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Niemann Pick Tip C Hastalig1 Olan Bir
Cocugun Hemsirelik Bakimi: Olgu Sunumu

Nursing Care for a Child with Niemann-Pick
Type C Disease: Case Report
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Niemann-Pick hastaligi, viicudun cesitli organlarinda, ¢zellikle retikii-
loendotelyal sistem ve santral sinir sisteminde, sfingomyelin ve koles-
terol birikimi ile karakterize, otozomal resesif gecisli, nadir goriilen bir
lizozomal lipid depo hastahigidir. Hastahgin Tip A, B, C, D, E ve F ol-
mak tizere alt degisik formu bulunmaktadir. Klinik belirtiler hastaligin
tipine gore degisiklik gostermekle birlikte hepatosplenomegali, tekrar-
layan solunum yolu enfeksiyonlari, mental retardasyon, biiytime-ge-
lisme bozukluklar, spastisite, goz bulgulari, miyoklonik nébetler ve
ataksi gibi hepatik, norolojik ve psikiyatrik bulgular gortilebilmektedir.
Bu calismada Niemann-Pick Tip C tanisi alan yedi aylik A olgu olarak
sunulmustur. A'min saghk dykiisit Marjory Gordon'un “Fonksiyonel
Saglik Ortinttileri’ne gore degerlendirilmistir. Hemsirelik tamust olarak
solunum fonksiyonunda bozulma (ventilatérden ayrilmaya disfonk-
siyonel tepki), btiytime ve gelismede gecikme, korunmada etkisizlik
(deri biitinliginde bozulma), uyku oértntiistinde bozulma, etkisiz
termoregiilasyon, bebek davranisinin disorganizasyonu, oral miikoz
membranlarda bozulma riski, aspirasyon riski ve anneye yonelik olarak
anksiyete, tmitsizlik, bakim verici roliinde zorlanma koyularak stan-
dart hemsirelik girisimleri uygulanmistir.

Anahtar kelimeler: Fonksiyonel saglk driintiileri; hemsirelik bakimi; Niemann-
Pick hastalig: tip C; sfingolipidozlar.
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ABSTRACT

Niemann-Pick disease is a rare, autosomal recessive lysosomal lipid
storage disorder characterized by the accumulation of sphingomyelin
and cholesterol in various organs in the body, especially in the
reticuloendothelial system and central nervous system. The disease
has six different forms including Type A, B, C, D, E and F. With
clinical symptoms varying based on the type of the disease, hepatic,
neurological and psychiatric findings such as hepatosplenomegaly,
recurrent respiratory tract infections, mental retardation, growth-
development disorders, spasticity, vision findings, myoclonic seizures
and ataxia may be observed. Seven-month old A., who was diagnosed
with Niemann-Pick Type C and whose health history was assessed
based on Marjory Gordon’s
as a case study. Standard nursing interventions were performed

Functional Health Patterns”, is presented

by making a nursing diagnosis on the child of impaired respiratory
function (dysfunctional ventilatory weaning response), delayed growth
and development, ineffective protection (impairment in skin integrity),
disturbed sleep pattern, ineffective thermoregulation, disorganized
infant behaviours, impaired risk in oral mucous membranes, aspiration
risk, and by diagnosing the mother with anxiety, hopelessness, and
caregiver role strain.

Keywords: Functional Health Patterns; Niemann-Pick’s disease type C; nursing
care; sphingolipidoses.
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N metabolizmast bozuklugudur. Hastaligin Tip A, B, C,

D, E ve F olmak tizere bircok degisik formu tanimlanmistir.

iemann-Pick hastaligi sfingomiyelin ve ikincil olarak
kolesteroliin cesitli organlarda depolandigi bir lipid

Ttim alt tipler otozomal resesif gecisli olup hastalik nadir olarak

gortlmektedir. Niemann-Pick Tip C hastaliginin 120.000:1

oraninda goruldugt belirlenmistir.[1-5 Klinik belirti ve bulgular

arasinda disfaji, motor fonksiyon kaybi, biiytime-gelisme

bozukluklari, hepatosplenomegali, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlar1, mental retardasyon, spastisite, goz bulgulari,

konusma bozukluklari, miyoklonik nobetler ve ataksi
bulunmaktadir. Bu belirtiler hastaligin tipine gére de degisiklik

gostermektedir. [6-9]

Tip A en sik gorilen formdur ve “klasik” form olarak da :

tamimlanmaktadir. Hepatosplenomegali, santral sinir sistemi
tutulumu ve korlitk gortilebilmektedir. Genellikle ilk iki yasta
oltmle karakterizedir. Tip B'de genellikle i¢ organ tutulumu !
vardir. Bu hastalarda sinir sisteminin etkilenmedigi

kaydedilmistir. Tip C motor ve zihinsel bozukluklar,

koordinasyon eksikligi, kas dokusunda zayiflik, i¢ organ

tutulumu ve santral sinir sistemi bozukluklar ile karakterizedir.

Tip D klinik olarak C tipine benzemektedir. E Tipinde ise sinir
sistemi disindaki dokularda sfingomyelin birikimi

bulunmaktadir. Bunedenle norolojik bulgular gériilmemektedir.

