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Konjenital Osteopetrozis ve Hemsirelik

Bakimi: Olgu Sunumu

Congenital Osteopetrosis and Nursing Care:

A Case Study

HALIL IBRAHIM TASDEMIR*
EMINE EFE**

Bu calisma, 2-5 Ekim 2018 tarihlerinde Burdurda duzenlenen
Uluslararasi Saglik Bilimleri ve Yagam Kongresi'nde "Osteopetrozis ve
Hemsirelik Bakimi: Olgu Sunumu" baglikli sézel bildiri (6zet) olarak
sunulmustur.

oz

Osteopetrozis, bozulmus osteoklastlarin neden oldugu kalitimsal bir
kemik hastaligidir. Bu nedenle son derece seyrek ve teshis edilmesi zor
olan bu hastalik giniimiizde kemik iligi transplantasyonuyla sagaltila-
bilmektedir. Oldukca ender goriilen bu ¢alismada, hastaneye beslenme
sorunu, huzursuzluk ve sarilik yakinmast ile bagvuran 38 giinliik os-
teopetrozis olgusu ilgili kaynaklar esliginde sunulmus ve hemsirelik
bakimindaki yenilikleri irdelenmistir. Olguda osteopetrozis ve trom-
bositopeni birlikte goriilmesinin yami sira yogun ve dikkatli hemsirelik
bakimi gerektirmesi nedeniyle olgunun Kuzey Amerika Hemsirelik
Tamular1 Birligime [North American Nursing Diagnosis Association
International (NANDA-I)] gore, hemsirelik bakim plant kapsaminda
sunumu amaglanmustir. Bu olguda, komplikasyonlarin multidisipliner
bir yaklagim ile gozlemlenmesi ve semptomlarin yonetimi amaclan-
maktadir. Hemsireler, semptomlarn yoénetiminde bu multidisipliner

ekibin merkezinde yer alir.

Anahtar kelimeler: Hemsirelik bakimi; osteopetrozis; yenidogan.
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Bilgilendirilmis  Onam: Qalismaya katilan yenidoganin
ebeveyninden bilgilendirilmis yazil onam alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Gikar Gatismasi: Yazarlar gikar catismasi olmadigini beyan
etmistir.

ABSTRACT

Osteopetrosis is a hereditary bone disease caused by impaired
osteoclasts. For this reason, this disease, which is extremely rare
and difficult to diagnose, can now be treated by bone marrow
transplantation. In this very rare study, a case of a 38-day-old newborn
presenting to the hospital with complaints of nutrition, restlessness,
and jaundice is examined in the context of related resources and their
innovations in nursing care. Because of the occurrence of osteopetrosis
and thrombocytopenia as well as the necessity of intensive and careful
nursing care in this case, this paper aims to present the case within the
scope of the nursing care plan based on the North American Nursing
Diagnosis Association (NANDA-I). In this case, a multidisciplinary
approach to the complications aims to monitor and manage the
symptoms. Nurses are at the center of this multidisciplinary team in

managing these symptoms.

Keywords: Nursing care; osteopetrosis; newborn.
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0,

konjenital kalitimsal bir hastaliktir.®" Konjenital ve tarda

2)

bozulmast ile karakterize,”™ ender olarak gortilen

olarak iki tipi bulunmaktadir. Tarda tipi otozomal dominant :

osteopetrozis (Autosomal Dominant Osteopetrozis (ADO))

genellikle yetiskin baslangicli, iyi huylu bir hastalik olarak .

kabul edilir ve daha sik gortlur. Oysaki otozomal resesif
osteopetrozis (Autosomal Recessive Osteopetrozis (ARO))

dogumdan hemen sonra ortaya cikmaktadir. Genellikle tedavi

edilmediginde ¢ltime neden olabilmektedir.”’ Tek etkin tedavi
yontemi kemik iligi transplantasyonudur.” Hastalarda ciddi
kronik anemi, kanama, infeksiyon ve kemik iligi yetmezligi
sliime yol acan baslica etkenlerdir.®
artis, osteoklastlarin farklilasmasi veya fonksiyonundaki

anormalliklerden kaynaklanir. Osteopetrozis, 1904’te ilk kez

Alman radyolog Albers Schonberg tarafindan tanimlanmasinin :
ardindan “mermer kemik hastaligi” veya “Albers-Schonberg i

hastalig1” olarak adlandirlmistir."”

Otozomal Resesif Osteopetrozis genel poptilasyonda 1: 250.000

kisilik bir insidansa sahip, ender gortlen bir kalitsal i
bozukluktur. Ancak, bazi cografi bolgelerde (Ornegin, Kosta

Rika, Pakistan, Hindistan, Ortadogu, Rusya Cuvas Cumhuriyeti
ve Kuzey Isve¢ Visterbotten bolgesi) akraba evliliklerinin fazla

olmasi nedeniyle goriilme sikligr artmaktadir. Otozomal Resesif

Osteopetrozis'in mortalite orani yasamin ilk iki yilinda oldukea
(1,4,6,7)

yiiksektir.
Otozomal Resesif Osteopetrozisin tanist molektler tani ile
birlikte genelde direkt kemik graSlerindeki tipik gortintim veya
kemik iligi biyopsisi ile konur.” Karakteristik olarak kemiklerde
belirgin dansite artis1 ve kemik icinde kemik gortintimii ortaya

citkmaktadir.®

Kemik kiriklari, kisa boy, néropati, hipokalsemi, yasami tehdit :

eden pansitopeni ile karakterize olan ARO’lu hastalarda
kemiklerde skleroz gelisir ve kemik dokusunun artmasiyla
zamanla kemik iligi boslugu dolar. Buna bagh olarak hastalarda
anemi, lokositoz, trombositopeni, ekstramedtiller hematopoez
sonucu hepatosplenomegali, kemik kanallarin daralmasina
bagl kranial sinirlere bast olarak korliik ve sagirlik gelismektedir.
Dogumdan sonra ilk yilda makrosefali, frontal bossing,
hipertelorizm gibi tipik yiiz gértntim ortaya ¢ikar.”

