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OZET

Bu aragtirma; Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH)’de erken tani ve tedavinin oldukga 6nemli oldugu goz
oniinde bulundurularak pediatri hemsirelerinin konu ile ilgili farkindaliginin arttirilmasi ve diizenlenmesi
planlanan egitimlere temel olusturmasi amaciyla yapilmistir. 2020-2021 yilinda yapilan bu arastirma,
fenomenolojik yonteminin kullanildigt nitel aragtirmadir. Arastirmada amacli 6rneklem metoduna gore ¢alisma
grubu segilmis olup, caligma grubunu toplam 9 pediatri hemsiresi olusturmustur. Veriler aragtirmacilar
tarafindan literatiir bilgisi dogrultusunda hazirlanan tanitict bilgi formu ve pediatri hemsirelerinin KAH ile ilgili
bilgi diizeylerini sorgulayan agik uclu sorulardan olusan goriisme formu kullanilarak elde edilmistir. Elde edilen
veriler icerik analizi yontemine gore kodlanarak analiz edilmistir. Arastirmadaki katilimcilarin yas ortalamasi
30,66’dir. Aragtirmadaki katilimcilarin 6’sinin  dncesinde konu ile ilgili egitim almadigi goriilmiistiir.
Katilimeilar, KAH’nin kalitsal bir hastalik oldugunu ve bu hastalikta aldosteron ve kortizol iiretiminin
olmadigini bildirmistir. Arastirmadaki katilimcilarin tamami KAH nin komorbiditesi ile iligkili yoneltilen soruya
“KAH’ye sivi-elektrolit dengesizligi eslik eder” yanitin1 vermistir. Pediatri hemgirelerinin KAH farkindaliginin
bulundugu, konu ile ilgili bilgileri olmasina ragmen eslik eden sorunlar ile semptomlar1 ayirt etme konusunda
yeterli olmadiklar1 goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: adrenogenital sendrom, konjenital adrenal hiperplazi, pediatri hemsiresi

Congenital Adrenal Hyperplasia Awareness of Pediatric Nurses: A Qualitative Research

ABSTRACT

Considering that early diagnosis and treatment is very important in CAH, this study aims to increase the
awareness of pediatric nurses and to form the basis for the trainings planned to be organized. This
phenomenological study is a qualitative research conducted in 2020-2021.The study group was selected
according to the purposeful sampling method, and the study group consisted a total of 9 pediatric nurses. The
data were obtained using an introductory information form prepared by the researchers in line with the literature
and an interview form consisting of open-ended questions investigating the knowledge levels of pediatric nurses
about CAH. The obtained data were analyzed by coding according to the content analysis method. The average
age of the participants in the study is 30.66. It was observed that 6 of the participants in the study did not receive
training on the subject before. Participants reported that CAH is a hereditary disease and there is no aldosterone
and cortisol production in this disease. All of the participants in the study answered the question posed about the
comorbidity of CAH, "CAH is accompanied by fluid-electrolyte imbalance™. It has been observed that pediatric
nurses have awareness of CAH, and although they have knowledge about the subject, they are not knowledable
enough to distinguish between accompanying problems and symptoms.
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GIRIS
Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH), adrenal korteksteki kortikosteroid sentezinde rol alan genlerde
olusan mutasyonlar sonucunda adrenal bezlerde hiperplaziye yol agan otozomal resesif gegisli kalitsal
bir hastalik olup (El-Maouche, Arlt & Merke, 2017) adrenogenital sendrom olarak da
adlandirilmaktadir (Toriiner & Biiyiikgéneng, 2017). Prenatal donemden baslayarak testosteron dahil
adrenal hormonlarin asir1 yliksek olmasi ile karakterize ve bir enzim eksikligi (genellikle 21
hidroksilaz) sonucu gelismektedir (Tiirkiye Endokrinoloji ve Metabolizma Dernegi, 2019). KAH nadir
goriilen, yasami tehdit eden, erkekleri ve kizlari esit derecede etkileyen endokrin bir hastaliktir
(Fleming, Riper & Knafl, 2017). Yasam boyu sorunlara yol acan mortalite ve morbiditesi yiiksek olan
KAH, 21-hidroksilaz (21-OH) enzim eksikliginin diizeyine gore klasik ve non-klasik olarak
siniflandirilmaktadir. Klasik form ise tuz kaybettiren ve basit virilizan olmak {izere iki alt kategoriye
ayrilmaktadir (Speiser ve ark., 2018). Klasik tuz kaybettiren forma sahip hastalarda adrenal yetmezlik
(Glukokortikoid ve Mineralokortikoid eksikligine bagli), dehidratasyon (tuz kaybma bagh),
hiponatremi ve sok goriilmekteyken, yenidogan doneminde tani konulmazsa fatal sonuglara neden
olmaktadir. Basit virilizan formda Glukokortikoid sentezi azalmis fakat yeterli aldosteron sentezi
bulunmaktadir. Non-klasik tipte ise hafif azalmis enzim aktivitesine bagli olarak semptomlar
yenidogan doneminde hafif seyretmekte olup, bulgular daha ileri yasta ortaya ¢ikmaktadir. Ayrica
Non-klasik fenotipe sahip olgularda dis genital yapilar1 dogaldir. Bu hastalar siklikla ge¢ cocukluk
doéneminde, hiperandrojenemi bulgulariyla bagvurmaktadir (Falhammar, Wedell & Nordenstrom,
2015; Speiser ve ark., 2018; Yildiz ve ark., 2019).