Tip F'de ise sfingomyelinaz aktivitesi 16kosit, fibroblast ve diger

dokularda tamamen azalmaktadir.[6.10,11]

Kemik iliginde lipid yuklit kopiik hiicreleri taniyr diistindiir-
mektedir. Kesin tani 16kosit ve doku kiiltiir fibrobalastlarinda

eksik olan enzimin gosterilmesi ile konulmaktadir. Niemann-

Pick hastaligy icin spesifik bir tedavi yontemi yoktur. Genel ola-
rak destek tedavisi uygulanmaktadir.1213] Hastanin sorunlar1
hastaligin tipine, derecesine, etkilenen sisteme ve mevcut
semptomlara gore degistigi icin hemsirelik bakimi da bu dog-

rultuda oldukca 6nem kazanmaktadir. Cok sayida ve karmagik

bakim sorunlari olan Niemann-Pick hastalarinin hemsirelik ba-

kimmin hasta ve ailelerinin degisen gereksinimlerine uygun o-
larak planlanmas: gerekmektedir. Bu nedenle bu hastalara ve
ailelerine bakim veren hemsirelerin hastaligin tan ve tedavi
yontemlerini iyi bilmesi, degisen bakim gereksinimlerini belir-
leyebilmesi, bakim ve tedavinin neden oldugu komplikasyon-
lar ve yan etkilerini takip edebilmesi, bu komplikasyon ve yan i

etkilerin onlenmesine ve ortaya ¢ikan sorunlarin ¢oztimlenme-

sine yonelik bakim girisimlerini planlayip uygulayabilmesi ge-

rekmektedir.[14]

Niemann-Pick Tip Cnin nadir goértlen bir hastalik olmasi
nedeni ile tilkemizde bu hastahgin hemsirelik bakimu ile ilgili

calisma yapilmadigi gortilmektedir. Bu dogrultuda calisma,

Niemann-Pick Tip C tanisi almis bir olgunun Gordon'un
Fonksiyonel Saghk Ortntileri Modeline gore bakim i
gereksinimlerinin belirlenerek, hemsirelik girisimlerinin

planlanmasi amact ile yapilmistir.

Olgu Sunumu

Olgu A, ailenin ikinci ¢cocugu olup dort yasinda bir kiz kardesi
bulunmaktadir. Annesi 26 ve babast 32 yasindadir. Anne ve
baba alt1 y1ldir evli olup, aralarinda akrabalik bulunmamaktadir.
Anneanne ve dede ile birlikte mustakil evde yasamaktadirlar.
Annenin dogumdan sonra yirmi gtinlik, dort aylk ve alti aylik
olan ti¢ cocugu bilinmeyen nedenlerden hayatini kaybetmistir.

Miadinda, vajinal yolla, 3400 gr agirliginda ve 50 cm boyunda
dogmus olan Olgu A’da dogum sirasinda herhangi bir sorun
gozlenmemis. 20 giinlitkken huzursuzluk sikayeti baslayan
hastaya baslangicta gaz sikayeti oldugu soylenmis. 40
giinlitkken malniitrisyon ve splenomegali tanist konmus. Uc
defa klinige yatis 6yktisti olan hasta idrar yolu enfeksiyonu ve
pnomoni tanist almis. Metabolik tetkikleri yapilan hastaya
Niemann-Pick Tip C tanist konmus ve solunum sikintist
nedeniyle Pediatri Yogun Bakim tinitesine yatist yapilmis.
Hastaneye 10.02.2014 tarihinde yatist yapilan hasta su an yedi
aylhik olup, 47 gtindiir klinikte takip edilmektedir. Olgu Anin
saglik oykiisi Marjory Gordon'un Fonksiyonel Saglik
Ortntiileri Modeline gore degerlendirilmistir.[15.16]

Olgu A’nin Saghk Oykijsij’m'in Gordon’un Fonksiyonel
Saglik Oriintiilerine Gére Degerlendirilmesi

Saghigin Algilanmasi ve Yonetimi: Olgu A’nin annesi D
Hanim ile yapilan goriismede “cocugunun durumunun ciddi
oldugunun farkinda oldugunu ve bunun Allah’tan gelen bir
durum oldugunu” ifade etmistir.

Beslenme ve Metabolik Durum: Hastaneye ilk geldiginde
Anne stitti+devam sttt ile beslenmekte olan Olgu A tedaviye
baslandiktan sonra entiibe edilmis ve oral beslenemedigi icin
total paranteral beslenmeye baslamistir. Son yedi haftadir ise
hasta nazogastrik tiip (NG) ile beslenmektedir. {1k basta 8x5cc
olarak baslanan devam siitiine simdi 8x60cc seklinde arttirilarak
devam edilmektedir.

Bosaltim: Idrar ve gaita cikislar olan olgu A giinde bir veya iki
kez defekasyon yapmakta ve iki saatte bir bezi degistirilmektedir.
Kullanmis oldugu ilaclarin yan etkilerinden dolay1 gaitas sivi1 ve
koyu renktedir.

Aktivite-Egzersiz: Olgu A yogun bakim tnitesinde stirekli
uyku halindedir. Gelisim geriligi nedeniyle aktivitelerini tam
olarak yerine getirememekte, sadece ellerini ve ayaklarim
hareket ettirebilmektedir. Alt ekstremitede hafif canlilik
mevcuttur.

Bilissel Algilama: Olgu A bilissel gelisimindeki gerilik
nedeniyle bircok fonksiyonu yerine getirememektedir.
Yapabildigi faaliyetler; eline kiictik bir obje verildiginde
yakalayabilmesi, nesneleri takip edebilmesi, kafasini saga sola
cevirebilmesi ve ismi ile seslenildiginde o yone bakabilmesidir.