Bu calismada, oldukea ender gortilmesi nedeniyle birosteopet-
rozis olgusu verilmis ve hemsirelik bakimi planlanmistir. Olgu-
da osteopetrozis ve trombositopeninin birlikte gortlmesi dik-
katli hemsirelik bakimini gerektirmektedir. Olgu sunumu,
Konjenital Osteopetrozis'lu bir hastanin NANDA tamilar kulla-
nilarak NIC hemsirelik girisimleri ve NOC hemsirelik sonucla-
11 dogrultusunda olusturulan hemsirelik tanilar dogrultusunda
sunumu amaclanmistir.” Olgunun sunumu i¢in aileden yazili
bilgilendirilmis onam alinmustir.

ozelliklerini gosteren,”” kemik rezorpsiyonun i

Kemik yogunlugundaki

steopetrozis; radyografide artmis kemik yogunlugunun

H

Olgu Sunumu

Hastalik Oykiisii

Olgu T.E.B. 38 guinliik, kiz cocuk olup, 37 haftalik, sezaryen ile
2020 g agirhginda baska bir kurumda dogmustur. Dogduktan
4 giin sonra emememe, huzursuzluk ve sarilik yakinmalariyla
ayni merkezde kan tetkikleri sonucuna gore ileri tetkikler
yapimis ve dogumun 14. giintinde idiyopatik trombositopeni
tanist konulmustur. Trombosit degerleri diistikligiinden dolay:
dis merkezde iki defa trombosit transfiizyonu gerceklestirilen
hastada kan degerleri normale ulasmadigindan ileri tetkik ve
tedavi amaciyla kurumumuza sevk edilmistir. Kurumumuzda
yapilan tetkiklerde grafide pelvik bolgede ozellikle kemik
icinde kemik gortintumli kalinlasma, kafa grafisinde kafa tabani
ve mastoidlerde belirgin sklerotik degisiklikler izlenmis (Sekil
1), yiiksek rezolusyonlu akciger tomografisinde; her iki akciger
parankiminde, buzlu cam alanlar ve kii¢tik hava yolu hastaligim
dustndiiren geografik patern ve kesitler halinde kemik
yapilarinda belirgin sklerotik gortintim ve kalinhik artisi
izlenmistir (Sekil 2). Olguya osteopetrozis tanist konularak
neonatoloji kliniginde tedaviye baslanmis ve genetik tetkikleri
yapimistir. Ayni zamanda hastada immiin yetmezlik, btiytime
ve gelisme geriligi oldugu saptanmustir.

Sekil 1: Olgunun iki yonlt kafa grafisi (kafa tabaninda belirgin kalinlasma
ve tipik gbz belirtisi)

Sekil 2: Olgunun grafisinde dansite artisi ve pelvik kemik iginde kemik
goruntimu ile akciger tomografisinde buzlu cam gdrinimu ve sklerotik
gorindm.

Aile Oykiisii

Tibbi tarust ile iligkili olarak anne ve babada birinci dereceden
akraba evliligi (hala-day1 cocuklar1) olan olgunun preterm
oykulu saglikl bir kardesi bulunmaktadir. Annede (31 yasinda)
Behcet hastaligi bulunmaktadir. Gebelik siirecinde annenin
hipertroidisi olmasi sebebi ile kolsisin tedavisi ve mide agrilari
nedeniyle radyoaktif madde almistir. Erken dogumun
baskilanmasi amaciyla Betametazon Asetat + Betametazon
Disodyum Fosfat tedavisi alan annede oligohidroamniyoz
gelismesi sonucunda dogum gerceklestirilmistir.
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Fiziksel Olciimler ve Degerlendirmeler

Olgu 38. gtintinde 2514 g agirhginda (<%3 persantil), 49 cm
uzunlugundadir (%3 persantil), bas cevresi 36 cm (%10
persantil) dl¢tlmiuistir.

Beslenme durumu: Olgu nazogastrik tiip (NG) ile 80100 ml
seklinde (6zel mama ile) beslenmekte olup, oral olarak yalnizca
su almaktadir. Agizdan beslenme denendiginde aktif aglamakta
ve beslenmeyi reddetmektedir. Agiz i¢inde yaralar mevcuttur.
Aldig1 cikardigr sivi dengededir.

Bosaltim: Olgunun digkisi sulu ve yesil renktedir. Alt bezi
gtinde 5-7 kez degistirilmektedir.

Solunum: Olguda stk burun tkanikligina bagh nefes almada
guclik gortilmektedir. Balgami mevcut olup, postural drenajla
cikarilmaktadir.

Uyku: Annesi ve hemsireler tarafindan gece 6-7, giindtiz 1-2
saat uyuyan olgunun, ¢ogu zaman huzursuz oldugu ve uyku
stirelerinin azaldig1 gozlenmistir.