Klasik KAH’li hastalar anne karninda asir1 androjen maruziyetine baglit dogumdan itibaren ve yasamin
ilk aylarinda hastalikla iligkili semptomlar gostermektedir. Erkeklerde testosteron diizeyleri normal
olup, genital degisiklikler gozlenmezken kizlarda prenatal donemden itibaren artmis androjen
maruziyeti nedeniyle ambigus genitalya olusmaktadir (Gilban, Alves & Beserra, 2014; Kocaman,
Ozmerdivenli, Yektas, Bolu & Erdogan, 2017). KAH’li kiz ¢ocuklarinda; erkek cocuklara 6zgii
davranislar, oyunlarda karsi cinsiyetten arkadas edinmeye yonelim, kiz oyuncaklarindan ¢ok araba ve
top gibi karsi cinse ait oyuncak segimleri goriilebilmektedir. Cinsiyet rolii ve davramiglarda bu
farkliliklar goriilse de ergenlikte cinsel kimlik gelisimi agisindan KAH’li kizlarin ¢ogunda biyolojik
cinsiyetleri ile uyumlu yonde cinsel kimlik gelisimi olmaktadir (Kocaman ve ark., 2017).

Konjenital adrenal hiperplazi ¢ocuklarda en sik goriilen primer adrenal yetmezlik sebebidir. KAH' nin
en yaygin formu 21-OH enzim eksikligidir ve tiim vakalarinin yaklasik % 90- 95'ini olusturmaktadir.
Klasik 21-OH'si olan bebeklerin yaklasik %75'i hastaligin siddetli tuz kaybi1 formuna sahip olup, acil
bir sekilde tam1 konularak tedavi edilmezse, erken bebeklik doneminde sok, hiponatremi ve
hiperkalemiden kaynakli 6liime neden olabilmektedir (Bereket, 2019).

KAH diinyada 1:10.000-1:18.000 siklikta goriilmektedir (Miranda, Paiva, Madureira, Mendonca &
Bachega, 2020). Prevelansi etnisite ve cografyaya gore degismekte olup, en yiiksek oranlarin Yupik
eskimolarda 1/282 (Miranda ve ark., 2020) ve La Reunion Adasinda 1/2100 oldugu belirtilmektedir.
ABD’de en yiiksek oran Yerli Amerikalilarda goriiliirken, beyazlarda bu sikligin 1:15 000 oldugu
bildirilmektedir (Milyani, Al-Agha & Al-Zanbagi, 2018). Bu oran Japonlar’da 1/21000, Cin’de ise
1/28000°dir (Cilsaat, 2018). Tiirkiye’de yapilan bir pilot ¢alismada ise 38,935 yenidogan test
edilmistir. Taranan niifusta klasik 21-OHD goriilme sikligmin 1: 7,787 oraniyla oldukga yiiksek
oldugu bildirilmistir (Giiran ve ark.,, 2019). Giliran ve digerleri tarafindan 2020°de 241.083
yenidoganin test edildigi arastirmada ise klasik 21-OHD goriilme sikliginmm 1/15067 oldugu
belirtilmistir. 20 ¢ocukta KAH tanisi konmus, tan1 alanlarin 16’s1 (%80) klasik 21- hidroksilaz
eksikligine bagli KAH iken; bunlarin 12’si (%75) tuz kaybettiren, 4’1 (%25) basit virilizan, geri kalan
4’{i (%20) 11-beta hidroksilaz eksikligine sahip oldugu bildirilmistir (Giiran ve ark., 2020). Ulkemizde
akraba evliliginin yaygin olmasina bagli KAH prevalansinin yiiksek oldugu diigiiniilmektedir (Bereket,
2019).