Uyku - Istirahat: Olgu A giin boyunca stirekli uyumakta ve
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aniden uyanma donemleri yasayabilmektedir. Tedavi ve
islemler uygulanirken ve bazi zamanlarda siyanoze olarak
uykusundan uyanmaktadir. Bir sikintist olmadig1 zamanlarda
ise uyumaya devam etmektedir.

Kendini Algilama ve Benlik: Olgu Anin kendini algilama ve
benlik durumu degerlendirilememektedir. Annesi D Hanim,
cocugunun iyi olamayacagini ve olecegini diistinmekte ve bu
ytizden “cok mutsuz oldugunu” ifade etmektedir. “ Nasil
bebegim, bugiin sanki cekilmeleri daha fazla kot goriniyo,
nasil olcak ne olcak bilmiyorum...” diye duygularim dile
getirmektedir. “Kendisinin evde ¢ocuguna bakamayacagini ve
burada kalmast gerektigini” belirtmektedir.

Rol ve fligkiler: Olgu Animn rahatsizhig nedeniyle annesi D
Hanim stirekli olarak hastanede bulunmaktadir. Yogun bakim
tinitesine her zaman girilemedigi icin hastanenin dinlenme
odasinda kalmaktadir. “Hastalik éncesi aile ici iligkilerinin ¢cok
iyi oldugunu yalniz su dénemde evine hi¢ gidemedigi icin esine
ve diger cocuguna vakit ayiramadigini” ifade etmektedir.

Cinsellik ve Ureme: Olgu A'nin annesi D Hamim stirekli
hastanede oldugu icin “esine vakit ayiramadigini” ifade
etmektedir. “Haftada sadece bir ya da iki gtin eve gidebildigini
eve gittiginde ise sadece kendi kisisel bakimini yapip yanina
almasi gereken esyalarm alip geri geldigini” soylemektedir.

Bas etme ve Stres: Olgu A'nin annesi D Hanim oldukca
endiseli ve mutsuz gortinmekte ve bu duygulanm kendisi de
dile getirmektedir. Anksiyetesinin nedenini “bebegim hakkinda
endiseleniyorum ve bu da benim sinirlenmeme neden oluyor”
seklinde aciklamaktadir. Yapilmas: dustintlen trakeostomi
acilmasi islemini reddetmekte ve “zaten doktorlarin ona
cocugunun bir yasina kadar yasayacagini soyledigini, buna
gerek olmadigini” ifade etmektedir. Bu stresi ile bas etmek icin
gtinde iki kez ¢cocugunun yanina gelerek ona masallar anlatan,
Kuran okuyan ve dua eden D Hamm “Bu sekilde rahatladigim”
ifade etmektedir.

inan¢ ve Degerler: Olgu A'nin annesi D Hanim,“dini
inanclarinin olduke¢a giiclit oldugunu” belirtmektedir.
Cocugunun hastaliginin “Allah’tan gelen bir durum oldugunu”
ifade etmekte ve basinda stirekli Kuran okuyarak dua
etmektedir.

FiZiKk MUAYENE BULGULARI

Kilo: 3990 gr Kilo persentil: 3 p

Boy: 52 cm Boy persentil: 3 p

Bas cevresi: 38cm Bas cevresi persentil: 3 p
Kan basinci: 95/75 mmHg Nabiz: 140/dk

Solunum: 50/50/dk (mekanik sPO2: %95

ventilatore baglr)

Genel Goriiniim: Cilt alu yag dokusu azalmis ve kasektik

gortntimdedir.

Deri: Deri turgoru dogal. Sac ve sach deri dogal, 6demi yok.
Alinda hafif tiiylenme artist meveut. Tirnak yapist dogal. Kol,
bacak ve perine bolgesinde eritemler mevcut. Kan alinan
bolgelerde ekimozlar mevcut.

Bas: Uggen yiiz gortintimt var. Bas kontrolii mevcut. Bas
cevresi: 38cm. Bas cevresi persentil 3 p| Arka fontanel
kapanmis. On fontanel 2x2 cm acik.

Boyun: Dogal gértintimtinde, hareket kisithligr yok, tortikolis
yok.

Gozler: Goz kapaklar dogal. Pupiller izokorik, 151k refleksi var.
Kulaklar: Kulak ve kulak derisi dogal gortinimde. Goz kulak
cizgisi dustkligu yok.

Burun: Burun dogal goriiniimde.

Ag1z ve Bogaz: Agiz ve bogaz mukozasi normal. Dis olusumu
mevcut degil.

Gogiis: Meme uclart dogal gortintimde, akinti yok. Gogtiste
yapisal deformite yok, yapilar simetrik. Rasitik rosary yok.

Akcigerler: Solunum sikintist mevcut. Solunum: 50/50/dk.
(mekanik ventilatore bagli) sPO,: %95

Kalp: Nabiz: 140/dk ve ritmik. Uftrtim yok.
Abdomen: Bagirsak sesleri 5-6/dk

Genitaller: Labia major ve labia minorler dogal. Vajinal akinti
yok. Perine bolgesinde eritemler mevcut.

Sirt ve Ekstremiteler: Ekstremiteler simetrik gortintimde.
Dogustan kalca cikikligi yok.

Norolojik: Hastaligin etkisi ile santral sinir sistemi etkilendigi
icin ajitasyon ve miyoklonik hareketler goriilmekte.