Fiziksel Degerlendirme

Yasam bulgulari: Olgunun kalp tepe aim1:136/ dk., solunum
sayist: 56/dk. kan basinc1:100/59 mmHg, viicut Sicakligi:
36.4C° (aksillar bolge).

Fiziksel degerlendirmede genel durumu: Huzursuz, ytz
burusturma mevcut ve aglarken ekstremiteler hareketlidir.
Cilt: Normal goriiniimde, turgor ve tonus dogal, pigmentasyon
bozuklugu bulunmamaktadir.

Bas-boyun: Yiizde atipik gértintim, yasst alin (frontal
belirginlik), burun araliklar1 genislemis, én fontanel:1.5X1.5
cm, arka fontanel:0.5x1 cm.

Goz: Bilateral 151k refleksi her iki gozde de pozitif, skleralar
normal gortiniimdedir.

Kulak burun bogaz: Dar ve yiiksek damaga sahip olguda
burun tikanikligt vardir.

Kardiovaskiiler sistem: Kalp sesleri ritmik. S1 ve S2 dogal, S3
yok. 1/6 sistolik tiftirtim isitildi.

Solunum ssistemi: Toraks yapist simetrik, deformite yoktur.
Dinlemekle bilateral solunum sesleri kabadir. Ral, ronkiis,
isitilmedi. Ekspiryum uzunlugu yok, takipnesi mevcuttur.
Gastrointestinal sistem: Batin distansiyonu mevcuttur.
Genitoiiriner sistem: Haricen kiz, anomali yok.
Noromuskiiler sistem: Dogal. Yenidogan refleksleri pozitiftir.
Ekstremiteler: Kas kitlesi dogal, tonusu dogal gortintimdedir.
Laboratuvar bulgulari: Olgunun detayh laboratuvar bulgulari
Tablo 1'de verilmistir.

Uygulanan Tedavi

Fiziksel ve gelisimsel degerlendirme ile tedavisi uygulanan ve
akut durumu kontrol altina alinan olgu, kemik iligi
transplantasyonu icin olgunun ailesinden doku ornekleri
alindi. Genetik ve metabolik hastaliklar i¢in yapilan

derleme
Tablo I. Olgudan Alinan Kan Diizeyleri

;‘stgtlllznan Sonug Birim Sonug
Hemoglobin 78 L g/dl 12-16
Hematokrit 222 L % 35-52
Lokosit 72 L Bin/mm3 4-6
Trombosit 7L Bin/mm3 150-450
Eritrosit 251 L Milyon/mm3 4-6
Glukoz 58 L mg/dl 74-106
AST 140 H UL 0-34
Total Bilirubin 244 H mg/dl 0-34
Direkt bilirubin 061 H mg/dl 0-0.3
Kalsiyum 8.63 L mg/d| 8.7-10.4

konstiltasyonlarda herhangi bir tedavi baslanmadi. Olgunun
solunum yolu sorunlar1 devam ettiginden yenidogan kliniginde
anne yaninda izlemine devam edildi. Salbutamol inhaler tedavi
8x1/2 nebtl ve agrlar i¢in parasetamol 10mg/kg gerektiginde
tedavisi baslandi. Burun tikanmkliklari i¢in stk serum fizyolojik
kullanildi. Gerekli durumlarda hood i¢i oksijen verildi. Olgu
bu dénemde 1 ay boyunca gozlemlendi. Daha sonra taburcu
edildi. Ayrica, olguda transplantasyon zamanina dek
komplikasyonlar gelistigi icin sik sik cocuk hematoloji-onkoloji
klinigine yatisi yapildi. Bu nedenle calismamizda, olgunun
hemsirelik bakimina yoénelik asagidaki hemsirelik tanilari ele
alindi.

Tartisma

Osteopetrozisli olguda literatiirde var olan bulgularin ¢ogu
gortulmektedir. Bu kompleks olgu durumunda multidisipliner
bir ekibin i¢inde yerini alan hemsirelerin bir¢cok sorumlulugu
bulunmaktadir. Osteopetrozisde tibbi tedaviye yonelik oldukca
arastirma bulunmasina ragmen, hemsirelik yaklasimi
konusunda herhangi bir ¢calismaya rastlanilmadi. Hemsirelikte
bakim plani ile olguda gelisen/gelisebilecek komplikasyonlar
onceden yonetilerek, hemsirelik tanilar esliginde sunulan
bireysellestirilmis bakim ile komplikasyonlarin en aza
indirilmesi, hastanin yasam kalitesinin en ytiksege ¢ikarilmasi,
saglik profesyonelleri arasindaki iletisimin ve bakimla tedavinin
sistemli olarak devamliligi amagclanmaktadir. Bakim planlar
ortak tanilar (saglik bakimindaki btitiin ekip tiyeleri tarafindan
degerlendirilmesi uygun goriilen), hemsirelik tanilart (mevcut
ve/veya olasi sorunlar) olarak olusturulmustur.