Erken taninin hayat kurtarici olmasi nedeniyle giiniimiizde Saglik Bakanligi, Yenidogan Tarama
Programlari’na Konjenital Adrenal Hiperplazi Taramasim eklemistir. Ozellikle kuskulu genitalyanin
goriilmedigi erkek g¢ocuklarda, ciddi tuz kaybina bagh gelisebilecek akut adrenal kriz ve mortalitenin
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oniine gegebilmek hedeflenmistir. KAH’de erken tani ve tedavinin olduk¢a 6nemli oldugu g6z 6niinde
bulunduruldugunda, bu ¢aligma ile pediatri hemsirelerinin farkindaligini arttirmak amaglanmigtir.

GEREC VE YONTEM

01 Ekim- 31 Aralik 2021 tarihlerinde yapilan bu aragtirmada nitel arastirma modeli kullanilmustir.
Nitel aragtirmalar bir olguyu katilimcilarin bakis agilarindan gorebilmeyi ve onlarin bakis agisina ait
asamalar1 ortaya koymayi, detayli veri toplamayir amaglayan bir arastirma modelidir. Arastirma
sonuclarinin gegerlik ve gilivenirligi agisindan verilerin olabildigince ayrmtili ve dogrudan sunulmasi
onem tasimaktadir (Creswell, 2007). Nitel arastirma modelinde pek ¢ok desen bulunmakla birlikte bu
calisgmada pediatri hemsirelerinin KAH farkindaligini arttirmaya iliskin bilgilerini belirlemek
amaglandigi i¢in fenomenolojik (olgubilim) desen kullanilmustir.

Bu arastirmanin drneklemini 9 pediatri hemsiresi olusturmustur. Amagh drneklem metoduyla ¢alisma
grubu seg¢imindeki problemleri (Knight, Nolan, Lloyd, Arbaugh, Edmondson & Whitney, 2013) en aza
indirebilmek amaciyla pediatri hemsirelerinin ¢alismaya goniillii olarak katilmak istemeleri ve
arastirmacilarin kolayca ulasilabilirligine uygunluk gibi kriterler dikkate alinmistir.

Veriler, arastirmacilar tarafindan literatiir bilgisi dogrultusunda hazirlanan tanitict bilgi formu ve
pediatri hemsirelerinin KAH ile ilgili bilgi diizeylerini sorgulayan agik uglu sorulardan olusan
goriisme formu kullanilarak elde edilmistir. “Konjenital Adrenal Hiperplazi ile ilgili bir egitim aldiniz
mi1?”, “Konjenital Adrenal Hiperplazi’ye eslik eden sorunlar nelerdir?”, “Konjenital Adrenal
Hiperplazi’de belirti bulgular nelerdir?”, “Konjenital Adrenal Hiperplazi’de hemsirelik girisimlerine 3
ornek yazar misiniz” vb. sorular anket sorularina 6rnektir.

Veri analizine baglamadan once katilimcilarin cevap kagitlar1 1’den 9’a kadar numaralandirilmistir.
Elde edilen veriler igerik analizi yontemine gore degerlendirilmis olup, konu ile iliskili kodlar elde
edilmistir. Bu kodlar pediatri hemsirelerinin KAH ile ilgili egitim almis olmalar1 ve bilgi diizeyleri,
genel semptomlari, eslik eden sorunlari ve hemsirelik girisimlerini kapsamaktadir.

