastalarda artmis
prostoglandin  duzeyinin miyometriyum kontraksiyonlari1 uyararak uterus
kanlanmasini ve oksijenizasyonunu azaltarak agriya neden oldugu diisiiniilmektedir,
bu nedenle dismenore tedavisinde prostaglandin inhibitorleri tercih edilmektedir (213,
214). Parasetamol prostaglandin tzerinde etkili olmadig1 ig¢in dismenore tedavisinde
onerilmez. Dismenoreli 25 yas alti kadinlar iizerinde yapilan meta-analizde,
katilimcilarin yaklasik {iicte birinin menstriiel agr1 tedavisi i¢in asetaminofen
kullandig1, ancak yaklasik yarisinin yetersiz agr1 kontrolii sagladig: bildirilmistir
(215). Calismamizda dismenore tedavisi igin yiiksek oranda parasetamol kullanimi
hasta ve annelerin menstruasyon yoénetiminde uygun ve yeterli bilgi dizeyinin
olmadiginin bir gostergesidir.

Premenstriiel belirtiler annelerin cevaplarina gore tiim vakalarin %351’inde
bulunmaktadir. Kontrol grubunda vakalarin annelerinin cevaplarina gore
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksektir (p=0,002).
Kizlar1 Rett sendromu ve Down sendromu olan iki anne, kizlarindaki premenstriiel
belirtiler hakkinda yorum yapamamistir. Vaka grubunun annelerinin kizlarinda en ¢ok
bildirdigi premenstruel sikayetler bulant1 ve sigkinliktir. Hafif ZY’li vakalarin kendi
cevaplarma gore en sik premenstriiel sikayetler bas agrist ve siskinliktir. Tim
premenstriiel yakinmalar kontrol grubunda, vaka annelerinin cevaplarma gore
karsilastirildiginda daha fazla oranda bildirilmekle beraber bas ve sirt agris1 kontrol
grubunda anlamli derecede yiiksektir. Agri ve premenstriiel yakinlanmalarin vaka
grubunda daha diisiik bildirilmesi muhtemelen ¢alismamizda ZY’li ergenlerin
%40,8’indeki (n=20) sozlii anlatim sinirliligi ve annelerin kizlarinin sikayetlerini
yorumlamadaki yetersizliginden kaynaklidir. Sorular vaka grubunda hem ergenlerin

kendileri hem annelerine soruldugunda hafif ZY’li ergen annelerinden ii¢li (%25)
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kizlarinda premenstriiel belirtiler tariflerken, hafif ZY’li vakalarin sekizinin (%66,7)
kendilerinde premenstriiel siklik sikayet belirtmesi annelerin menstriiel belirti
okuryazarliginin diisiikliigiinlin gostergesidir. Benzer sekilde annelerden farkli olarak
hafif ZY’li vakalardan ikisi (%16,7) sinirlilikte, dordii saldirganlik ve takintilarda
(%33,3) artig bildirmistir. Zacharin ve arkadaslarinin yaptig1 bir ¢alismada 12-18
yaslar1 postmenarsal 79 SP tanili kiz ergenlerin ailelerinden elde edilen menstriiel
sikayet ve morbidite verileri, Avustralya’da liseye giden 1051 kiz ergenle yapilan
arastirmayla karsilastirllmis ve sozli ifade giicliigii yasayan SP’li ergenlerin bakim
verenleri tarafindan, saglikli ergenlere kiyasla menstruasyon iligkili sikayetler
caligmamizla uyumlu olarak daha az bildirilmistir (216). Baska bir ¢alismada da ZY’li
kadinlarin iletisim kurma yetenekleri ile bakim verenler tarafindan bildirilen menstriiel
sikayetler arasinda korelasyon bulunmustur (139).

Tiim vaka annelerinin %85,7’s1 (n=42) kizlarinda normal, %4,1’1 (n=2) yogun
menstriiel kanama bildirmistir. Kanama miktar1 ve kiyafetlere kan tagsma oranlarinda
vaka ve kontrol gruplar1 arasinda istatistiksel olarak fark yoktur (sirasiyla p=0,319;
p=0,270). Bununla birlikte hafif-normal kanama bildiren ZY’li kizlarin %44,7’si
(21/47), hafif-normal kanama bildiren saglikli ergenlerin %53,3°li (24/45) kiyafetlere
kan tagma bildirmistir. Vakalardan tici orta, 10’u agir ZY’li olmak {izere
menstruasyon hijyeninde yardim ihtiyact olanlarin %36,1°1, (13/36) hasta bezi
kullanmaktadir. Hasta bezi kullanimi vaka grubundaki gorece daha diisiikk olan kan
tagsma oranlarinin nedeni olabilir.

Calismamizda tim vakalarin %26,5’1 (13/49) menstruasyon ile iliskili
sikayetler nedeniyle doktora basvurmustur, bu oran kontrol grubunda %14 tiir.
Menstruasyon iligkili sikayetlerle doktora bagvuru vaka grubunda daha fazla olmakla
beraber istatistiksel olarak iki grup arasinda anlamli fark yoktur (p=0,121). Vaka
annelerinin %40,8’1 (20/49) daha 6ncesinde menstruasyon ile ilgili olarak bir doktor
tarafindan bilgilendirilmistir. Daha 6nce menstruasyon konusunda bilgilendirilmis
vakalarin %65°1 (13/20) menstriiel sikayetler nedeniyle doktora basvurusu sirasinda,
yedi hasta (%35) sikayet nedeniyle doktor basvurusu olmadan menstruasyonla ilgili
bilgi almistir. Caligmamizda menarstan 6nce bu konuda danigmanlik almak icin

basvuran ebeveyn olmamistir. Zacharin ve arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢calismada
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SP olan 103 vaka ile yapilan ¢alismada ailelerin %50’si menars 6ncesi bu konuda
danigmanlik almak i¢in bagvurmuslar (216).

Rodger ve Lipscombe ¢alismamiza benzer olarak ZY’li kadinlarin menstriiel
sorunlarinin saglikli kadinlara gore daha sik olmadigini géstermistir (139). ZY’si olan
populasyondaki menstriiel 6zellikler biiyiik oranda ZY olmayanlara benzer olmasina
ragmen (11), menstriiel kanamalarin ZY’si bulunan ¢ocuklarinin bakimi ve refahi
tizerindeki etkisine iliskin, 6zellikle de yetersizlik diizeyi siddetli oldugunda, yiiksek
diizeyde ebeveyn kaygisi vardir (12). Meme gelisimi basladiginda aileler bu durumun
kizlarinin yasamini, aktivitelerini ve davraniglarini nasil etkileyecegi konusunda
endigselenmekte ve literatiirde %50’ye varan oranda yiiksek diizeyde bildirilen menars
oncesinde menstruasyon ile ilgili bilgi almak igin doktora bagvurabilmektedir (216).

ZY’li ergenlerde sorunlarin taninma seklinden dolay1 yanlis degerlendirilmeler
de olabilir. Ornegin, 6z bakim faaliyetlerini yardimsiz veya az destekle gerceklestiren
ZY’li kadmlarin menstruasyonlart bakim verenler tarafindan sorunlu olarak
tanimlanmayabilir. Bununla birlikte, ZY’li kadinlarla yapilan bir ¢alisma verileri, 6z
bakimini yardimsiz veya az destekle yoneten kadinlarda, ciddi strese yol agabilecek
kan lekeli kiyafetlerle ilgili sorun yasama olasiliginin daha yiiksek oldugunu
goOstermektedir (139). Calismamizda 6z bakimimi bagimsiz saglayabilen hafif ZY’li
bir hasta annesinden farkli olarak kan tasma sikayeti bildirmistir. Ogrenme giicliigii
¢eken kadinlarin yasadiklar1 adet sorunlarina daha fazla dikkat edilmesi gerekir. Bu
sorunlar daha olumsuz yasanabilir ve ZY’li ergenler tarafindan her zaman uygun
sekilde taninamayabilir. Bu nedenle, ZY’li ergenlerin menstruasyon ile ilgili
yasadiklar1 sorunlar1 sosyal normlar i¢inde uygun iletisim araclariyla tanima ve
tanimlamada merkezi bir rol oynamalar1 6zellikle 6nemlidir.