Hemsirelik Bakim1

Hastalara yonelik hemsirelik bakimi, hemsirelik stireci ve
siniflandirma sistemleri yardimiyla sistematik bir sekilde
uygulanir. Boylelikle hasta bakiminda istenilen sonuca
ulasmada kolaylik saglar. Bu olgu sunumunda kullanilan
siniflama sisteminden ilki Kuzey Amerika Hemsirelik Tanilar
Birligi (North American Nursing Diagnoses Association-
NANDA) Taksonomi II'dir. Bir digeri, NANDA tarafindan
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belirlenmis hemsirelik tanisina yonelik, bireyde istendik bakim {

sonuglarini elde etmek icin psikososyal ve fizyolojik hemsirelik
girisimlerini iceren Hemsirelik Girisimleri Siniflamasi’nda
(Nursing Interventions Clasification-NIC) belirtilen hemsirelik
aktivitelerine yer verildi (Her bir girisim ¢beginin altinda cesitli
rakamlarda aktiviteler bulunmaktadir ve bunlarin her birinin
kendine 6zgii kodlar1 bulunmaktadir). Hemsirelik girisimlerinin
degerlendirilmesinde ise Hemsirelik Sonuclar Siiflandirma
(Nursing OutcomesClassification- NOC) sistemi kullanilmustir.

Hemsirelik Tamsi 1

Osteopetrozisle gelisen kemiklerdeki kalinlasma ve kirillmaya
egilimin sekonder olarak olusturdugu kas spazmlarina, tanisal
testlerle yapilan girisimlere (IV kateterizasyon, Kemik iligi
aspirasyonu, Nazogastrik tiip uygulamasi) ve agiz ici yaralara
bagh “Akut Agr1.”

Hemgsirelik Tanisi | - Akut Agri: Alan 12: Konfor
Sinif |: Fiziksel Konfor Kod: 001327

Tamimlayici 6zellikler: Tasikardi, huzursuzluk varhigy, inleme,
yliziintt burusturma, aglama, solunum sayisinda artis ile
ebeveynin ¢ocugun agrisinin oldugunu belirtmesi ve NIPS
(Neonatal Infant Pain Scale) puaninin 6/7 olarak
degerlendirilmesi."”

Amaclar: Olgu T.E.B., doyum veren yeterli/uygun bir énlemden
sonra rahatladigini gosterecek.

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar

Agn Yénetimi, Analjezik Uygulamast"?”

Agr1 yonetimi-tanim: Agrinin hafifletilmesi ya da hastanin
kabul edilebilir seviyede rahathigini saglayana kadar agrinin
azaltilmasi"”

Alan I: FizXolojik: Temel Sinif: E Fiziksel Rahatligi Gelistirme
Kod: 1400"?

3

Fizyolojik ve davranissal degislikleri gozlemlenerek, agri tam
ve dogru bir sekilde belirlendi,

Agn hissini arttirma olasiligt olan cevresel etkenlerden
(Gurulti ve 151k seviyesi uygun diizeye getirildi, yatak ve
cevresi buna yonelik diizenlendi.) yenidogan korundu,

Ag1z ici yaralar i¢in uygun sekilde sodyum bikarbonath agiz
bakimi uygulandi.

Nazogastrik tiip olgunun hareketi sirasinda burun icinde
hareketine bagl huzursuzluk ve agr1 olusturdugundan (elini
burnuna gotiirme, aglama, hareket arttik¢a aglama siddetinin
artmasi), NG yeri dogru belirlenerek harekete bagh agrn
uyarisl azaltildi.

Agri ile meydana gelen degisimler diizenli olarak ve
karsilastirmali bir sekilde gozlenerek degerlendirildi.
Ebeveynlerin olabildigince girisimsel islemler éncesinde,

sirasinda ve sonrasinda hasta ile ten temast, sesli uyaran ve
dokunsal temas gibi agriy1 azaltict uygulamalar yapmasi

saglanarak uygun zamanl ve etkili non-farmakolojik agrn
yonetimi stratejileri uygulandi."”

Analjezik uygulamasi-tamim: Agriy: gidermek ya da azaltmak
icin farmakolojik ajanlarin kullanilmasi*”

Alan

(‘22): Fizyolojik: Karmasik Sinif: H lla¢ Yonetimi Kod:
2210

* Lomper ponksiyon, kemik i¢i aspirasyonu gibi islemler
sirasinda hekim istemine gore uygun analjezik ve sedasyon
ilaclart (Midazolam, ketamin ve paresetamol) uygulandi.

Agr1 hemsirelik tanisina ydnelik hemsirelik sonuclar
. (9,14)

(NOC): Rahatlik dtizeyi, agr1 diizeyi, agr kontrolt

Degerlendirme: Yenidoganin bakimi ve uygulamalar:
sonrasinda yapilan NIPS agr degerlendirmesinde puam 3/7
olarak belirlendi. Agr belirtisi gozlenmedi.

Hemsirelik Tamis1 2

Trombositopeniye bagh “Kanama Riski”
iliskili faktérler
* Idiyopatik trombositopeni tanisinin varligi

* Son kan tetkiklerinde trombosit diizeyinin 71 bin/mm3
(150-450 bin/mm’) olmast

Hemsirelik Tanisi 2 - Alan | 1: Guvenlik /Korunma Simif
2: Fiziksel Yaralanma Kod: 00206"%

Amac: Olgu T.E.B.de kanama bulgular1 ve kanama durumu
riskinin en aza indirilmesi

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar
Kanama Onlemleri, Cevre Yénetimi: Giivenlik

Kanama Snlemleri-tanim: Riskli hastalarda kanamay1 baslatma
ya da kan kaybetmeye neden olabilecek uyaranlarin
azaltilmasi"?

Alan:2 Fizyolojik: Karmasik Sinif: N Doku Perfizyonu
Yonetimi Kod: 40102

e Deri ve mukoz membran butinliginin korunmasi
konusunda anneye egitim verildi.