LABORATUAR SONUCLARI

Hematoloji Kan Gazlan Biyokimya
WBC: 15.5 PH: 7.44 Glukoz: 103
RBC: 4.05 PCO2: 46.7 AST: 68

HGB: 11.38 PO2:41.6 ALT: 45

HCT: 36.1 SpO2: 82.2 Kreatinin: 0.41
MCHC: 3151 Hb: 1.3 D. bilirubin: 0.04
RDW: 164 Na: 122 I. bilirubun: 0.27
PLT: 209.0 K53 CRP: 0.96

UYGULANAN TEDAViI

Vankomisin 3x50 mg

Midazolam 5 mg |x5mg

Miglustat 100 mg IxI tb

MgSO4 (LH) Ix150 mg

Folik asit 5 mg IxI tb

Multivitamin 100 ml 2x | 6lgek

Vucut sicaklig: 36,2°C

Piperasilin sodyum / Tazobaktam sodyum 3x300 mg

HEMSIRELIKTE EGITIM VE ARASTIRMA DERGISI 201613 (3): 187-195

189



klinik vaz

Hemsirelik Bakim Plan1

Tablo I. Hemsirelik Tanilari

iLISKILI FAKTORLER

HEMSIRELIK TANISI

TANIMLAYICI OZELLIKLER

Metabolik hastaligina sekonder; uzun
stire ventilatore bagiml kalmaya bagh

SOLUNUM FONKSIYONUNDA
BOZULMA (Ventilatérden ayrimaya
disfonksiyonel tepki)

Ventilatére bagli iken; SpO,: %100 KB: 88/58 mm/Hg
Nb: 128/dk Sol: 55/dk

Ventilatérden ayrilinca; SpO,: %65 KB: 124/76 mm/Hg
Nb: 100/dk Sol: 35/dk

Hasta ventilatdrden ayrildiginda siyanotik gériinimdedir.

Metabolik hastaligina sekonder; fizik-
sel yeteneklerin bozulmasina ve ba-
gimliliga bagh

BUYUME VE GELISMEDE GECIKME

Vucut agirligr: 3990 gr (normal 6150-10350 gr)

Boy uzunlugu: 52 cm (normal 61.5-75 cm)

Eline aldig bir objeyi kavrayabilmekte fakat saga sola dénme
hareketini yapamamaktadir:

Malnutrisyona sekonder, doku bes-
lenmesi ve kanlanmasinin azalmasina
bagh

KORUNMADA ETKISIZLIK
(Deri Butunliginde Bozulma)

Hastanin kol, bacak ve perine bolgesinde eritemler mevcut.
Kan alinan bolgelerde ekimozlar mevcut.

Solunum bozukluguna sekonder; sik
sik uyanmaya bagli

UYKU ORUNTUSUNDE BOZULMA

Gn iginde stirekli uyumakta ve aniden uyanmaktadiz Uyku-
dan siyanoze olarak uyanabilmektedir. Takip alinirken, islem
yapilirken uykusundan uyanmaktadir

Hava sicakligindaki diizensizliklere ve

Bebegin viicut sicakligi 35°C ve 37.5°C arasinda degismek-

havaya uygun olmayan giyinme duru- | ETKISIZ TERMOREGULASYON todin

muna bagl '

Metabolik hastaligina sekonder, sant- | BEBEK DAVRANISININ Eeieegri;fi a;'r:‘lh'zlr{?kfllmz“ee o iffkéfzi'miktid!ﬁﬁfg
ral sinir sisteminin etkilenmesine bagli | DISORGANIZASYONU v Lbasyon Wptnd ¢ 7€ cals Ve UyKusIras!

sigrayarak uyanmaktadir:

Entiibasyona ve NG ye sekonder me-
kanik irritasyona bagl

ORAL MUKOZ MEMBRANLARDA
BOZULMA RISKI

Entiibasyona ve NG sekonder, laren-
geal ve glottik reflekslerin depresyo-
nuna bagli

ASPIRASYON RISKi

Bebegin hastaligina ve invazif islemlere
sekonder, biyolojik biitiinltgiin gergek
ya da algilanan tehdidine baglh

ANKSIYETE
(anneye yonelik)

Anne “Nasil bebegim, bugiin sanki cekilmeleri daha fazla kotii
gortiniiyo, nasil olcak ne olcak bilmiyorum...” diye ifade etti. SU-
rekli kétl bir haber alacag beklentisi, endise, gerginlik, kontrol
ve gli¢c kaybl mevcut.

Bebegin fizyolojik durumunun giderek
daha ¢ok bozulmasina sekonder, bas
etme yeteneginin bozulmasina bagl

UMITSIZLIK
(anneye yonelik)

Anne “Bebegime trakeostomi agmayi planliyorlar ama ben iste-
miyorum ve izin vermiyorum zaten bir yasina kadar yasayacak
bebegim doktorun demesine gore...” seklinde ifade kullandi.

Hastaligin ~ giderek  kotiilesmesine
sekonder yogun ve karmagik bakim
gereksinimine bagli destegin olmamasi
ya da ulasilabilir olmamasina bagl

BAKIM VERICI ROLUNDE ZORLANMA
(anneye yonelik)

D Hanim “Kendisinin evde gocuguna bakamayacagini ve bura-
da kalmas gerektigini” belirtti.

D Hanim strekli hastanede oldugu icin “esine ve diger cocu-
guna vakit ayramadigini” ifade etti. “Haftada sadece bir ya da
iki giin eve gidebildigini eve gittiginde ise sadece kendi kisisel
bakimini yapip yanina almasi gereken esyalarini alip geri geldi-
gini” soyledi.