Arastirmada, arastirma sonuglarinin gecerligini saglamak amaciyla; (a) Verilerin kodlanmasi ve veri
analiz siirecinin detayl bir sekilde agiklanmasi (Hruschka, Schwartz, St.John, Picone-Decaro, Jenkins
& Carey, 2004) (b) Arastirmada elde edilen kategorilere her biri i¢in onu en iyi temsil ettigi varsayilan
pediatri hemsirelerinin goriislerinden ornekler se¢ilmesi olmak tizere (Yildirrm & Simsek, 2011) iki
siireg gerceklestirilmistir.

Aragtirmanin  giivenirligi i¢in, iki arastirmacinin kodlar1 ve kodlara iligkin kategorileri
karsilagtirilmistir. Arastirmacilarin kullandiklari kodlarin tutarlilign “Gortis birligi” ve “Goriis ayriligr”
na gore belirlenmis olup, KAH ile ilgili ifadeleri i¢in ayn1 kodu kullandiklar1 durumlar goriis birligi,
farkli kodu kullandiklar1 durumlar ise goriis ayrilig1 olarak kabul edilmistir. Bu sekilde yapilan veri
analizinin giivenirligi; [Goriis birligi / (Goriis birligi + Gorilis ayriligl) x 100] formiili kullanilarak
hesaplanmigtir (Miles & Huberman, 1994). Kodlayicilar arasindaki ortalama giivenirlik %90 olarak
bulunmustur.

BULGULAR

Arastirmadaki katilimeilarin yas ortalamalarinin 30.6 oldugu belirlenmis olup, yas araligiin 25 ile 40
arasinda degistigi gorilmiistiir. Caligmadaki katilimcilarin  %88.9’u  kadin, %11.1°1 erkektir.
Arastirmada yer alan katilimcilarin %66,7’sinin lisans, %33.3’{inlin yiiksek lisans mezunu oldugu
saptanmis olup, meslekte ¢alisma yili ortalamalarinin 8 oldugu belirlenmistir (Min:2; Max: 17; Tablo

1).
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Tablo 1. Hemsirelerin Tamtic1 Ozellikleri

Ozellikler n %
Yas Ort: 30,66 (Min:25; Max:40)
Cinsiyet

Kadin 8 88.9
Erkek 1 11.1
Egitim Durumu

Lisans 6 66,7
Yiiksek Lisans 3 33,3
Meslekte Calisma Y1l Ort: 8 (Min:2; Max:17)
TOPLAM 9 100

Tablo 2’de katilimcilarin KAH ile ilgili bilgilerine ait bulgular verilmektedir. Katilicimcilardan 3 {iniin
lisans donemlerinde KAH ile ilgili egitim aldigi, 6’sinin ise egitim almadigi belirlenmistir.
Aragtirmadaki katilimceilarin KAH ile ilgili bilgi diizeyleri incelendiginde; kalitsal bir hastalik (n=9),
bobrek istii bezlerin hiperplazisi (n=1), aldosteron ve kortizol iretimin olmamasi (n=7),
hiperandrojenemi (n=3), ¢ocuklarda tuz ve elektrolit kayb1 (n=5), kiz ¢ocuklarinda ambigus genitelya
(n=5), yetiskin donemde kisa boy (n=3), kiz ¢ocuklarinda cerrahi miidahale gereksinimi (n=1), erken
tan1 ve tedavi yapilmadiginda mortaliteye neden olmasi (n=4) olmak iizere toplam 38 kod
gOrilmiistiir.

Arastirmadaki  katilimcilarin  KAH’ye eslik eden sorunlara iligkin bulgulart incelendiginde;
hipoglisemi (n=3), siv1 elektrolit dengesizligi (n=9), cinsiyet anomalilikleri (n=4), kusma (n=2), ani
bebek oliimleri (n=3), hiperglisemi (n=1), emme gii¢ligii (n=2), kilo kayb1 (n=2), zeka geriligi (n=2)
ve psikolojik problemler (n=1) olmak tizere toplam 29 kod saptanmistir (Tablo 2).

Calismadaki katilimcilarin KAH semptomlarina iligkin bulgular1 incelendiginde; hiponatremi (n=4),
hipoglisemi (n=4), kipokalemi (n=1), kusma (n=2), ishal (n=1), kiz ¢ocuklarda hipertrofik klitoris
(n=3), kiz ¢ocuklarda asir1 killanma (n=4), erkek cocuklarda biiyiik penis ve skrotum (n=3), hizli
biiyiime (n=3), puberte prekoks (n=2), kiz ¢ocuklarda infertilite (n=2) olmak iizere toplam 29 kod
belirlenmistir (Tablo 2).