ZY’li hastalarin standart menstriiel hijyen rutinlerini uygulamakta biligsel,
duyusal ve/veya motor yeteneklerine gore degisen diizeylerde giiclik c¢ekme
egiliminde olduklar1 bilinmektedir (13). Calismamizdaki ZY’li vakalarin %73,5’inin
(36/49) menstruasyon hijyeninde yardima ihtiyact bulunmaktadir. ZY diizeyine gore
hafif olanlarm %37,6’sinin (N=6), orta olanlarin %80’inin (n=12), agir olanlarin
tamaminin menstruasyon hijyeninde yardim ihtiyact olmustur. ZY diizeyi arttik¢a
menstriiel hijyeni saglamak i¢in temizlik kurallarina uyum sorunu ve yardim ihtiyaci

artmaktadir (sirasiyla p=0,007 ve p<0,001). Annelerin cevaplarina gére menstruasyon



73

hijyeninde yardim ihtiyaci olan hastalarin %50’si (18/36); olmayanlarin %38,5°1
(5/13) kan tasma sikayeti bildirmistir. Calismadaki yardim ihtiyaci olan 36 vakanin
%38,9’u (14/36) ped takmasi gerektiginin, %47,2’si (17/36) mahremiyetinin farkinda
degildir. Anneler tarafindan kirli pedlerini duvara yapistirma, yabancilara adet
gordiigiinii sOyleme, memelerini gosterme gibi uygunsuz davranislar belirtilmistir.
Uygunsuz davraniglar ZY’li kadinlar ve bakim verenler i¢in énemlidir. Rodger ve
Lipscombe, ZY’li kadinlarin kirli bez ve pedlerin degisiminde yasadiklari uygunsuz
hijyen davraniglarin1 menstriiel bakim konusunda yeterli egitimin saglanmamasiyla
iliskilendirmistir (217). Calismamizda vakalarin %41,6’s1 kirli bez veya pedlerin
degisiminde hijyen sorunu yasamaktadir. ZY’li annelerin bir kism1 menstruasyon
sirasinda  kizlarmin ped degisimi yapamayacagini Ongdrerek hi¢ denemedikleri
belirtmistir. Literatiirde bu konuyla ilgili ZY’li kadinlarin %29 (n=109) kadar yiiksek
kismma daha Oncesinde kendi menstriiel bakimlarini yonetmeyi 6grenmek igin
deneme firsatinin hi¢ verilmedigine dikkat ¢eken bir ¢alisma bulunmaktadir (217).
Ancak bu konu c¢alismamizda ayrica sorgulanmamistir. Calismamizda goriisme
yapilan annelerden biri kizinin i¢ ¢gamasirinda ilk defa kan gordiigiinde ¢cok korktugunu
ve ona bu durumu “idrarinda kan geldigi” seklinde agikladigini ifade etmistir. Rodgers,
ZY’li bircok kadinin toplumsal normlarin farkinda oldugunu ve bunlarin ihlal
edildiginde utang yasadiklarini 6ne stirmiistiir (218). ZY’li kizlarda menars sok, sikinti
ve uygunsuz davraniglarla sonuglanir (139, 146). Bu nedenle, ebeveynlerin kizlarina
bu tiir bilgileri adet gormeye baslamadan once vermeleri 6nemlidir.

Vakalarm 37’si (%75,5) bir egitim kurumunda egitim almaktadir.
Menstruasyon vaka grubunda %40,5 oranla kontrol grubundan anlamli derecede
yiiksek okul devamsizligina sebep olmaktadir (p<0,001). Menstruasyon hijyeninde
yardim ihtiyact olan vakalardan besi (%13,5) hi¢cbir zaman menstruasyon giinlerinde
okula gitmemektedir. Yardima ihtiyaci olup menstruasyon giinlerinde okula gidebilen
kizlarin alti tanesi (%27,3’i)) okulda pedini degistirebilmektedir. Okulda ped
degistiren vakalardan iki tanesine egitim kurumundaki 6gretmenleri yardime1 olurken,
dort anne ped degistirebilmek icin okula gitmektedir. Menstriiel bakimda yardim
ihtiyact olup okula gidebilen vakalarin annelerinden 12 tanesi (%42,9) kizlarina
menstruasyon hijyeninde okulda yardimci olabilecek personel olmadigini belirtmistir.

Menstriiel bakim hakkinda bilgi ve beceri edinme sansi, bagimsizligin arttirilmasinda
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da onemli bir rol oynamaktadir. Menstriiel hijyeni saglamada ZY’li ergenlerin
bagimlilig, egitim kurumunda yardimci personel yetersizligi, uygunsuz davraniglar ve
pandemi sartlar1 vaka grubundaki yiiksek okul devamsizliginin muhtemel
nedenleridir. Bir ¢calismada okul devamsizligi 79 ZY’li ergende %31,6 (25/79) iken
1051 saglikli ergende %26,2 olarak saptanmistir (216).

Menstruasyonun giinliik hayat {izerine olan etkisinde annelerin cevaplaria
gore vaka grubu ile kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
bulunmamaktadir (p=0,431). Kontrol grubunda menstruasyon fiziksel aktiviteleri vaka
grubundan istatistiksel olarak anlamli diizeyde fazla kisitlamaktadir (p=0,048).
Hastalarin fiziksel fonksiyonlari CHAQ ile belirlenmistir. Hastalarin %20,4’tinde
(n=10) hafif fiziksel kisitlilik, %38,8’inde (n=19) orta fiziksel kisitlilik, %40,8’inde
(n=20) agir fiziksel kisitlhilik bulunmaktadir. Vaka grubundaki ergenlerin primer
hastaliklarinin morbiditesi olan diisiik fiziksel fonksiyonlar bu gruptaki ergenlerde
menstruasyonun fiziksel aktiviteler lizerindeki daha az olan etkisini agiklayabilir. SP’1i
79 postmenarsal ergenin %72’si (57/79) menslerin okula, sosyal veya fiziksel
aktivitelere katilimlari iizerinde higbir etkisi olmadigini, 46'sinin ise mensler sirasinda
bu aktivitelerden en az birine katilamadigini belirtmistir (216).

ZY’li kadmlarin menstruasyon sirasinda sorun yasama olasiligi ihtiyag
duyduklar1 bakim ve destek seviyesi ile iligkili diistiniilmektedir. Caligmalarda
bagimsizlik diizeyi ile menstruasyonun yarattigi sorun diizeyi arasinda basit bir iliski
olmadig1 goriilmistiir. Gorevleri yardimsiz yerine getiremeyen, ancak bunlar1 bazi
yardimlarla yapabilen kadinlarin sorun yasama olasiligi en yiiksek oldugu
gorilmiistiir. Menstruasyon bakim vericiler i¢in ek sorumluluk ve gorevler gerektirirse
bu durum bakim verenlerin menstruasyonu sorunlu olarak tanimlamasi daha olasi hale
getirebilir (139). Bir galismada 12-18 yaslar1 arasinda SP’li ergenlerin bakim verenleri
(%93 anne, %4 baba, %2 bakici) ergenin bakim gereksinimi arttik¢a daha fazla kisisel
ve sosyal sikint1 bildirmiglerdir. Bu durumun, adetlerle ilgilenen ek dis bakicilara sahip
ailelerin algiladigi veya yasadigi sorunlar, menstruasyon donemlerinde bakim
verenlerin dinlenme zamanlarinda kisitlanma ve bakim saglanmasi icin Ozellikle
anneye diisen artmig sorumluluk ile iliskili oldugu disliniilmistir (216).