Moral bozuklugu ve tzintt durumu meveut.
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Tablo 2. Hemsirelik Girisimleri ve Degerlendirme

Hemsirelik Tanisi: SOLUNUM FONKSIYONUNDA BOZULMA (Ventilatérden ayrilmaya disfonksiyonel tepki)

AMAC GIRISIMLER DEGERLENDIRME

Ventilatorden ayrildiginda bir &nceki ayril- | Bebegin ventilatrden aynimaya hazir oluglugu tanimlanir | « 17.02.2014: Kendi solunum yapmasi

mT():‘.l gore daha olumlu bir tutum gostere- (kendi spontan solunumunun yeteri olup olmayacag). icin ventilatdrden aynldi ama havayi
cektir. : -

. * Ventilatére bagli iken ve baglanti kesidiginde sPO,nin ne tolere edemedi ve tekrar ventilatore
GOSTERGELER kadar degistigi gozlenir. bagland..

* 26.02.2014: Bebek ventilatorden aynl-

: lSqunum Sruntlstind kontrol etmeye ¢a- | o venilatérden ayirmak icin kisa araliklarla deneme yapilir ve diginda solunum sikintist yasadi
(Sl havayi tolere etmesi beklenir: . . o

* Hastanin ventilatérden aynidiktan sonra en y ) . ) 19.03.2014: Bebek ventiatorden ay-
az on dakika spontan solunumu gercekles- | © Ventilatérden ayirmadan iki saat 6nce besleme yapmaktan nidiginda iki dakikada siyanoze olmaya
tirebilmesi. kaginilir bagladh.

Hemsirelik Tanisi: BUYUME VE GELISMEDE GECIiKME

AMAC GIRISIMLER DEGERLENDIRME
Gelisimsel &zelliklerinde ilerleme géste- |  Her gtin kilo takibi yapilir. (Ix1)10 * 12.02.2014: Kil0:3.320 kg Bebek
recektir. * Bebege seslenilerek iletisim kurulmaya galisilir E?kin”e ¢aginidginda o tarafa dogru
GOSTERGELER * Bebegin duygusal gelisimini artirmak i¢in anne ile etkilesimi : )

sadlanir * 12.03.2014: Kilo:3.900 kg. Yaninda

* Bebegin kilosunda artis gstermesi, bulunan bezini eline alip agzina alma-

0 ] i 3 oo
Beslenme saatlerinde annenin bebegin yaninda olmasi va calisiyor. Ellerini agzina alip emme-

* Bebegin kendi etrafinda saga sola done-
saglanir: (8x1)

bilmesi, ye calisiyor.
* Bebekle konugulurken konusan kigiyi din- | 0 13 16 19 22 01 04 07 + 24.03.2014: Kilo:3.850 kg Bebek
lemesi, * Bebegin kas gelisimi igin el ve ayaklari serbest birakilir: saga sola dosnme hareketi gosteremi-

» Kendi ismini tanimasi ve cagirldiginda | * Bebek istiyorsa yanak-damak uyarani (emzik, parmak) yor. Sadece sirt Usti yatabiliyor.

bakmasi, verilir,

* Yanina birakilmig olan bir objeyi alabil- Bebegin yataginda renkli oyuncaklar kullanilarak uyaranlar
mesi. arttinlir

* Doktor kontroliinde her gtin almasi gereken mama mik-
tan arttinlir

» Kas gelisimini artirmak icin fizik tedavi ve rehabilitasyon
bolumu ile gorusdlir

Hemsirelik Tanisi: KORUNMADA ETKISIZLIK (Deri Biitiinliigiinde Bozulma)

AMAC GIRISIMLER DEGERLENDIRME
Doku iyilesmesinde ilerleme gésterecektir. * Bebegin viicudu ilk olarak sabunlu su ile silinip sonra du- | « 11.03.2014: Bebegin perine bdl-
GOSTERGELER rulanir (Ix1) 10 gesinde kizanklk ve pisik goz-

S ) , * Kizarik olan bolgelere isik uygulamasi yapilir(12x ) lemlend.
Kizariklik ve pisiklerin azalma géstermesi. « 12.03.2014: Isk uygulamasi ya-

0 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08
pildiktan sonra pisiklerin kurudu-
8u gozlemlendi.
* Bebegin bezi degistirilirken islak bezle silinip sonra kuru- |, 13.032014: Kizark olan bdl-
lanir: (12x1) gelerinin ve pisiklerinin azaldig
10 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08 gbzlemlendi.

* Vicudu slak birakilmayarak kuru tutulmasi saglanir

* Her bakimdan sonra viicuda nemlendirici krem strtltr
2x1) 10 22

* Bebegin pozisyonu sik sik degistirilir. (12x1)

10 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08
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Hemsirelik Tanisi: UYKU ORUNTUSUNDE BOZULMA

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Hastanin diizenli bir sekilde uyumasi saglana-

caktir.

GOSTERGELER

* Rahat bir pozisyonda uyumasi saglanmali,

* En az bir saat rahat bir sekilde uyumasi sag-

lanmali,

* Uyumasini engelleyen faktorler ortadan kal-

dirimali

dikkat edilir

masi saglanir (12x1)
0 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08

edilin

takip edilir

* Yapilan tedavi ve islemlerin bebek uyurken yapilmamasina

* Bebegin pozisyonu degistirilip rahat bir pozisyonda uyu-

* Bebegin yaninda yuksek sesle konusulmamasina dikkat

* Uykudan siyanoze olarak uyanabildigi icin O, saturasyonu

* 04.03.2014: Bebegin pozisyonu
sol tarafa déndurtldikten sonra
stirekli diger tarafa donmek igin
hareket halindeydi ve sag tarafa
dondurildikten sonra  uykuya
dalabildi.

e 11.03.2014: Bebegin giin icinde
stirekli huzursuz ve uykusuz ol-
dugu gozlemlendi.

