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Classifications of Diseases

• International Classification of Diseases
 

(ICD) 
 system (WHO): International classification of all 

 disorders, used for diagnosis and billing. 
 Currently using ICD‐9. ICD 11 is next major 

 revision.
• Diagnostic and Statistical Manual of Mental 

 Disorders
 

(DSM) system (APA): U.S.‐based 
 classification of (neuro)psychiatric

 
disorders, 

 which is used internationally. The next revision, 
 DSM‐V, is being developed.

• DSM‐V will constitute the psychiatric disorders 
 section of ICD‐11.



Classification of Rett
 

Syndrome

Do we need to improve current classifications: 
 ICD‐9 & DSM‐IV?

RettSearch, the International Consortium of 
 Rett

 
Syndrome Clinical Researchers, surveyed 

 its members: Yes, we need to improve ICD‐9 
 and DSM‐IV classifications of Rett.



Classification of Rett
 

Syndrome

• ICD‐9 and Rett: 
No specific code, under:

330.8 
 
Other specified cerebral degenerations

 in childhood

Change: Rett
 

syndrome is NOT a degenerative 
 disorder.



Classification of Rett
 

Syndrome

• DSM‐IV and Rett: 
A specific code under the Pervasive Developmental 

 Disorder category (along Autism, Childhood 
 Disintegrative Disorder, and Asperger)

299.80
 
Rett’s

 
Disorder

Change: Rett
 

syndrome is NOT an autistic disorder.
Autistic features are transient
There are other (than autism) neurologic 

 manifestations.



Classification of Rett
 

Syndrome

• Proposed for DSM‐V (release: May 2012): 

No specific code for Rett

Diagnosis of Autism will include associated
 genetic disorder (Rett/MECP2

 
mutation, 

 Fragile X, etc.).

So, a girl with Rett
 

could meet criteria for 
 “Autism associated with MECP2

 
mutation”

 during the regression period.



Classification of Rett
 

Syndrome

• DSM‐V & Rett: 

1.Autism is a behavioral diagnosis, with multiple 
 genetic (and other) causes.

2.New DSM‐V guidelines for Autism may 
 decrease the number of Rett

 
girls meeting 

 criteria.



Classification of Rett
 

Syndrome

• Rett
 

and the “new genes”: 

1.We are re‐examining criteria for typical and 
 atypical Rett. Emphasis: diagnosis is clinical.

2.We are considering how new genes implicated 
 in Rett

 
(e.g., CDKL5) will be incorporated into 

 classification.





Rett
 

Syndrome in DSM‐IV



Rett
 

Syndrome in DSM‐IV



Autism in DSM‐V (in progress)
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