Idrar ve diski kanama agisindan degerlendirildi, idrar-gaita
var, kanama belirtisi yok.

Yasam bulgular1 diizenli olarak kontrol edildi.

Ag1z bakimi bikarbonat ile duizenli araliklarla uygulandi ve
aileye anlatld.

Siki giysilerin giinliik kullanimindan uzak durulmas: ve
uygun giysi se¢imi saglandi.

Genitotiriner sistemin buttnlugi takip edildi. Anormal
durum saptanmadi.

Hastanin uygun sekilde hidrasyonu (NG sonda ile beslenme
ve IV hidrasyon) saglandi. (%5 Dextroz+%0.45 NaCl
soltisyonu 110 ml/h IV infizyon)
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« Tahris edici (cok soguk, sicak gibi) besin alimi engellendi.

 Konstipasyonu énlemek icin diski yumusaticilan ve uyaricilar
(Laksatif 1x1/2 ttp rektal) hekim istemiyle kullanild.

e Intrakranial basing artisim 6nlemek icin sistolik kan basmnci
120 mm/Hg'n altinda tutuldu. Son odlgtilen kan basinc
105/59 mm/Hg.

e Uygun araliklarla trombosit sayimi amaclh kan tetkikleri
alind1.

* Trombosit sayist 10.000 bin/mm3’e diisttigtinde hekim

istemi dogrultusunda trombosit transfiizyonu saglanacak
sekilde planlandu.

Cevre yonetimi: Giivenlik-tanim: Gtvenligi gelistirmek icin

fiziksel cevrenin diizenlenmesi ve izlenmesi'”

Alan:4 Givenlik Sinif: V Risk Yonetimi Kod: 6486'?

* Yaralanmalardan korunmak i¢in hasta yataginda sert uclu ve
tehlike olusturucu materyaller kaldirilarak hastanin cevre
guvenligi saglandu.

 Tehlikeli durumlarn olusumunu smnirlandirmak igin yatak
kilitleri ve kenarliklar1 kullanildi.

Kanama riski hemsirelik tanisi icin olusturulan hemsirelik
sonuglart (NOC): Risk Kontroli"?

Degerlendirme: Olguya bir kez tam kan, bir kez trombosit

transfiizyonu hekim istemi dogrultusunda uygulandi. Olguda
kanama belirti ve bulgular1 goriilmedi.

Hemsirelik Tanis1 3

Osteopetrozisle gelisen fokal kosta kalinlasmalari, kiictik hava
yolu hastaligi, sekresyon ve sik burun tikanikligina bagh
“Etkisiz Solunum Oriintiisii”

Alan 4: Aktivite/Dinlenme Sinif 4: Kardiyovaskuler/Pulmoner
yanit Kod: 0003217

Tanimlayici 6zellikler: Olguda takipne varligi (68/dk.), ritmik

olmayan diizensiz soluma, huzursuzluk, akciger dinlemede
duyulan kaba ses ve girisim éncesi kan gazi degerinde ytiksek !

PaCO, dtizeyi (51 mm Hg).

Amac: Olgu T.E.B., etkili bir solunum hiz1 ve akcigerdeki gaz
degisiminde iyilesme oldugunu gosterecek.

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar
Hava Yolu Yonetimi, Solunum Izlemi

Hava yolu ydnetimi-tanim: Hava Yollarinin acikliginin
kolayla@tmlmasfm

Alan:2 Fizyolojik: Karmagik Sinif: K Solunum Yonetimi Kod:
3140

* Fizyolojik serum ile uygun sekilde burun tikanikhigr ltizum
durumunda araliklarla agildi.

« Aileye olgunun 6gtirmesi veya dkstirme ¢abasini gdzlemledigi
zamanlarda postural drenajin yapilist hakkinda egitim verildi

ve uygulandu.

Ventilasyon kapasitesini arttirmak i¢in pozisyon degisikligi
belirli araliklarla yapilarak mobilizasyon saglanip, bas 30
derece pozisyona getirildi.

* Hekim istemiyle 6lt/dk.'dan hood i¢i O, tedavisi bagland.

e Sekresyonlarin yumusatilip atihmini kolaylastirarak
rahatlamay1 saglayici inhaler tedaviler hekim istemiyle (8x1
nebtl salbutamol+%3 NaCl) basland.

e Sivi dengesini en iyi duruma getirmek icin sivi alimi
diizenlendi (110ml/h IV hidrasyon ve enteral/oral siv1 besin
alimp).4?

Solunum izlemi-tanim: Hava yolu acikhig1 ve yeterli gaz

degisiminden emin olmak icin hasta verilerinin toplanmas: ve

analiz edilmesi"?”

Alan:2 Fizyolojik: Karmagik Sinif: K Solunum Yonetimi Kod:
335017

e Solunum hizi, ritmi, derinligi ve solunum cabast izlendi.
 Oksijen sattirasyon diizeyleri takip edildi.

e Hisirtth ve hinltul solunumu olup olmadig takip edilerek
aspirasyon gereksinimi degerlendirildi. Postural drenaj
sonrast aspirasyon islemi uygulandi.

Etkisiz solunum oriintiisii hemsirelik tanis1 i¢in olusturulan
hemsirelik sonuclar1 (NOC) Aspirasyonun Kontrolii,
Solunum Durumu®'?

Degerlendirme: Olgunun huzursuzlugu yok, solunum sayisi
42/dk.'ya geriledi. Kan gazi degerleri normal sinirlara (pH:
7.40, PaCO2: 40 mmHg Pa02: 96 mmHg SaO2 : %97) ulast.