Calismamizda menstruasyonun ergenin yasam kalitesi {izerine olan etkisi bakim
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verenin gozlemlerine dayali olarak sorgulanmig, bakim vericilerin kendi yasam
kalitesi ise sorgulanmamustir.

Calismamizda hastalarin zihinsel ve fiziksel yetersizlik diizeyleri ile annelerin
kizlarmin adet gérmesini sorun olarak degerlendirmesi arasinda anlamli iliski yoktur
(swrastyla p=0,544; p=0,359). Calismaya katilan ZY’li ergenlerin annelerinden 10
(%20,4) tanesi kizlarinin menstruasyon goérmesini sorun olarak degerlendirmis, alti
anne menstruasyon sirasinda agri, diizensiz ve uzamis adet kanamasi, PMS iligkili
yakinmalar ve nobette artis nedenleri ile bilgi talep etmis; ancak annelerden higbiri
kizlarinin menstruasyonuna miidahale edilmesini istememistir. Annelerin kizlarinin
adet olmamasi, adetlerin baskilanmasi konusundaki “kendi rahatlig1 icin kotiiliik
etme”, “bu benim sorumlulugum” algisi, kiiltiirel farkliliklar ile iligkili olabilir.
Annelerin kizlarinin diizenli menstruasyon gormesini “saglik gostergesi” olarak kabul
etmeleri ve bu donemleri kizlarinin “normal” ¢ocuklara benzedigi anlardan biri olarak
gormeleri nedeniyle menstruasyona miidahale edilmesi istemediklerini diisiiniiyoruz.
Benzer sekilde Tayvan’da ZY’si olan 12 kiz hastanin annesiyle yapilan bir ¢aligmada
kizlarinin 6miir boyu yiiksek bakim ihtiyacina ragmen hicbir anne menstruasyon
yonetiminde gii¢liik bildirmemis, annelerin hepsi menstruasyonda kizlarina yardim
etme konusunda hosgoriilii bir tutum iginde goriilmiistiir. Bunun annelerin basa ¢ikma
stratejileri ve bakim gorevlerine iliskin kiiltiirel inanclarindan kaynaklandigi
diistintilmistiir (141). Literatiire bakildigi zaman menstriel supresyon talep etme
oranlarmin {ilkeler arasinda farklilik gosterdigini goriiyoruz. Avustralya’da yapilan bir
caligmada vakalarmn %25’ menstriiel supresyon tedavisi alirken (216), Kanada’da
yapilan bir ¢alismada ise ailelerin %67’si menstriel supresyon, %29’u ise adet
diizenleyici tedavi talep etmis, yani vakalarin sadece %4’l herhangi bir miidahale
istememistir (16).

Bununla beraber ZY’li kadinlar menstruasyonla ilgili davranis ve/veya hijyen
endiseleri, kanamanin diizenlenmesi, dogum kontrolii gibi nedenlerle menstruasyonun
baskilanmak istendigini ortaya koyan c¢aligmalar vardir (17, 18, 117). Angelman
sendromlu 48 kiz hastayla yapilan bir ¢alismada (191) hastalarin %48’i kanama
kontrolii ; Rett sendromlu 77 kiz hastayla yapilan bir ¢aligmada (145) hastalarin
%67,6’sinin adetlerini diizenlemek; Hamilton ve arkadaslarinin Rett sendromlu 21

hastayla yaptig1 baska bir ¢alismada (148) hastalarin %62’sinin menstriiel baskilama
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veya dismenore i¢in hormonal yontem kullandig1r goriilmiistiir. ZY’li hastalarda
menstruasyona bakis acisi altta yatan hastalik, eslik eden komorbiditeler ve i¢inde
bulunulan kiiltiirii yansitabilir.

Calismamizin en 6nemli kisitliligi hastalarin yasam kalitesi ile iligkili verilerin
ergenlerin kendilerinden ziyade, annelerinden geri bildirim yoluyla alinmig olmasidir.
Cocuklarin yasam kalitesini degerlendirmede birincil yontem 6z bildirim anketleri
olmasina ragmen, ankete yanit veren c¢ocuklarin uyumsuzluk veya algilama
dizeyindeki yetersizlik nedeniyle her zaman uygulanamayabilir. Bu gibi durumlarda
ebeveyn formlari bir alternatif sunar (219). Literattirde ¢ocuk 6z bildirim ve ebeveyn
formlar1 gesitli calismalarda karsilastirilmistir. Theunissen ve arkadaslarinin 1105
Hollanda’l1 ¢ocukla yaptig1 calismada ¢ocuklar fiziksel iglevsellik, 6zerklik, biligsel
islevsellik ve olumlu duygular alanlarinda ebeveynlerinden 6nemli 6l¢giide daha diistik
puanlama yapmislardir (p<0,05) (219). Bununla birlikte literatirde ebeveynlerin,
cocuklarmin kendi raporlarindan daha diisiik yasam kalitesi diizeyi bildirme egilimi
gosterdigi caligmalar da mevcuttur (220-222). Bu farkliliklar, ¢ocuklarin deneyim,
inanglarma iliskin ebeveyn bilgi eksikligi, kendine ve bagkalarina bakis acisindaki
algisal sorunlar1 temsil ediyor olabilir (220). Calismamizda anneler hafif ZY’li
kizlarina gére menstruasyon disi ve menstruasyon sirasinda fiziksel ve duygusal
islevselligini daha yiiksek bildirirken, ergenler kendi sosyal, okul, psikososyal
islevsellikleri annelerine gore daha yiiksek degerlendirmistir. Bununla birlikte hafif
ZY’li ergen ve annelerinin cevaplar1 arasinda istatistiksel fark yoktur. Ancak bu
korelasyon orta-agir ZY’li hastalari kapsayacak sekilde genellenemez. Ciinkii zihinsel
etkilenim agirlastikca en ¢ok etkiledigi alanlardan biri kendini ifade edebilme ve
iletisim becerileridir. Caligmanin pandemi déoneminde yapilmasi, tilkemizde ilk onayli
koronaviriis vakasmin 11 Mart 2020 tarihinde tespit edilmis olmas1 (223),
hastanemizde hasta kabuliinde kisitlamalar yapilmis olmast nedenle anneler ve hafif
ZY’li hastalarin kendileriyle goriismelerin telefon yoluyla yapilmis olmasi ¢alismanin
diger bir 6nemli kisitliligidir. Bununla beraber 351 kisiye bir yasam kalitesi 6lgegi olan
SF-36’nin uygulayici tarafindan telefon goriismesi yoluyla veya kisilerin kendileri
tarafindan dolduruldugu bir ¢aligmada sonuglar benzer olarak goriilmiistiir (224).
Kayitlarda bulunan veri eksikligi ve hastalara telefon yoluyla ulagilamamasi nedeniyle

vaka grubuna ancak 49 hasta dahil edilebilmistir ancak genetik sendromlarla giden
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ZY’li hastalarda menstruasyonun yasam kalitesi (zerine olan etkisine yonelik
bilgimiz dahilinde bagka calisma olmamasi nedeniyle az katilimciyla da olsa
calismamizin degerli oldugunu diisiiniiyoruz. ZY etiyolojisinin heterojen olmast,
ZY’ye eslik eden fiziksel kapasitenin degiskenligi c¢alismanin diger kisitliligidir.
Calismanin kesitsel olmasi nedeniyle yasam kalitesi sorgulamasinin katilimcilarin
hangi menstriiel periyoduna denk geldigi bilinmemektedir, yasanan zorluklarla ilgili
algiy1 etkilemis olabilir.

