«. COCUKLUK DISTONILERI — RUTIN IZLEM TAKVIiMIi

Norolojik ve Genetik Hastaliklar Dernegi (N6rogender) - norogender.org - Prof. Dr. Burak Tatl danigsmanhiginda hazirlanmistir

BU BELGE RUTIN iZLEM iCiNDiR — SABITLER: VIDEO ARSiVi - L-DOPA DENEMESI +

WILSON KAYDI - DIRENCLIDE DBS DEGERLENDIRMESI GECIKMEZ

TANI ANINDA YAPILMASI GEREKENLER (BAZAL HARITA)

¢ Tani kosusu YAZILI: L-dopa denemesi (yapildi/yanit) + Wilson taramasi (seruloplazmin + 24s idrar bakir1 + goz) + bazal ganglia MR
notu — ¢l dosyada kayith - genetik panel/ekzom (TOR1A delesyon dahil) + aile danigmanhig: - VUS 1-2 yilda bir reanaliz.

¢ Video arsivi kurulumu: ayni gorevler (koridor yiiriiyiisii, bir ciimle yazi, bardak tutma) bazalda kaydedilir; yilda bir ve her ilag degisiminde
tekrarlanir.

o ilag plani (L-dopa/triheksifenidil titrasyon semas1) + alevlenme plani yazili (tetikler, ilk miidahale, hangi hastane) - fokal yiik varsa botulinum
programi - agri-uyku bazal sorgusu.

DONEMLERE GORE iZLEM

DONEM YAPILMASI GEREKENLER

L-dopa denemesi tamamlanir (yanit dosyaya) - ilag titrasyonu 1-3 ayda bir vizitle - video tekrarlari ila¢ degisimlerinde -
Tam sonrasi ilk y1l  triheksifenidilde antikolinerjik sorgu (agiz kurulugu, idrar, gérme) - aile egitimi: tetikler + alevlenme plani + "yeni
antiemetik/antipsikotik dikkat" karti

6-12 ayda bir vizit: distoni dagilimi-siddeti + video - botulinum dongiisii (3-4 ay) planh - okul plani (yazida siire-arac uyarlamasi,
Kontroldeki seyir yorgunluk pay1) yillik - agri-uyku sorgusu - KMT2B'de konusma-yutma degerlendirmesi yillik - SGCE'de kaygi-ruh saghig: taramas -
agir olguda kalga-skolyoz muayenesi yillik

iki-ii¢c uygun ilaca ragmen yayilan/islev bozan distonide DBS degerlendirmesi hareket-bozuklugu merkezinde

Di li-j li HERA
wrengirjeneralize  GECIKTIRILMEZ (fiks deformite yerlesmeden) - status dystonicus Oykiisii varsa yazil kriz plani giincellenir - intratekal baklofen

1
yo secili karigsim tabloda goriisiiliir
. Pil-program kontrolleri cihaz merkezinin takvimiyle - pil seviyesi aile takviminde - MR-diatermi kurallar1 yazili - elektrot-cihaz
DBS'li izlem / sorunlarinda erken basvuru - erigkin devri: genotip + video arsivi + ilac-botulinum-DBS gecmisiyle; gebelik planinda genetik
erigkin gecisi 3 9 - 8 P $ ¢ gecmisiyle; g P g

danismanlik

Not: Distoni izleminin 6zii nesnel video arsivi + iki tedavi firsatim kacirmamaktir: L-dopa denemesi (DRD) ve zamaninda DBS degerlendirmesi
(TOR1A/KMT2B direngli jeneralize); Wilson kaydi dosyada yazili durur, akut distonik reaksiyon oykiisii ila¢ kartina islenir.
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% COCUKLUK DIiSTONILERI — iZLEM KAYIT CIZELGESI

Yapilan incelemelerin tarihlerini isleyiniz; kontrole gelirken bu sayfay: getiriniz

INCELEME KAYITLARI

INCELEME ONERILEN SIKLIK EN SON YAPILDI PLANLANAN SONRAKI
Video arsivi (ayn1 gorevler) Yilda bir + her ilag degisiminde

L-dopa denemesi kayd1 Tanida; dosyada yazil

Wilson taramasi kaydi Tanida; dosyada yazil

ilac titrasyonu / yan etki sorgusu = Titrasyonda 1-3 ayda bir; sonra 6-12 ay
Botulinum uygulamasi Gerekliyse 3-4 aylik dongii

DBS degerlendirmesi
(direnclide)

ilac yanitsizhig1 netlesince — geciktirme
DBS pil-program kontrolii Cihaz merkezinin takvimiyle

Konusma-yutma deg. (KMT2B) Yillik

Ruh saghig: taramasi

(SGCE/ergen) Villik

Kalca-skolyoz muayenesi (agir

olgu) Yillik

Genetik damisma + VUS reanaliz =~ Tanida; VUS 1-2 yilda bir

HER KONTROLDE SORGULANIR

O Video tekrar1 zamam n1 0 Dagilim-siddet degisti mi 0 Agri-uyku O ilag yan etkisi (antikolinerjik) O Botulinum zamam

O DBS: pil-program giincel mi 0O Okul plan1 giincel mi

HEKIM ONAYI

BU PLANI DUZENLEYEN HEKIM (AD- ~ KURUM / TELEFON TARIH iMZA / KASE
SOYAD)

Kaynak cercevesi: pediatrik distoni literatiirii ile uyumlu, aile ve hekim icin hazirlanmis 6zettir; araliklar cocugun
bulgularina gore hekimince kisisellestirilir. Ayrintili rehber + acil plan1: norogender.org/saglik-yazilari/cocukluk-
distonileri
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