Hemsirelik Tamis1 4

Kalitsal hastalik, uzun stire hastanede kalmaya ve beden
gereksiniminden az beslenmeye bagh “Biiyiime Gelismede
Gecikme Riski”

Hemsirelik Tanisi 4 - Alan 13: Biyime/Gelisme Sinif 2:
Gelisme Kod: 0011219

Tanimlayic1 6zellikler: Kilo persentili <%3, boy persentili %3
olmasl, yasa uygun motor gelisiminin gecikmesi (aglamanin
disinda fakli sesler ¢ikarmamasi, diiz bir yiizeye yaurldiginda
kafasim kisa stireyle kaldiramamasi)

Amag: Olgu T.E.B., yasina uygun blylime ve gelisme
gosterecek.

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar
Beslenmenin (Diyetin Yeterliliginin) {zlenmesi

Beslenmenin (diyetin yeterliliginin) izlenmesi -tanim: Besin
alimu ile ilgili hasta verilerinin toplanmasi ve analizinin
yapilmas1'?

Alan:1 Fizyolojiki Temel Sinif: D Beslenme Destegi
Kod: | 160"?
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Ginluk kilo takibi yapildi.

Diizenli araliklarla kilo ve boy persentilleri degerlendirildi.

Kilo alma ve verme egilimi izlendi.

Kas-iskelet sistemi anormallikleri (Ornegin, kas kayb1, agrih
eklemler, kemik kiriklari, kot durus) degerlendirildi.

Bagirsak bosaltimi gozlemlendi. Anormal durum saptanmadi.

Nazogastrik (NG) ile beslenmesi 3 saatte bir anne yaninda
anneye gosterilerek yapildi ve annenin katilhmi igin
cesaretlendirildi. Anne beslenmeyi yapabilecegini belirtti.

Tletisimi saglamak icin yiiz ifadeleri iletisimde kullanild.

Anneye cocugun gelisimini destekleyecek uyaranlarm ¢nemi
konusunda bilgi verildi.

Dokunsal ve sesli uyaran vermesi konusunda anne
ozendirildi.

Biiyiime gelismede gecikme riski hemsirelik tanisi icin
olusturulan hemsirelik sonuglar1 (NOC): Cocuk Gelisimi (0-
1 Yas)®'?

Degerlendirme: Olguda persentil artist saglanamasa da, kilo
kayb1 goriilmedi (kilo persentili %3). Enteral olarak mama ile
beslenmesi desteklendi. Yasina uygun motor gelisim olarak
basini tutma ve yatak icinde donmelere basladi.

Hemsirelik Tanis1 5

Oral alimin olmamasina ve agiz ici yaralarin sekonder gelistirdigi
istahsizhiga/isteksizlige bagli “Beslenmede Dengesizlik:
Gereksiniminden Az Beslenme”

Hemsirelik Tanisi 5 - Alan 2: Beslenme Sinif I: Yeme/
alinim Kod: 00002!%

Tamimlayici 6zellikler: Kilo persentili <%3, boy persentili %3,
oral olarak su disinda aliminin olmamasi, beslenme
denendiginde aglamasi ve almak istememesi.

Amag: Olgu T.E.B., yasina uygun besin gereksinimini
karsilayacak.

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar
Beslenme Tedavisi, Enteral Ttiiple Besleme

Beslenme tedavisi-tanim: Malntitrisyonlu ya da malniitrisyon
riski ytiksek olan hastanin metabolik stireclerini desteklemek
icin besin ve sivilarn uygulanmasfm

Alan:1l Fizyolojik: Temel Sinif: D Beslenme Destegi
Kod: | 120"

* Gunluk kilo takibi yapildi.
* Diizenli araliklarla kilo ve boy persentilleri degerlendirildi.

¢ Oral almu degerlendirildi. Oral olarak su ve yar1 siv1 besinler
denenmeye baslandi.

* Gerektiginde beslenmeden 6nce agiz bakim sagland.

* Enterel tiiple beslenme gereksinimi belirlendi.

Enteral tiiple besleme-tanim: Besinlerin ve suyun

gastrointestinal bir tiip yoluyla verilmesi"”

Alan:1 Fizyolojik: Temel Sinif: D Beslenme Destegi
Kod: 056"

¢ NG hastane protokiine gore takild.

Enteral olarak NG tup kullanilarak mama ile beslenmesi
desteklendi.

Beslenme sirasinda basin 30-45 derece ytkseltilmesi ve
beslenme aliskanliklarina benzer olmasi i¢in hastanin
kucakta tutulmas: saglandi.

NG ttip ile her beslenme ¢ncesi rezidit kontrolii yapildi.
Swvi-elektrolit durumu izlendi.

Aldig1 ve ¢ikardig takibi yapildi.

Bagirsak sesleri dinlendi.

Odem veya dehidratasyon belirtileri izlendi. Odem yok,
dehidratasyon yok.

Beslenmede dengesizlik: gereksiniminden az beslenme
hemsirelik tanisi i¢in olusturulan hemsirelik sonuglart (NOC):

Beslenme Durumu, Semptom Kontroli*'?

Degerlendirme: Olgunun kilosunda 5 gtinde 110g artis
goruldi, (kilo persentili %3), NG ile beslenmeye devam ediyor,
oral olarak beslenmeye calistyor.