* 18.03.2014: Saat |1.00-11.45
arasinda uyanmadan uyudugu
gozlemlendi.

Hemsirelik Tanisi: ETKiISIZ TERMOREGULASYON

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Bebegin viicut sicakliginin 36.4°C ile 37°C

olmasi saglanacaktir.

GOSTERGELER

* Isi kaybini artiran durumlar listelenmeli,
* Bebegin bakimi yapilirken isisi korunmall,
* Ortamin sicakligina gore kiyafet secimi

yapiimali.

gin Ustl battaniye ile ortuldr
* Ortamin sicakligina gore kiyafetler giydirilir

silinmemesine dikkat edilir
bilir.

na gore ilag uygulanir:

* Bebegin vicut sicakligi 35°C ile 36°C arasinda ise bebe-

* Bakim verilirken ¢ok sicak ya da ¢ok soguk bezler ile
* Eger hipertermi durumu olursa soguk uygulama yapila- .

* Soguk uygulama ile dismeyen ates olursa doktor orderi-

¢ 20.03.2014: Saat 10.00'da vicut
sicakligl 35.3°C olarak ol¢ldi ve
bebek battaniyesine sarilarak isi-
tildi. Saat | 1.00'de viicut sicaklig
36.5°C olarak ol¢uldu.

25.03.2014: Saat 09.00'da vicut
sicakligi 37.9°C olarak Oolgilen
bebege soguk uygulamaya bas-
landi ve saat 10.00'da vicut si-
cakligi 36.3°C olarak dl¢uldu.

Hemsirelik Tanisi: BEBEK DAVRANISININ DiISORGANIZASYONU

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Bebek stabilite belirtilerinde
artig gosterecektir.
GOSTERGELER

e Bebegi strese sokan durumlar
tanimlanmali,

* Solunumun dizgiin ve diizenli
olmasi saglanmal.

* Transporttan 6nce, bebek icin stres belirtisi olan davranigsal
ipuglan belirlenir.

* Eger stresi gosteren davranislar varsa, bebegin sakinlesmesi
beklenir.

* Bebegi kaldinrken ellerimizle kavrayarak destekleyerek kaldirma-
ya dikkat edilir

» Bebek dikkatli ve diizenli/seri sekilde hareket ettirilir

* Bebegin davraniglan rahatsizlig gdsteriyorsa, iki saatte bir pozis-
yonu degistirilir. (12x1)

10 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08

* 20.03.2014: Saat 10.00 da bebek tar-
tilmak igin yatagindan kaldirimak tizere
dokunuldugunda aglamaya bagladi ve
sakinlesmesi beklendi. Solunum: 50/50
dk

¢ 25.03.2014: Saat 10.00 da bebek en-
tlbe edildikten sonra bir stre sPO,:
%80 ve solunum 50/45 iken daha son-
ra toparlayarak sPO,: %95 ve solunum:
50/60 oldu.

Hemsirelik Tanisi: ORAL MUKOZ MEMBRANLARDA BOZULMA RiSKi

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Oral kavitede bir biitiinliik
saglanacaktir.

GOSTERGELER

Optimal bir oral hijyen saglan-
mali.

* Agiz bakmi yapilir. (12x1)

0 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08

* A8z bakmindan sonra bebegin dudaklarina nemlendirici krem
surtlir (12x1)

0 12 14 16 18 20 22 24 02 04 06 08

* Her entiibasyonda enttibasyon ttiptnin sabitlendigi bolge
degistirilir

* Agiz su ile nemlendirilir (8x1)

0 13 16 19 22 0 04 07

* Agiz igi aspire edilir (6x1)

0 14 18 2 02 05

e 12.03.2014: Oral kavite de herhangi
bir problemle karsilagiimadi.

* 19.03.2014: Dudak ¢evresinde ve agiz
icinde kuruluklar gozlemlendi ve nem-
lendirici krem stirtildu.

e 27.03.2014: Entubasyon tipunin sag-
dan sol tarafa sabitlenmesi sagland.
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Hemsirelik Tanisi: ASPIRASYON RiSKi

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Hastanin aspire etmesi 6nlene-
cektir.

GOSTERGELER
Aspirasyonu  onleyici  onlemler
alinmalr.

* Besleme yapilirken bebegin bag ytkseltilir. (8x)
0 13 16 19 22 0 04 07

¢ Her beslemeden once rezidust olup olmadig kontrol edilir
8xl)

10 13 16 19 22 0l 04 07

* Beslemeden sonra bebek yan yatirili: (8x1)
0 13 16 19 22 0 04 07

* Bebek aspire edilir. (6x1)
0 14 18 2 02 06

* NG ile besleme yapildigindan aspire edilmemesi icin uygulamanin
yer ¢ekimine gére yapiimasina dikkat edilir (8x1)
0 13 16 19 22 0 04 07

* Mama ile beslendikten sonra 5 cc su verilir (8x1)
0 13 16 19 22 0 04 07

12.03.2014: Saat 10.00'da 60cc besle-
mesi yapilirken 50cc den sonra aspire
etmeye bagladi ve verilmis olan mama-
yi geri gikard..