Ozetle ¢alismamizda ZY’li ergenlerde menstriiel dzellikler beklendigi sekilde
kontrol grubuyla benzerdir. ZY’si olan ergenlerde menstruasyon iligkili yasam
kalitesi, saglikli ergenlerden diisiiktiir. Bu c¢alisma ile, ZY’si olan ergenlerin
menstruasyon doneminde fiziksel, duygusal, sosyal, psikososyal islevsellik ve toplam
yasam Kkalitesi puanlarinda anlamli derecede diisiis yasandigi, menstruasyon
doneminde yasam kalitelerinin daha da azaldigi goriilmistiir. Bilgimiz dahilinde
literatiirde menstruasyon iligkili yasam kalitesinin diistiigiinli gésteren baska ¢alisma
yoktur. Yasam kalitesinde menstruasyon iligkili azalma olmasina ragmen higbir
annenin menstriiel baskilama talep etmemesi de c¢alismanin bagka Onemli bir
sonucudur. Ailelerin menstruasyon ve menstriiel belirtiler ile ilgili bilgi diuzeyinin
arttirilmas1 ve ergenin menstruasyon sirasinda kisisel bakimini saglamaya yonelik
becerilerinin gelistirilmesi konusunda yeterli destegin saglanmasi, ZY’li ergenlerin
bagimsizlik ve fonksiyonelliginde artisa zemin hazirlayarak bu gruptaki aile ve ergen

kaygisini, yiiksek okul devamsizligini azaltabilir.
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E.V. 1533 Down S. Agrr  Siddetli Alyor 12,0 Evet Var Evet Yok - Evet Evet 16,30 7,61
AC. 1358 Down S. Hafif Hafif Alyor 12,0 Evet Yok Evet Yok - Evet Evet 77,17 75,00
ED 16,76 22911.2 Del.S Hafif Hafif Aliyor 14,0 Evet Yok Hayir Var Yok Hayir Evet 56,52 54,35
EB. 11,46 Rett S. Agir  Siddetli  Almuyor 10,0 Hayir Var Hayir Var Var - Evet 52,77 52,78
c.O. 12,36 Down S. Agir Siddetli ~ Almiyor 11,7 ? Var Evet Yok - - Hayir 59,70 58,34
N.G. 12,02 Rett S. Agir  Siddetli  Almiyor 11,0 ? Var Hayir Var Var - Hayir 40,28 40,28
E.A. 16,24 Angelman S. Agir  Siddetli  Almiyor 10,0 ? Var Evet Var Var - Hayir 25,00 2,50
IB. 12,02 Rett S. Agir  Siddetli Aliyor 10,5 ? Var Hayir Yok - Evet Hayir 59,78 56,52
T.T. 13,00 Angelman S. Agir Siddetli Alyor 11,0 Evet Var Evet Var Yok Evet Hayir 61,96 41,30
G.D 16,00 Down S. Agir Siddetli Alyor 13,0 Evet Var Evet Var Yok Evet Hayir 59,78 52,17
N.T. 12,22 Williams S. Hafif Orta Alyor 11,0 Evet Var Evet Yok - Hayir Hayir 54,35 52,17
S.E. 16,01 Down S. Agir  Siddetli Aliyor 13,0 Evet Var Evet Yok - Evet Hayir 71,74 63,04
G.H 16,31 Angelman S. Agir  Siddetli  Almuyor 15,0 Evet Var Evet Var Yok - Hayir 29,17 29,17
Y.D. 20,10 22q11.2 Del .S Hafif Orta Almiyor 15,0 Evet Yok Evet Yok - - Hay1r 59,72 77,78
A.A. 18,98 Williams S. Orta Orta Almiyor 10,0 Evet Var Evet Yok - - Hayir 54,17 44 45
Y.B. 16,79 Down S. Agir Orta Aliyor 12,0 Evet Var Evet Yok - Evet Hayir 51,09 47,83
Y.Y. 2213  22911.2 Del.S Hafif Hafif Almiyor 12,0 Evet Yok Hayir Yok - - Hayir 100,00 98,61
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6. SONUCLAR VE ONERILER

. Calismamizda ZY grubundaki menars yasi ortalama 11,83 + 1,58 yil, kontrol
grubunun 12,11 + 1,08 yi1l olup istatistiksel olarak farklilik yoktur (p=0,304).

. Vaka grubunun menstruasyon sikligi 32,09 £+ 20,91 glin, menstruasyon suresi 5,30
+ 1,57 giinken kontrol grubunun menstruasyon sikligi 28,64 + 2,85 gin,
menstruasyon sudresi 5,72 + 1,51 giin olup menstruasyon sikligi ve siiresinde
gruplar arasinda istatistiksel anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (sirastyla
p=0,208, p=0,181).

. Vaka grubunun %95,9°u, kontrol grubunun %90°1 menstruasyon déoneminde hafif-
normal kanama bildirmis olup gruplarin kanama miktarlar1 arasinda istatistiksel
anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p=0,319).

. Annelerinin cevaplarina gore vaka grubunun %67,35’inde (33/49), kontrol
grubunun %488’inde dismenore mevcut olup istatistiksel anlamli bir farklilik
bulunmamaktadir (p=0,069). Dort anne (%8,1) kizlarinin menstruasyon sirasinda
agrist olup olmadigint anlayamamaktadir.

. Vaka grubunun %32,7’s1 (16/49), kontrol grubunun %52’si (26/50) menstruasyon
sirasinda agri1 kesici ilag kullanmaktadir. Vakalarda agri kesici olarak en sik
kullanilan ilag %55,5 ile parasetamoldiir.

. Premenstriiel belirtiler vaka annelerinin cevaplarina %51’inde bulunmaktadir.
Kontrol grubunda %84 oranda bildirilmis olup vakalarin annelerinin cevaplarina
gore karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlaml diizeyde yiiksektir (p=0,002).

. Vakalarin %73’lintin (36/49) menstruasyon bakiminda yardima ihtiyaci
bulunmaktadir. ZY diizeyine gore hafif olanlarin %37,6’simin (n=6), orta olanlarin
%80’inin (n=12), agir olanlarin tamaminin menstruasyon hijyeninde yardim
ihtiyaci olmustur. ZY diizeyi arttik¢a menstruasyon hijyeninde yardim ihtiyaci
anlamli oranda artmaktadir (p<<0,001).

. Menstruasyon vakalarin %40,5 (15/37) okul devamsizligina neden olmaktadir.
Menstruasyon vaka grubunda, kontrol grubundan istatistiksel olarak anlamli
derecede yliksek okul devamsizligi neden olmaktadir. Menstruasyon hijyeninde

yardim ihtiyact olan vakalardan besi (%13,5) hi¢bir zaman menstruasyon
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giinlerinde okula gitmemektedir. Yardima ihtiyaci olup menstruasyon giinlerinde
okula gidebilen kizlarin alt1 tanesi (%27,3°1i) okulda pedini degistirebilmektedir.
Kontrol grubunda menstruasyon fiziksel aktiviteleri vaka grubundan istatistiksel
olarak anlamli diizeyde fazla kisitlamaktadir (p=0,048).

Menars Oncesi danigsmanlik almak i¢in bagvuran ebeveyn olmamistir. Vaka
annelerinin %40,8’1 (20/49) daha 6ncesinde menstruasyon ile ilgili olarak bir
doktor tarafindan bilgilendirilmistir. Daha Once menstruasyon konusunda
bilgilendirilmis vakalarin %65°1 (13/20) menstriiel sikayetler nedeniyle doktora
basvurusu sirasinda, yedi hasta (%35) herhangi bir sikayeti olmaksizin
menstruasyonla ilgili bilgi almistir.