Hemsirelik Tanis1 6

Kronik hastalik, uzun stire hastanede kalmaya ve stirekli olarak
annenin bakim vermesine bagh “Aile i¢i Siireclerinin
Devaminda Bozulma”

Hemsirelik Tanisi 6 - Alan 7: Rol-lliski Sinif 2: Aile
lliskileri Kod: 00063"%

Tanimlayic 6zellikler: Aile tiyelerinin baska sehirde olmast,
annenin diger cocugunu goérememesi, babanin ev icinde
rollerinin artmas1 ve anneden beklenen rolleri yerine
getirememesi

Amac: Aile uyeleri birbirleri ile iletisimi, destegi ve aile ici
stireclerinin devamini saglayacak

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar

Aile Siireclerinin Siirdiiriilmesi

Aile siireclerinin siirdiiriilmesi-tanim: Aile siireclerini bolen/
kesintiye ugratan etkilerin azaltilmasi"?

Alan:5 Aile Sinif: X Yasam Boyu Bakim Kod: 7130

e Annenin hastalikla ilgili korku, duygu ve diistincelerini
belirtmesi saglandi.

* Ailenin giiclt yonleri tizerine konusuldu ve birbirlerine
destek olmasi konusunda bilgi verildi.

e Babanin ve kardesin olguyu ziyaret etmesi ve bunun 6nemi
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konusunda anne ile konusuldu.

e Hastanin bakiminin ebeveyn tarafindan sturdirtlmesi icin
firsatlar saglandu.

e Annenin ¢ocugunun bakimi sirasindaki olumlu yonleri
(cocuguyla konusmasi, ona yumusak dokunuslar yapmasi,
ona gillimsemesi) gozlemlenerek belirtildi ve desteklendi.

* Annenin diger cocugu ile iletisimini stirdtirmesi saglandu.

Aile ici siireclerinin devaminda bozulma hemsirelik tanisi
icin olusturulan hemsirelik sonuclar1 (NOC): Aile Bas
Etmesi, Aile ici Ortam, Ebeveynlik(g‘l4)

Degerlendirme: Anne evdeki cocugu ile iletisimini
strdtirmektedir. Baba belli aralikla hastaneye ziyarete geldi.
Buiytikanne belli araliklarla hastanede kalarak annenin
dinlenmesini sagladu.

Hemsirelik Tamis1 7

Annenin dogumdan itibaren 14. gtinden beri tek basina bakim
vermesine, olgunun zor tedavi stirecine, kalitsal hastaliga ve
uzun stre hastanede kalmaya baglh “Bakim Verici Roliinde
Zorlanma”

Hemsirelik Tanisi 7 - Alan 7: Rol-lliski Simif 1:Bakim
Verici Roller Kod: 00061?

Tanimlayici 6zellikler: Annenin agladiginin gozlemlenmesi,
yoruldugunu ve caresiz oldugunu belirtmesi.

Amag: Bakim vericinin dinlenmesi ve ytkintn azaltilmasinin
saglanmasi.

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar

Bakim Vericinin Desteklenmesi

Bakim vericinin desteklenmesi-tanim: Saglik personeli
disinda baska bir kisi tarafindan verilen hasta bakimini
kolaylastirmak icin gerekli bilginin, savunuculugun ve destegin
saglanmasi"”

Alan:5 Aile Siif: X Yasam Boyu Bakim Kod: 7040('?

¢ Annenin uzun stire hastanede kalmasi ve bakim verici roliine
iliskin duygu ve diistinceleri 6grenildi.

e Annenin destek kaynaklar1 ogrenildi (Annenin disinda
cocuguna bakabilecek yakinlarimin varhg arastirildi.) ve
destek kaynaklarini kullanmas saglanda.

Anneye dinlenmesi i¢in firsat verildi.

Annenin cabalan ile ilgili olumlu sdéylemler kullanilarak
cesaretlendirildi.

Annenin bas etme yontemleri belirlenerek desteklendi.

¢ Diger hasta yakinlari ile iletisime gecmesi ve paylasimda
bulunmast saglandi.

Bakim verici roliinde zorlanma hemsirelik tanisi ic¢in

olusturulan hemsirelik sonuclart (NOC): Bakim Vericinin :

Performansi, Ailenin Bas Etme Giicii, Bakim verici- Hasta
fliskisi, Bakim Vericinin Emosyonel Saghg '

Degerlendirme: Anne yaklasik 1.5 aydir hastanede kalmakta
ve diger ¢cocugu ve esi bagka bir sehirde bulunmaktadir.
Annenin belli araliklarla izinli olarak eve gonderilerek
dinlenmesi saglandi. Hastanin bakimu tstlenilerek annenin
bakim ytiki hafifletildi.

Hemsirelik Tanis1 8

Oral alamamaya ve NG ttiptine bagh “Oral Mukoz Membranda
Bozulma”

Hemsirelik Tanisi - Alan | 1: Givenlik /Korunma Sinif 2:
Fiziksel Yaralanma Kod: 00045/

Amag: Olgu T.E.B.nin oral membran butinligii ve uygun agiz
hijyeni saglanacak

Hemsirelik girisimleri (NIC) ve uygulamalar
Ag1z Saghgin lyilestirme

Agi1z saghgim iyilestirme-tanim: Agiz mukozasi veya dis
lezyonu olan hastada iyilesmenin desteklenmesi"'”

Alan:| Fizyolojik: Temel Sinif: F Oz Bakimi Kolaylagtirma
Kod: 17301

¢ Giinliik olarak oral mukoz membranlar ve dis etleri anormal
ozellikler (boyut, renk, icteki veya distaki lezyonlar,
infeksiyon belirtileri, inflamasyonun yeri) yontinden kontrol
edildi ve degerlendirildi.