19.03.2014: 60cc mamay: tolere etti
rezUdusu olmadi.

26.03.2014: Bebek saat 09.00'da en-
tlibe edildigi icin aspire etmemesi igin
saat 10.00'da yapilmasi gereken besle-
mesi saat | 1.00'de yapild.

Hemsirelik Tanisi: ANKSIYETE

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Kisi, psikolojik ve fizyolojik ra-
hatlikta bir artma oldugunu ifade
edecektir.

GOSTERGELER

* Kendi anksiyetesini ve bas
etme oriintilerini tanimlamasi,

 FEtkili bas etme mekanizmalarini
kullanmasi.

* Annenin yaninda oturulur ve “sizi bugtin endiseli gériiyorum, ¢o-
cugunuzun durumu ile ilgili biraz konusmak ister misiniz”" ifadesi ile
goriisme planlanir:

* Kisa, basit cimleler ve yavas konusulmasina dikkat edilir

* FEtraftaki fazla uyaranlar uzaklastinlir

* Sordugu sorulara net ve anlayabilecegi climleler ile cevap verilir.

e Acik uglu sorular ile annenin gocugu ile ilgili endiselerinin neler
oldugu sorulur; endiselerine sebep olan distinceler hakkinda ko-
nusulur ve endisesini tanimlamasi istenir.

 Endiseleri elestiriimeden, yargilanmadan aktif bir sekilde dinlenir.

* "“Cok endiseli oldugunuzda sizi ne rahatlatir" ifadesi ile annenin
bas etme yontemleri sorgulanir:

* Endiselendiginde kullandigi destek kaynaklari sorgulanir ve destek
kaynaklarini arayabilecegi konusunda bilgilendirilir

18.02.2014: Anne ile anksiyetesinin
nedeni  konusuldugunda  “bebegim
hakkinda endiseleniyorum ve bu da
benim sinilenmeme neden oluyor”
ifadesini kulland.

04.03.2014: “Bebeginin hastaligindan
dolayr Uzuldigini ama bunun da
Allah'tan gelen bir sey oldugunu “'soy-
ledi.

18.03.2014: Bebegini ziyarete geldigin-
de baginda dua etti ve bebegine ma-
sallar anlatti.

Hemsirelik Tamisi: UMITSIZLIK

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Kisi, simdiki zaman hakkinda iyimser duygular |

ifade edecektir.

GOSTERGELER

e Aacsini baskalaryla agik¢a ve yapici olarak

paylagmasi,

* Yasamin anlamini ve kendi degerlerini goz | ,

ontinde bulundurmasi,

* Yasami pozitif olarak gdzden gecirmesi ve

olumlu yoénlerini animsamasi.

ifade etmesi saglanir.

min anlami sorgulanir.

+ Umit kaynaklarini tanimasina yardimai olunur:

lendirilir

* Diger hasta yakinlari ile goriistiriimesi saglanir

bilgilendirilir

» Umutsuzlugunun nasil belirdigini ifade etmesi saglanir
* “Sizin bu deneyiminiz ile ilgili yasadiginiz duygular nelerdir?”
* “Bu deneyimin sizin icin anlami var mi?” ifadeleri ile yasa-

Annenin stiphelerini, endiselerini ve korkulanni sézel olarak | ¢

“Yasadiginiz bu deneyimin hayatiniza olumlu bir getirisi oldu
mu?” ifadesi ile yasadig deneyime anlam ¢ikarmasi saglanir:

* Annenin destek kaynaklarini harekete gecirmek icin, ken-
disine destek olacak kisileri arayabilecegi konusunda bilgi-

» Gunluk umudu artirmak igin olumlu degisimler konusunda

12.03.2014: “Doktorlarin bana
bebeginiz ancak bir yasina ka-
dar yasayacak dedikleri anda
bende her sey bitti Daha ne
umudum olabilir ki?” ifadesi ile
duygulanini dile getirdi.

* 19.03.2014: Annenin

hasta  yakinlariyla
gdzlemlendi.

diger
dertlestigi
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Hemsirelik Tanisi: BAKIM VERICi ROLUNDE ZORLANMA

AMAC

GIRISIMLER

DEGERLENDIRME

Kisi, zorlanma durumunu azaltacak bir plan
bildirecektir.
GOSTERGELER

* Bakm verme sorumluluguna iliskin hayal ki-
rikliklarinin paylasiimasi

* En az bir kisinin yardimini alacagini ifade et-
mesi,

* Ihtiyaci olan konular hakkinda yardim iste-

Annenin yaninda oturulur ve “size nasil yardm edebilirim”
sorusu sorularak gériisme planlanir:

Durumun sikinti verici oldugu kabul edilerek, onu takdir et-
tigimiz anneye hissettirilir
Stresin etkili sekilde yénetimi anlatilir

Dinlendirici olanaklar ve kisa streli rahatlama gereksinimi
tartisilabilir

Diger aile tyeleriyle sorumluluk paylasmasi sorgulanir.

e 17.022014: Anne “esinden
daha fazla destek almaya cali-
sacagini” ifade etti.

* 12.03.2014: Yasadigi hayal ki-
rikliklar  hakkinda  konustugu-
muzda “duygulanini ifade ede-
rek rahatladigini” belirtti.