Calismamizda hastalarin zihinsel ve fiziksel yetersizlik duzeyleri ile annelerin
kizlarinin adet gormesini sorun olarak degerlendirmesi arasinda anlamli iligki
yoktur (sirastyla p=0,544; p=0,359). Calismaya katilan ZY’li ergenlerin
annelerinden 10 (%20,4) tanesi kizlarmin menstruasyon gérmesini sorun olarak
gormektedir. Higbir anne mestriiel supresyon talep etmemistir.

Annelerin cevaplarina gore vakalarin menstruasyon dis1 fiziksel, sosyal, okul,
psikososyal islevsellik ve toplam yasam kalitesi puanlar1 kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktiir (p<0,05). ZY diizeyi arttik¢a bu
alanlardaki yasam Kkalitesinde diisiis anlamlidir. Menstruasyon digi duygusal
islevsellikte anlaml1 fark yoktur (p=0,534). Vaka grubunda menstruasyon sirasinda
sosyal, okul, psikososyal islevsellik ve toplam yasam kalitesi kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktiir (sirastyla; p<0,001, p= 0,006,
p=0,002, p=0,003). Fiziksel islevsellik menstruasyon disinda vaka grubunda
anlaml1 daha diisiik olup, menstruasyon sirasinda vaka grubunda yine daha diisiik
olmakla beraber istatistiksel olarak benzerdir (p=102).

Calismamizda saglikli ergenlerde menstruasyon ile sosyal islevsellik hari¢ tiim
alanlarda diisme olmakla beraber fiziksel ve toplam yasam kalitesinde diisiis
anlamlidir. ZY’li ergen anneleri tim yasam kalitesi puanlarinda diisiis bildirmistir,
bunlardan okul islevselligi disindaki tiim yasam kalitesi alanlarindaki diisme
istatistiksel anlamlidir (p=0,081).

Ailelere menars Oncesi donemden itibaren menstruasyon ile basa ¢ikma,

kendilerini bekleyen olasi sorunlar ve mevcut segenekler hakkinda danismanlik
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hizmeti ve egitim verilmeli, ailelerin menstruasyon ve menstriel belirtiler ile ilgili
bilgi diizeyi arttirillmahidir. ZY’li ergenlerin bagimsizlik ve islevselligini
arttirabilmesi i¢in menstruasyon sirasinda kisisel bakimini saglamaya yonelik
becerilerin gelistirilmesi konusunda ergene yeterli destek saglanmalidir. Uygun
danismanlik ve egitim hizmetleri bu gruptaki aile ve ergen kaygisini, yiiksek olan

okul devamsizligini azaltabilir.
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8. EKLER

Ek-1 : Demografik Bilgiler

1-Yas:
2-Nerede yasiyorsunuz?
Ev (] Kurum O

3-Bakin ihtiyag¢larinizi/ cocugunuzun ihtiyaglarini kim karsiliyor?

Kendi O
Biyolojik ebeveyn O
Aile bireyi O

Aile disi( iivey anne — baba) [

5-Ailenizin Aylik Gelir Duzeyi:
(1) Disiik (0-2500TL)O (2) Orta (2500-10000TL) (3)YUksek(10000TL ve

Uzeri) O

6-Ailenizin Cocuk Sayist:

(1) Bir O (2) Iki O (3) Ug ve Ustii O
7-Kaginct Cocuk:

(1) Birinci O (2) Ikinci O (3)Ugiincii ve sonrasi O

8-Anne ve Baba:

(1) Birlikteler U (2) Ayrilar/ Bosanmiglar U
(3) Annem hayatta degil (| (4) Babam hayatta degil O
9-Anne Yast:.............

10-Anne Egitim Diizeyi:
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(1) Okuma yazmas1 yok O (2) Ilkokul O

(3) Orta — Lise O (4) Yiksek O
11-Anne meslegi:

(1) Calisiyor [ (2) Ev hanimi [ (3)Emekli 0
Calistyor ise: Meslek

13-Baba Egitim Diizeyi:

(1) Okuma yazmas1 yok O (2) Ilkokul O

(3) Orta — Lise O (4) Yuksek [

14-Baba meslegi:

(1) Calisiyor [ (2) Issiz U (3) Emekli O
Calistyor ise: Meslek

(Hastalik siiresi, ek problemler ve okulla ilgili sorular)
16- Cocugunuzun baska tibbi/ cerrahi problemleri var mi1?
Evet [ Hayir [

Eger cevabiniz evet ise, gocugunuzun ne gibi tibbi/ cerrahi problemleri var?

yaz tatilinde ise tamamlanmis olan y1l1 belirtiniz)
Ozel egitim aliyor
Kaynastirma grencisi

Hayr O
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Ek -2: COCUKLUK CAGI DEGERLENDIRME ANKETI
(CHILDHOOD HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE- CHAQ)

Bu bdliimde ¢ocugunuzun hastaliginin onun giinliik yasam faaliyetlerini nasil
etkiledigini Ogrenmek istiyoruz. Bu sayfasmnin arkasma kendi goriislerinizi
ekleyebilirsiniz. Asagidaki sorular1 yanitlarken, BIR ONCEKi HAFTAYI
GOZONUNE ALIN ve liitfen ¢ocugunuzun giinliik hareket yetenegini en iyi
tanimlayan tek bir yamit isaretleyiniz. Sorular1 yanitlarken, SADECE
HASTALIKTAN DOLAYI ORTAYA CIKAN GUCLUKLERI VE
KISITLILIKLARI BELIRTINIZ. Sorgulanan, cocugunuzun yasitlarinn da
yapmas1 beklenmeyen bir is ise, litfen ’Uygulanamaz’ kutusunu isaretleyiniz.
Ornegin eger cocugunuzun herhangi bir hareketi HASTALIK NEDENIYLE DEGIL
DE yas1 kigik oldugu igin zorlaniyorsa, litfen ‘UYGULANAMAZ’ olarak

isaretleyiniz.

hic  biraz ¢cok vyapa uygul

zorla zorlan zorlan miyo anam

nmad arak arak r az
an

GIYINME VE KiSISEL BAKIM
Cocugunuz:
-Ayakkabi baglari baglayabilmek ve o o O o o
diigmelerini iliklemek dahil, kendi
basina giyinebiliyor mu?
-Sagmi yikayabiliyor mu? o o O O o
-Coraplarini ¢ikarabiliyor mu? O O O O o
-El tirnaklarini kesebiliyor mu? o o O O o

AYAGA KALKMA

Cocugunuzun:
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-Alcak bir sandalyeden veya yerden m m
ayaga kalkabiliyor mu?
-Yataga girip cikabiliyor veya bebek i i

karyolasinda ayakta durabiliyor mu?

YEMEK YEME

Cocugunuz:

-Tabagindaki eti kesebiliyor mu? mi mi
-Bir fincan ya da bardagi agzina i i

gotdrebiliyor mu?

-Cips paketini acabiliyor mu? m O
YURUME

Cocugunuzun:

-Ev disinda diiz yolda yiiriiyebiliyor mi i
mu?

-Bes tane basamagi ¢ikabiliyor mu? i i

Yukaridaki isleri yapmak i¢in ¢ocugunuzun genellikle kullandig1 yardimer alet ve

cihazlan liitfen isaretleyiniz:

aleti, fermuar ¢ekme aleti, uzun saph

-Baston O - Giyinmek i¢in kullanilan aletler( diigme ilikleme O
cekecegi, vs)
-Yuruteg m -Cevresi kalinlastirilmis kalem veya 0zel gerecler o

(catal, kasik, bigak, vs)

-Koltuk degnegi O -Ozel yapilmis veya desteklenmis sandalye
-Tekerlekli sandalye o -Diger( liitfen belirtiniz
m

ayakkabi

Cocugunuzun HASTALIGINDAN DOLAY] baska bir kimsenin yardimima ihtiyag

duydugu durumlari isaretleyiniz.