Katilmcilarin KAH’de yenidogan tarama programina iliskin bilgi diizeyleri incelendiginde; 2019
yilinda tarama programima eklenmistir (n=2), 2018 yilindan beri tarama programi igerisinde
degerlendirilmektedir (n=6), KAH’nin Gutrie kagidina alinan topuk kani ile taramas1 yapilmaktadir
(n=3), Prenatal donemde baslayan erken teshis ve tedaviyle 6zellikle ani gocuk Oliimlerinin oniine
gegilebilecegi ve tedavileri ile bu ¢ocuklarin saglikli  yetiskin olmalar1 amaglanmistir (n=2) olmak
tizere toplam 13 kod tespit edilmistir.

Arastirmadaki  katilimcilarin  KAH’ye yonelik hemsirelik girisimlerine  verdikleri  yanitlar
incelendiginde; kan sekeri takibi (n=3), vital bulgularin takibi (n=2), sivi-elektrolit takibi (n=5),
ailelere psikolojik destek (n=4), ¢ocuk ve ailenin bilgilendirilmesi (n=6), bilylime ve gelismenin takibi
(n=1), beden imajinda bozulma (n=1), toplumun genetik taramalarin 6nemi ile ilgili bilgilendirilmesi
(n=1), deri biitinliigtinde bozulma riski (n=1), anksiyetenin azaltilmasi (n=1) olmak iizere toplam 25
kod tespit edilmistir (Tablo 2).

Tablo 2. Katihmcilarin KAH ile flgili Bilgilerine Ait Bulgular

Kategoriler Kodlar

Egitim aldim (Lisans Egitiminde)
KAH ile ilgili egitim alma durumlar1 o
Egitim almadim

Toplam

Kalitsal bir hastaliktir
Bobrek {istii bezlerde hiperplazi vardir.
Hastalikta aldosteron ve kortizol iiretimi yoktur

Hiperandrojenemi vardir

KAH ile ilgili bilgi diizeyleri

W NP OOl WIS

76



Kirsehir Ahi Evran Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii Dergisi 2021; Cilt 1, Say1 2, 73-81.

Arastirma Makalesi / Research Article

Cocuklarda tuz ve elektrolit kayb1 vardir 5
Kiz ¢ocuklarinda ambigus genitelya goriiliir 5
Yetigkin donemde kisa boy goriiliir 3
Kiz ¢ocuklari cerrahi miidahaleye ihtiya¢ duyabilir. 1
Erken tani ve tedavi yapilmadiginda 6liimciildiir. 4
Toplam 38
Hipoglisemi 3
S1v1 elektrolit dengesizligi 9
Cinsiyet anomalilikleri 4
Kusma 2
Ani bebek 6liimleri 3
KAH’ye eslik eden sorunlar Hiperglisemi 1
Emme giicliigii 2
Kilo kayb1 2
Zeka geriligi 2
Psikolojik problemler 1
Toplam 29
Hiponatremi 4
Hipoglisemi 4
Hipokalemi 1
Kusma 2
Ishal 1
KAH semptomlar1 Kiz ¢ocuklarda hipertrofik klitoris 3
Kiz ¢ocuklarinda asirt killanma 4
Erkek cocuklarda biiyiik penis ve skrotum 3
Hizl biiyltime 3
Puberte prekoks 2
Kiz ¢ocuklarda infertilite 2
Toplam 29
2019 yilinda tarama programina eklenmistir 2
2018  yilindan  beri  tarama  programi  igerisinde 6
Yenidogan tarama programina iliskin degerlepdirilmektedir . )
bilgi diizeyleri KAH’nin Gutrie kagidina alinan topuk kani ile taramasi 3
yapilmaktadir
Prenatal donemde baslayan erken teshis ve tedaviyle ozellikle 2
ani ¢ocuk dliimlerinin 6niine gegilebilir.
Toplam 13
Kan sekeri takibi 3
Vital bulgularin takibi 2
Sivi-elektrolit takibi 5
Ailelere psikolojik destek 4
KAH’ye yonelik hemsirelik Cocuk ve ailesin bilgilendirilmesi 6
girigimleri Biiyiime ve gelismenin takibi 1
Beden imajinda bozulma 1
Toplumun genetik taramalarin 6nemi ile ilgili bilgilendirilmesi 1
Deri biitiinliigiinde bozulma riski 1
Anksiyetenin azaltilmasi 1
Toplam 25
TARTISMA
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KAH, adrenal korteksteki kortizol ftiretimi i¢in gerekli olan enzimlerden birinin yoklugu veya
eksikliginin neden oldugu bir hastaliktir (Hockenberry, Wilson & Rodgers, 2017). Steroid sentezinde
gerekli enzimlerden birinin aktivitesinde azalma, negatif geribildirim etki ile ACTH salgilanmasinda
artisa neden olmaktadir. Artan ACTH, adrenal kortekste hiperplaziye ve sonugta enzim blogundan
onceki kortizol onciil maddenin ve yetersiz olan enzim aktivitesine bagimli olmayan diger adrenal
steroidlerin agir1 artigina yol agmaktadir (Mallappa ve ark., 2018). Ozellikle KAH’li kiz bebeklerin dis
genital organlarinin virilizasyonunu ve sonraki sosyal stigmatizasyon riskini engelleyecek erken
tedaviyi baglatmak (Speiser ve ark., 2018) gerekmektedir. Bu nedenle yenidogan doneminde bebekle
ilk etkilesim icerisinde olan pediatri hemsirelerinin, KAH hakkinda bilgi diizeylerinin ve
farkindaliklarinin arttirilmasi 6nem tasimaktadir.