* 18.03.2014: “Ona ihtiyaci olan
her konuda yardimei oldugumu-

mesi. * Annenin zaman zaman evine gidip kendi bakimi ile ilgilene- zu soyleyerek” tebessim ede-
bilmesi icin destek sistemleri incelenir: rek tesekkur etti.
* Annenin ¢ocugunun bakimina ve kararlara katilmasi destek-
lenir.
* Hastane icinde yardim alinabilecek kurumlar tantilir (ye-
mekhane, kantin, camasirhane vb).
Tartisma

Bu calismada Niemann-Pick Tip C hastaligr olan yedi aylik bir
cocugun ve bakim vericisinin yasadigl ve yasama riski ytiksek
olan sorunlarin ¢oztimtne yonelik Fonksiyonel Saglk
Ortntileri Modeline gore hazirlanmis bakim plani ele
alinmistir.

Niemann-Pick hastaligl, otozomal resesif gecen, sfingomyelin
ve kolesteroltin santral sinir sistemi ve diger organlarda
birikmesiyle karakterize bir lizozomal lipid depo hastaligidir.
Klinik belirti ve bulgular arasina siklikla pulmoner tutulumun
da eklendigi ve hastalarda solunum problemleri goruldugu
bilinmektedir.10.9.131 Bu baglamda Olgu A’ya Solunum
Fonksiyonunda Bozulma (Ventilatérden Ayrilmaya
Disfonksiyonel Tepki) ve Aspirasyon Riski hemsirelik tanist
konularak gerekli olan hemsirelik girisimleri uygulanmis ve
amaca ulasildigr gortlmustiir.[171 Yapilan diger calismalarda da
calismamizla benzer sekilde hastalarda solunum problemlerinin
goruldugu belirlenmistir.[7-10.13]

Buytime gelisme geriligi Niemann-Pick hastaliginda sik olarak
izlenen bir bulgudur. Buytime gelisme geriligi olan cocuklarda
malnutrisyona bagh olarak deri alti yag dokular: ve doku
beslenmesi ve kanlanmasi1 da azalabilir.!1.6.13] Szakszon ve
arkadaslar1,!5! Williams ve arkadaslari, 3! Lee ve arkadaslan!4l ile
Zorlu ve arkadaslarinin3l yapuklar ¢alismada Niemann-Pick
Tip Cli hastada motor, bilissel ve davranissal gelisimin geri
oldugu belirlenmistir. Bizim ¢alismamizda yer alan Olgu A’ya
da literattirde belirtildigi gibi “Biiytime ve Gelismede Gecikme”
ve buna bagh olarak “Korunmada Etkisizlik (Deri Butiinltgtinde
Bozulma) hemsirelik tanist konulmus ve planlanan hemsirelik
girisimleri uygulanmustir.117]

Niemann-Pick hastaliginda santral sinir sisteminin tutulumuna
bagli olarak miyoklonik nobetler gortilebilmektedir. Miyoklonik

hareketler kas gruplarimin, istem disi, ani ve hizh kasilmalaridir.
Jeneralize olabilecegi gibi, sadece ytizde, gévdede bir veya
birkac ekstremitede de olabilirler.l1.6.9] Bu baglamda Olgu A’ya
“Bebek Davranisinin Disorganizasyonu” ve buna bagh olarak
“Uyku Ortinttistinde Bozulma”, hemsirelik tanist konularak
gerekli olan hemsirelik girisimleri uygulanmis ve amaca
ulasildigr gortlmusttr.[17] Yapilan diger calismalarda da
calismamizla benzer sekilde hastalarda myoklonik nébetlerin
goruldigu belirlenmistir.[#5.]

Yogun bakim tinitelerinde hemsirelerin cevresel kosullari ve dis
faktorleri diizenleyerek hastalarin viicut sicakliginin normal
siirlarda stirdtirtilmesini saglamak ¢nemli bir konudur. Olgu
A’ya yogun bakim tnitesindeki hava degisimine baglh olarak
“Etkisiz Termoregtilasyon” tanist konularak bu dogrultuda
girisimler yapilmis ve amaca ulasildign gortlmiistir. [17]

Anksiyete, her bireyin yasamimin belirli dsnemlerinde yasadigy,
siklikla cesitli fizyolojik belirtilerin eslik ettigi, korku hissi ile
belirli, hos olmayan sikinti ve endise duygusudur.!18.19]
Literatiirde yasami tehdit eden gltimctil hastaligi olan cocuklarin
anne babalarinda anksiyete, tmitsizlik ve depresyon
diizeylerinin artugini bildiren calismalar bulunmaktadir. 20211
Olgu A’'nin annesi D Hanim’a hemsirelik tanisi olarak
“Anksiyete” ve “Umitsizlik” konulmus ve bu sorunlara yonelik
planlanan hemsirelik girisimleri ile beklenen sonuclara
ulasilmistir.[17]

Sonug¢

Olgu A'nin bakim gereksinimlerinin saptanmasi ve bunlara
yonelik hemsirelik girisimlerinin uygulanmasinda Gordon'un
Fonksiyonel Saghk Ortnttileri Modeli'nin etkin ve kullanish
oldugu goriilmustir. Bu tir olgularda bu modelin kullanilmast,
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her bir orintiye iliskin ayrintil, sistematik ve bittinciil olarak
degerlendirme imkani sagladig icin daha nitelikli hemsirelik
bakimi sunulmasina yardimci olmaktadir. Bu dogrultuda,
hastanede yatan cocuk ve ebeveynlerin bakim gereksinimlerinin
karsilanmasinda bu modelin klinikte uygulanabilecegi
sonucuna varilmistir.
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