-Giyinme ve kisisel bakim i -Yemek yeme
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yazabiliyor veya karalama yapabiliyor

mu?

-Ayaga kalkma o -Yurdme o
hig biraz ¢ok vyapa uygul
zorlan zorlan zorla mye anam
mada arak nara r az
n k
VUCUT BAKIMI (HIJYEN)
Cocugunuz:
-Tlm vucudunu yikayip kurulayabiliyor O o O O O
mu?
-Banyo kiivetinde yikanabiliyor i o O i O
mu?(kiivete girip, ¢ikabiliyor mu?)
-Tuvalet veya lazimliga oturup i o O i O
kalkabiliyor mu?
-Dislerini fir¢alayabiliyor mu? i o i mi O
-Saglarin1 tarayip/firgalayabiliyor mu? O O o O o
-Pedini kendi degistirebiliyor mu? i i m] i |
UZANMA
Cocugunuz:
- Baginin tizerindeki bir yerden agir bir O o O O O
oyuncak kutusu veya bir kitab1 alip
asag1 indirebiliyor mu?
-Giysi veya bir kagit pargasini1 almak i o O i O
icin yere egilebiliyor mu?
Bir kazag1 basindan asag1 gecirebiliyor o o O O O
mu?
-Omuzlarinin iizerinden geriye bakmak o O O O O
icin boynunu cevirebiliyor mu?
TUTMA
Cocugunuz:
-Tiikenmez veya kursun kalemle yazi O o O O O
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-Araba kapisi1 acabiliyor mu? o O o i
-Onceden agilmis kavanoz kapaklarini o O o O
acabiliyor mu?
-Musluklart a¢ip kapayabiliyor mu? mi i i i
-Bir kapiy1 agmak i¢in tokmagi ¢evirip, | O i O
ayni zamanda kapiy1 itebiliyor mu?
hic biraz cok  Yapa Uygula
zorlan zorla zorla miyor namaz
madan narak  narak
FAALIYETLER(AKtivitel
er)
Cocugunuz:
-Ayak isleri gorebiliyor, O O O O i
aligveris yapabiliyor mu?
-Otomobile, oyuncak m m m O O
arabaya veya otobdise binip
inebiliyor mu?
-ki veya ii¢ tekerlekli O O O O O
bisiklete binebiliyor mu?
-Ev isleri yapabiliyor mu? O i i O i
-Kosup oynayabiliyor mu? O O O i mi

Yukaridaki isleri yapmak i¢in ¢ocugunuzun genellikle kullandig1 yardimci alet ve

cihazlari litfen isaretleyiniz:
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- Yiikseltilmis tuvalet oturagi i - Kiivet tutamaglari mi
-Kuvet taburesi o -Uzanmak i¢in uzun sapl aletler O
-Kavanoz agacagi(dnceden agilmis 0O -Banyoda kullanilan uzun saplh i
kavanozlar igin) aletler

Cocugunuzun HASTALIGINDAN DOLAYT baska bir kimsenin yardimma ihtiyac
duydugu durumlari isaretleyiniz.
-Viicut bakimi(hijyen) i -Tutma ve agma mi

-Uzanma ] -Ayak isleri ve ev isleri |
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Ek-3.1: MENSTRUASYON SORGULAMA HASTA FORMU
1. Menars (ilk adet) Yasi:
2. Adetleriniz diizenli mi? Cevabiniz hayir ise tarif ediniz.

Evet [ Hayir [

3. Adetler kag glin strlyor?

4. Bir adetinizin baslangicindan diger adetinizin baslangicina kadar gecen siire
kag giin suriyor?

5. Adetlerinizde kanama miktar1 ne kadar?
Cok yogun (1-2 saatte bir ped degistirmek gerekiyor.) [

Normal (Glinde 4-6 ped degistirmek gerekiyor.) L]
Hafif O

6. Adetleriniz sirasinda yataklara ya da i¢ ¢amasirlariniza kan ¢ikiyor mu?

Evet [ Hayir [J

7. Adet pedlerini degistirirken baska birisinin yardimina ihtiyaciniz var mi?
Evet [J Hayir [

Cevabiniz evet ise soru 7a, 7b, 7c ve 7d’ yi cevaplayiniz.

Evet | Hayir

7a) Adet zamanlarinda adet ped kullanman gerektiginin farkinda
misiniz?

7b) Adet pedleri degistirirken bunun senin 6zeliniz oldugunun
farkinda misiniz?

7¢) Adet pedleri okulda /egitim kurumunda degistirebiliyor
musunuz?

7d) Adet pedleri okulda/ egitim kurumunda degistirmesi
gerektiginde yardime1 olacak kimse bulunuyor mu?

7e)Adet pedleri degistirirken temizlik kurallarina dikkat ediyor
musunuz?

8. Adetler agrili mi1?
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Evet [ Hayir [

Cevabiniz evet ise asagidaki sorulari cevaplaymiz.

8a) Agrinin siddetini 1°den 10’ a kadar derecelendirirsek sizin agriniz kag
numaraya denk gelir? Isaretleyiniz.
Agr1 yok En siddetli agr

o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

8b) Dismenorenin eslik eden bulgulara gore evrelendirilmesi

Evre Menstriiasyon Gunlik aktivite Diger Analjezik
semptomlar kullanimi

0 Agrili Etkilenmemistir Yok Gerekmez

degildir
1 Agrihdir Bazen kisitlanir Yok Nadiren
gerekir

2 Agrilidir Etkilenir Var Gerekir

3 Agrihdir Etkilenir Daha Sonug
siddetli alinamaz

9. Adet agris1 nedeniyle agr kesici kullantyormusunuz?

10. Adetten once ya da adet sirasinda sinirlilik arttyor mu?
Evet [ Hayir [
11. Adetten Once ya da adet sirasinda saldirgan davranislarda artis oluyor mu?
Evet [ Hayir [
Cevabiniz evet ise soru 11a, 11b ve 11¢’ yi cevaplayiniz.
1 2 3 4

Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

11a) Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami 6nliiyor mu?

11b) Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

11c) Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?

12. Adetten 6nce ya da adet sirasinda tekrarlayici hareketlerde artis oluyor mu?
Evet [ Hayir [



Cevabiniz evet ise soru 13a,13b ve 13¢’ yi cevaplayiniz.
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1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

12a)Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami onlityor mu?

12b)Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

12c)Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?

13. Adetten Once ya da adet sirasinda takintili davraniglarda artis oluyor mu?

Evet [

Hayir [

Cevabiniz evet ise soru 13a,13b ve 13¢’ yi isaretleyiniz.

1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

13a) Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami 6nliiyor mu?

13b) Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

13c) Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?

14. Adet sirasinda/hemen Oncesinde asagidaki bulgulardan oluyor mu?

Bulant1
Kusma
Basagrisi
Sislik hissi
Ishal

Sirt agrist

15. Adetler okul ya da egitim kurumuna devami 6nliiyor mu?
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16.
1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
stk her zaman
Adetler sosyal islevselliginizi (giinliik
hayatin1) devami 6nliiyor mu?
17.
1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

Adetler fiziksel aktivitelere devami
onliyor mu?

18. Hastaliginiz nedeniyle kullandiginiz ilag var mi1? Varsa neler?

Evet [ Hayir [

19. Menstriiel sikayetleriniz nedeniyle kullandiginiz ilag var m1? Varsa neler?

Evet [ Hayir [

20. Menstriiel sikayetiniz nedeniyle kullandigimiz ilaglar etkili oluyor mu?

Evet [ Hayir [

21. Adet sorunlar1 nedeniyle doktora hi¢ bagvurdunuz mu?
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Ek-3.2.: MENSTRUASYON SORGULAMA EBEVEYN FORMU
1. Cocugunuzun Menars Yas1:
2. Cocugunuzun adetleri diizenli mi? Cevabiniz hayir ise tarif ediniz.