Konjenital Adrenal Hiperplazi ¢ocuk ve ailesi i¢in psikolojik, fizyolojik ve sosyal problemlere neden
olmaktadir. Bu problemler, hastalarin yasam kalitesinin olumsuz etkilenmesine neden olmakta ve
bakim gereksinimlerini arttirmaktadir. Bu nedenle, pediatri hemsireleri konjenital anomalisi olan
cocuk ve ailesinin gereksinimlerini belirlemelidir. Pediatri hemsireleri belirlenen gereksinimlere
yonelik hemsirelik bakimini planlamali, degerlendirmeli, ¢ocuga ve ailesine hastalik ve tedavisi
hakkinda bilgi vermelidir (Sirin, Kestel, Bilsin, Binay, Yardimci & Bagbakkal, 2014). Pediatri
hemsirelerinin KAH tanis1 alan yenidogan ve ¢ocuklara bakim verebilmeleri i¢in konu ile ilgili egitim
siirecinden gecmeleri onem tasimaktadir. Bu aragtirmada 3 kisinin lisans doneminde egitim aldigi, 6
kiginin egitim almadig1 gorilmistiir (Tablo 2). Bunun nedeninin hemsirelik miifredatlarinda ve ders
iceriklerinde farkliliklar olmasindan kaynakl olabilecegi diisiintilmektedir.

Konjenital adrenal hiperplazi, kalitsal bir hastalik olup, eksik olan enzime gore degisen derecelerde
kortizol veya aldosteron eksikligi ortaya ¢ikmakta ve androjenlerin asir1 artisina bagli olarak ambigus
genitalya goriiniimii olusmaktadir (Fechner, 2018). Ozellikle yenidogan doneminde agir tuz
kaybettiren formdaki hastalarin tan1 alamadan kaybedildikleri bildirilmekte olup, bu olgularin
yasadiklar1 adrenal kriz, elektrolit dengesizlikleri ve hipoglisemik ataklar bilissel fonksiyonlarini
olumsuz etkilemektedir (Jameson, De Groot & Kretser, 2016). Calismada KAH ile ilgili pediatri
hemsgirelerinden 9’u kalitsal bir hastaliktir, 7°si hastalikta aldosteron ve kortizol iiretimi yoktur, 5’i
cocuklarda tuz ve elektrolit kayb1 vardir, 5’1 kiz ¢gocuklarda ambigus genitelya goriiliir ve 4’ erken
tan1 ve tedavi yapilmadiginda mortaliteye neden olur yanitlarini vermistir (Tablo 2). Bu ¢alismada elde
edilen bulgularin literatiir ile uyumlu olmasi, pediatri hemsirelerinin lisans dénemlerinde KAH ile
ilgili egitim almasalarda karsilastiklar1 vakalar sonucunda KAH farkindaliklarinin oldugunu
gostermektedir.