* Guinde en az 2 kez 1/1 SF ile diltie edilmis sodyum bikarbonat
ile ag1z bakimu verildi.

* Tolere edebildigi kadar sivi alimi desteklendi.
* Anneye agiz hijyeni ve 6nemi anlatildi.

Oral mukoz membranda bozulma hemsirelik tanisi i¢in
olusturulan hemsirelik sonug¢lar1 (NOC): Oral Doku
Butinlugi, Agiz Saghgfg’”)

Degerlendirme: Oral mukoz membranlarda herhangi bir
degisim gortilmedi.

Taburculuk Egitimi

Taburculuk stireci, hasta bireyin hastaneye yatmasindan,
hastaneden ayrildigi siireye kadarki zamani kapsayan bir
donemdir ve bu dénemdeki egitim taburculuk sonrast bakimin
devamliligini saglayan énemli bir etmendir. Yapilan egitimlerde,
spesifik hastalik ve saglik sorunlarina yonelik kisa/orta/uzun
donemli ve evde bakimi iceren egitim etkinlikleri yer almalidir.
Bu egitim etkinlikleri yalmzca hasta bireyi degil aym zamanda
ailesini ve yakinlarmi da kapsamahdir."”

Hasta ve ailesinin egitiminden saglik profesyonellerinin biittin
tiyeleri sorumlu olmakla birlikte taburculuk planlamasi 6ztinde
hemsirenin sorumlulugundadir. Hemsire hasta egitiminde,
bireyi komplikasyonlardan ve diger saglik sorunlarindan
koruyarak saghgina kisa stirede ulasmasini amagclar. Hastanin
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taburcu olduktan sonra evde yasayabilecegi sorunlari 6nceden
tahmin ederek, hastaneden ayrilabilmesi ve bakimini evde

strdtirebilmesi i¢in hastane ve ev arasinda baglanti saglayacak
sistemli bir egitime gereksinim vardir. Taburculuk egitimi
verilen hastalarin iyilesme stireclerinin hizlandigi, hastanelerin
polikliniklerine tekrarli basvurularin azaldigi ve buna bagh
olarak hasta bakim maliyetlerinin azaldigi, bakim kalitesinin

ytkseldigi belirtilmektedir.

(15,16)

Hasta Ebeveynlerine Verilen Egitim Konular

Gozlenebilecek acil durumlar

Kanama belirti ve bulgulart

Tedavinin strdirilmesi

ilaclar ve ilac etkilesimleri

Infeksiyon kontrolu

Ag1z bakimi

Agrn yonetimi

Beslenme egitimi

Postural drenaj ve solunumun desteklenmesi

Travma ve kiriklardan koruma icin cevre diizenlemesi ve
guvenlik

Olgu kurumumuzda kaldigr 22 giinltk siire icerisinde
planlamalar dogrultusunda tedavisi bakimi ve izlemleri yapildi.
Olguda solunum problemleri giderildi ve agr1 kontrolit
saglandiktan sonra agiz ici yaralarn giderilmesi ile birlikte oral

alim basariyla saglanip eve taburculugu gerceklestirildi. Bir
hafta sonras i¢in poliklinik kontroltine ve genetik tetkiklerin
devami icin randevusu alindi ve oncesinde gelisebilecek,
hastaneye basvuruyu gerektirecek durumlar anlatild.

Ozellikle tilkemizde akraba evliliklerinin sikligi ve gelistirilen
yeni tani yontemleri ile tanimlanmis genetik hastaliklarin
sayisindaki yiikselis, hemsirelerin kliniklerde genetik
hastaliklarla daha sik karsilasmalarina neden olmaktadir."” Bu

ttir hastaliklarin erken tanisi ve tedavisi hemsirelerin genetik

hastaliklar yontinden bilgi donanimlarinin yeterli ve farkindalik
diizeylerinin yiiksek olmast ile olasidir. Boylelikle, hemsireler
egitim yoluyla kisilere genetik danismanlik hizmeti verebilirler.

Sonug¢

Guntimtuizde osteopetrozis ciddiligi asemptomatik olmaktan
olumciil sonuclara kadar cesitlilik gosterir."¥ Tedavi buytik
olctide hastay1r destekleyici olup, komplikasyonlarin
multidisipliner bir yaklasim ile gdzlemlenmesi ve semptomlarin
yonetimini amaclamaktadir. Hemsireler, semptomlarin
yonetiminde bu multidisipliner ekibin merkezinde yer alir. Bu
etkin rolle olgumuzda oldugu gibi hemsirenin hasta ve ailesi
tizerinde hastalik strecinin ttim boyutlaryla ele alinip
komplikasyonlarin gelismesini onleyerek sagligi koruma/
kazandirma konusunda ne kadar biiytik bir yere sahip oldugu
ve bunu hemsirelik bakim stireciyle nasil sistemli ve dogru

yapilabilecegi gortlmektedir.

Bu olguda oldugu gibi benzer karmasik olgularda, bakimin
daha net surdurtlebilirligi ve hastanin bakim kalitesini
ytikseltmek icin “hemsirelik bakim plani basamaklariyla”
bireysellestirilmis bakim uygulanmasi 6nerilmektedir.
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