Evet [ Hayir [

3. Cocugunuzun adetleri kag giin siiriiyor?
4. Cocugunuzun bir adetinin baglangicindan diger adetinin baslangicina kadar
gecen stire kag giin stiriiyor?

5. Cocugunuzun adetlerinde kanama miktar1 ne kadar?

Cok yogun (1-2 saatte bir ped degistirmek gerekiyor.) [
Normal (Glinde 4-6 ped degistirmek gerekiyor.) L]
Hafif O

6. Cocugunuzun adetleri sirasinda yataklara ya da i¢ ¢amasirlariniza kan ¢ikiyor

mu?
Evet [J Hayir []
7. Cocugunuz menstriiel pedleri degistirirken baska birisinin yardimina ihtiyaci
var m1?
Evet [ Hayir [

Cevabiniz evet ise soru 7a, 7b, 7c ve 7d’ yi cevaplayiniz.

Evet | Hayir

7a) Adet zamanlarinda menstriiel ped kullanmasi gerektiginin
farkinda m1?

7b) Menstriel pedleri degistirirken mahremiyetin farkinda mi?

7¢) Menstriiel pedleri okulda /egitim kurumunda degistirebiliyor
mu?

7d) Menstriiel pedleri okulda/ egitim kurumunda degistirmesi
gerektiginde yardime1 olacak kimse bulunuyor mu?

7e)Menstriiel pedleri degistirirken temizlik kurallarina dikkat ediyor
mu?
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8. Cocugunuzun adetleri agrili m1?

Evet [J Hayir [

Cevabiniz evet ise agsagidaki sorular1 cevaplaymiz.

8a) Agriin siddetini 1°den 10’ a kadar derecelendirirsek sizin agriniz kag
numaraya denk gelir? Isaretleyiniz.
Agr1 yok En siddetli agn

o 1 2 38 4 5 6 7 8 9 10

8b) Dismenorenin eslik eden bulgulara gore evrelendirilmesi

Evre Menstriasyon Ginlik aktivite Diger Analjezik
semptomlar kullaninm

0 Agrili Etkilenmemistir Yok Gerekmez

degildir
1 Agrihdir Bazen kisitlanir Yok Nadiren
gerekir

2 Agrihidir Etkilenir Var Gerekir

3 Agrihdir Etkilenir Daha Sonug
siddetli alinamaz

9. Cocugunuz adet agrist nedeniyle agr1 kesici kullantyor mu?

10. Adetten once ya da adet sirasinda ¢ocugunuzda sinirlilik artryor mu?

Evet [ Hayir [
11. Adetten 6nce ya da adet sirasinda ¢cocugunuzun saldirgan davraniglarda artis
oluyor mu?
Evet [ Hayir [

Cevabiniz evet ise soru 11a, 11b ve 11c¢’ yi cevaplayiniz.
1 2 3 4

Hi¢ | Nadiren | Sik | Neredeyse
sik her zaman

11a) Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami onliiyor mu?

11b) Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

11c) Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?




12. Adetten Once ya da adet sirasinda cocugunuzun tekrarlayict hareketlerde

artis oluyor mu?

Evet [

Hayir [

Cevabiiz evet ise soru 12a,12b ve 12¢’ yi cevaplayiniz.
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1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

12a)Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami 6nliiyor mu?

12b)Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

12¢)Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?

13. Adetten Once ya da adet sirasinda cocugunuzun takintili davranislarda artis

oluyor mu?
Evet [

Hayir [J

Cevabiniz evet ise soru 13a,13b ve 13¢’ yi isaretleyiniz.

1 2 3 4
Hic | Nadiren | Sik | Neredeyse
sik her zaman

13a) Sikayetleriniz okul ya da egitim
kurumuna devami Onliiyor mu?

13b) Sikayetleriniz 6grenme yetenegini
etkiliyor mu?

13c) Sikayetleriniz evde problem oluyor
mu?

14. Adet sirasinda/hemen Oncesinde asagidaki bulgulardan oluyor mu?

Bulant1
Kusma
Basagrisi
Sislik hissi
Ishal

Sirt agrist



15. Adetler ¢cocugunuzun okul ya da egitim kurumuna devami 6nliiyor mu?
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16.
1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman
Adetler ¢cocugunuzun sosyal
islevselligine
(glinliik hayatin1) devami 6nlityor mu?
17.
1 2 3 4
Hic | Nadiren | Stk | Neredeyse
sik her zaman

Adetler ¢cocugunuzun fiziksel aktivitelere
devami Onliiyor mu?

18. Cocugunuzun hastalig1 nedeniyle kullandig1 ila¢ var m1? Varsa neler?

Evet [ Hayir [

19. Cocugunuzun menstriiel sikayetleri nedeniyle kullandig1 ila¢ var m1? Varsa

neler?

Evet [ Hayir [

20. Cocugunuzun menstriiel sikayetleri nedeniyle kullandig: ilaglar etkili oluyor

mu?
Evet [ Hayir [
21. Cocugunuzun adet gdrmesi sizce bir problem mi?
Evet [ Hayir [

Aciklaymiz
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22. Cocugunuzun adet gérmemesi sizce bir problem mi?
Evet [ Hayir [J

Agiklayiniz

23. Cocugunuza/size adetleri ile ilgili doktorunuz tarafindan bilgi verildi mi?

24. Adet sorunlar1 nedeniyle doktora hi¢ bagvurdunuz mu?
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Ek-4.1: COCUKLAR iCiN YASAM KALITESi OLCEGi ERGEN
FORMU (13-18 YAS)

Hasta Kodu:
Tarih:

COCUKLAR iCiN YASAM KALITESi OLCEGI

Ergen Degerlendirme Formu (13-18 yas)

Bir sonraki sayfada sizin i¢in sorun olabilecek durumlarin listesi
bulunmaktadir.
Liitfen son bir aylik siire iginde her birinin sizin i¢in ne kadar sorun

olusturdugunu daire i¢ine alarak belirtiniz.

Eger sizin i¢in hi¢bir zaman sorun degilse
Eger sizin i¢in nadiren sorun oluyorsa
Eger sizin i¢in bazen sorun oluyorsa

Eger sizin i¢in sikhkla sorun oluyorsa

A W N -, O

Eger sizin i¢gin hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada yanlis ya da dogru cevaplar yoktur.

Eger herhangi bir soruyu anlayamazsaniz liitfen yardim isteyiniz.
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Son bir ay iginde adet giinleri disinda asagidakiler sizin icin ne kadar sorun

yaratt1?
Saghgim ve aktivitelerim ile ilgili sorunlar | 7'°" | Nadiren| Bazen |sikiikia Hﬁr:ren
ghg g zaman
zaman
1. Bir bloktan fazla yuriimek bana zor gelir 0 1 2 3 4
2. Kosmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
4. Agrr bir sey kaldirmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
5. Kendi basima dus ya da banyo yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik igleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
7. Bir yerim acir ya da agrir 0 1 2 3 4
8. Enerjim azdir 0 1 2 3 4
Higbir Hemen
Duygularimla ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissederim 0 1 2 3 4
2. Hiziinli ya da Gizgiin hissederim 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissederim 0 1 2 3 4
4. Uyumakta zorluk gekerim 0 1 2 3 4
5. Bana ne olacagi konusunda endiselenirim 0 1 2 3 4
Baskalan ile ilgili sorunlar HIGbIr | \adiren | Bazen | Sikhikla HE?ren
$ g zaman
zaman
1. Yasitlarimla geginmekte sorun yagarim 0 1 2 3 4
2. Yagitlarim benimle arkadas olmak istemezler 0 1 2 3 4
3. Yagitlarim benimle alay eder 0 1 2 3 4
4. Yagitlarimin yapabildikleri seyleri yapamam 0 1 2 3 4
5. Yasitlarima ayak uydurmakta zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
Okul ile ilgili sorunlar HIChIr | \adiren | Bazen | Sikiikia Hﬁ?ren
g zaman
zaman
1. Sifta dikkatimi toplamakta zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Baz1 seyleri unuturum 0 1 2 3 4
3. Derslerimden geri kalmamak icin zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
4. Kendimi iyi hissetmedigim i¢in okula gidemedigim olur 0 1 2 3 4
5. Doktora ya da hastaneye gittigim i¢in okula gidemedigim 0 1 2 3 4

olur
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Son bir ay i¢inde adet guinlerinde asagidakiler sizin i¢cin ne kadar sorun yaratti?

Saghgim ve aktivitelerim ile ilgili sorunlar gﬁg; Nadiren| Bazen | Sikhkla Hﬁr:ren
zaman
1. Bir bloktan fazla yiriimek bana zor gelir 0 1 2 3 4
2. Kosmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
4. Agir bir sey kaldirmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
5. Kendi basima dus ya da banyo yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik igleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
7. Bir yerim acir ya da agrir 0 1 2 3 4
8. Enerjim azdir 0 1 2 3 4
o s Hicbir . Hemen
Duygularimla ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissederim 0 1 2 3 4
2. Hiziinli ya da Gizgiin hissederim 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissederim 0 1 2 3 4
4. Uyumakta zorluk gekerim 0 1 2 3 4
5. Bana ne olacagi konusunda endiselenirim 0 1 2 3 4
o et ers Hicbir | . Hemen
Baskalaru ile ilgili sorunlar saman | Nadiren| Bazen | SikhKla | her
zaman
1. Yagitlarimla gecinmekte sorun yasarim 0 1 2 3 4
2. Yagsitlarim benimle arkadas olmak istemezler 0 1 2 3 4
3. Yagsitlarim benimle alay eder 0 1 2 3 4
4. Yagitlarimin yapabildikleri seyleri yapamam 0 1 2 3 4
5. Yagsitlarima ayak uydurmakta zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
TR Hicbir ) Hemen
Okul ile ilgili sorunlar Jaman | Nadiren| Bazen | Sikiikla | her
zaman
1. Sifta dikkatimi toplamakta zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Baz1 seyleri unuturum 0 1 2 3 4
3. Derslerimden geri kalmamak icin zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
4. Kendimi iyi hissetmedigim i¢in okula gidemedigim olur 0 1 2 3 4
5. Doktora ya da hastaneye gittigim i¢in okula gidemedigim 0 1 2 3 4

olur
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Ek-4.2: COCUKLAR iCiN YASAM KALITESIi OLCEGi EBEVEYN
FORMU
(13-18 YAS)

Hasta Kodu:
Tarih:

COCUKLAR iCiN YASAM KALITESi OLCEGI

Ergen Degerlendirme Formu ( Anne-Baba ) (13-18 yas)

Bir sonraki sayfada ¢ocugunuz i¢in sorun olabilecek durumlarim listesi
bulunmaktadir.
Liitfen son bir aylik siire icinde her birinin ¢ocugunuz i¢in ne kadar sorun

olusturdugunu daire i¢ine alarak belirtiniz.
Eger ¢cocugunuz i¢in hi¢bir zaman sorun degilse
Eger ¢ocugunuz i¢in nadiren sorun oluyorsa

0
1
Eger ¢ocugunuz i¢in bazen sorun oluyorsa 2
Eger ¢ocugunuz i¢in siklikla sorun oluyorsa 3

4

Eger ¢cocugunuz i¢cin hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada yanlis ya da dogru cevaplar yoktur.

Eger herhangi bir soruyu anlayamazsaniz liitfen yardim isteyiniz.
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Son bir ay iginde adet giinleri disinda asagidakiler ¢ocugunuz i¢in ne kadar sorun

yaratt1?
e e e e Hicbir . Hemen
Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Sikhikla | her
zaman
1. Bir bloktan fazla yiriimek 0 1 2 3 4
2. Kogmak 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4
4. Agrr bir sey kaldirmak 0 1 2 3 4
5. Kendi bagina dus ya da banyo yapmak 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik isleri yapmak 0 1 2 3 4
7. Acisinin ya da agrisinin olmast 0 1 2 3 4
8. Diistik enerji diizeyi 0 1 2 3 4
. o er et ere Hichir . Hemen
Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissetmek 0 1 2 3 4
2. Huziinli ya da Gzgiin hissetmek 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4
4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4
5. Kendisine ne olacagi konusunda endise duymak 0 1 2 3 4
. o et e e Hicbir . Hemen
Sosyal islevsellik ile ilgili sorunlar zaman | Nadiren | Bazen | Sikhikla | her
zaman
1. Yasitlar ile ge¢imi 0 1 2 3 4
2. Yasitlarinin onunla arkadas olmak istememesi 0 1 2 3 4
3. Yagitlari tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4
4. Yagitlarinin yapabildigi seyleri yapamamasi 0 1 2 3 4
5. Yasitlarina ayak uyduramamasi 0 1 2 3 4
. Hicbir ) Hemen
Okul ile ilgili sorunlar Jarnan | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Sinifta dikkatini toplayamamasi 0 1 2 3 4
2. Baz1 seyleri unutmasi 0 1 2 3 4
3. Derslerinden geri kalmasi 0 1 2 3 4
4. Kendini iyi hissetmedigi i¢in okula gidememesi 0 1 2 3 4
5. Doktora ya da hastaneye gittigi i¢in okula gidememesi 0 1 2 3 4
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Son bir ay icinde adet gunlerinde asagidakiler ¢ocugunuz icin ne kadar sorun

yaratt1?
e e e e Hicbir . Hemen
Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Sikhikla | her
zaman
1. Bir bloktan fazla yiriimek 0 1 2 3 4
2. Kogmak 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4
4. Agrr bir sey kaldirmak 0 1 2 3 4
5. Kendi bagina dus ya da banyo yapmak 0 1 2 3 4
6. Evdeki giinliik isleri yapmak 0 1 2 3 4
7. Acisinin ya da agrisinin olmast 0 1 2 3 4
8. Diistik enerji diizeyi 0 1 2 3 4
. o er et ere Hichir . Hemen
Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar saman | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissetmek 0 1 2 3 4
2. Huziinli ya da Gzgiin hissetmek 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4
4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4
5. Kendisine ne olacagi konusunda endise duymak 0 1 2 3 4
. o et e e Hicbir . Hemen
Sosyal islevsellik ile ilgili sorunlar zaman | Nadiren | Bazen | Sikhikla | her
zaman
1. Yasitlar ile ge¢imi 0 1 2 3 4
2. Yasitlarinin onunla arkadas olmak istememesi 0 1 2 3 4
3. Yagitlari tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4
4. Yagitlarinin yapabildigi seyleri yapamamasi 0 1 2 3 4
5. Yasitlarina ayak uyduramamasi 0 1 2 3 4
. Hicbir ) Hemen
Okul ile ilgili sorunlar Jarnan | Nadiren | Bazen | Siklikla | her
zaman
1. Sinifta dikkatini toplayamamasi 0 1 2 3 4
2. Baz1 seyleri unutmasi 0 1 2 3 4
3. Derslerinden geri kalmasi 0 1 2 3 4
4. Kendini iyi hissetmedigi i¢in okula gidememesi 0 1 2 3 4
5. Doktora ya da hastaneye gittigi i¢in okula gidememesi 0 1 2 3 4




	SİMGELER VE KISALTMALAR
	şEKİLLER
	TABLOLAR
	1. Giriş