Konjenital adrenal hiperplazi kendisine bagli veya tedaviye sekonder olarak ¢ocukluk ¢aginda boy
kisaligi, insiilin direnci, obezite, cushing sendromu, hipertansiyon, puberte prekoks, psikolojik
problemler olmak iizere birgok sorun gelisimine neden olmaktadir (Unsal, 2019). Pijnenburg-Kleizen
ve digerleri, (2012) calismalarinda, tedavi almayan semptomatik non-klasik KAH’li ¢ocuklarda hafif
androjen maruziyetinin biiylime hizlarinda degisiklige neden oldugunu ancak kemik gelisimindeki
etkisinin daha belirgin goriildiigiinii, bu nedenle ¢ocukluk ¢aginda hafif artmig androjenlerin kemik
maturasyonu tizerinde daha giiglii bir etkisi oldugunu bildirmistir. Williams ve digerleri, (2010)
caligmalarinda, non-klasik KAH hastalarinda insiilin direncinin daha yiiksek bulunmasi nedeniyle
prenatal donemde baslayan hiperandrojeneminin, insiilin direnci gelisiminde, yasam boyu
glukokortikoid tedavisi alinmasina oranla daha etkili oldugunu belirtmistir. Bu arastirmada KAH’ye
eslik eden sorunlara pediatri hemsirelerinden 9’unun sivi-elektrolit dengesizligi, 4’liniin cinsiyet
anomalisi, 3’linlin hipoglisemi ve ani bebek &liimleri yanitlarim1 verdigi belirlenmistir (Tablo 2).
Bulgularn literatiir ile uyumlu olmadiginin goriilmesi, pediatri hemsirelerinin eslik eden sorunlar ile
KAH semptomlarimt ayurt etmekte yeterli olmadigi ¢ikarimimi yaptirmaktadir. Bu baglamda
hemsirelerin KAH ile ilgili genel bilgileri bulunmasina ragmen konu ile ilgili egitim verilmesinin
gerekliligi glindeme gelmektedir.

Yenidogan doneminde kuskulu genital goriiniim, erkek bebekte skrotal hiperpigmentasyon ve tuz
kaybi belirtileri KAH’yi diisiindiirmektedir. Adrenal kriz ortalama yasamin 2. haftasindan sonra ortaya
¢ikmakta; kusma, ishal ve dehidratasyon gibi klinik bulgularla birlikte hiponatremi, hiperpotasemi ve
hipoglisemi gibi laboratuvar bulgulart goriilmektedir (Karaman, 2020; Podgorski, Aebisher, Stompor,
Podgorska & Mazur, 2018). Calismada KAH semptomlarina pediatri hemsirelerinden 4’{i hiponatremi,
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hipoglisemi, kiz ¢ocuklarinda asir1 killanma, 3’0 kiz ¢ocuklarda hipertrofik klitoris, erkek ¢cocuklarda
biiyiik penis ve skrotum, hizli biiyiime yanitlarinin verildigi saptanmustir (Tablo 2). Elde edilen
bulgularin literatiir ile uyumlu oldugunun belirlenmesi, pediatri hemsirelerinin  KAH tanili
yenidoganlar1 erken donemde tanilayabilecegi ve bakim verebilecegi yorumunu yaptirmaktadir.

Erken taninin hayat kurtarici olmasi nedeniyle giliniimiizde 36 iilkede ve 17 iilkenin baz1 bolgelerinde
KAH yenidogan taramasi yapilmaktadir (Miranda ve ark., 2020). Ulkemizde Saglik Bakanhig ile
birlikte Ulusal Konjenital Adrenal Hiperplazi Yenidogan Taramasi; 2017 yilinda pilot olarak 4 ilde
(Konya, Kayseri, Samsun, Adana) baglatilmistir. 2018 yilinda KAH taramasi 14 ilde, 2019 yilinda ise
22 ilde genisletilmis pilot calisma olarak siirdiiriilmeye devam etmektedir (Saglik Bakanligi, 2017). Bu
aragtirmada pediatri hemsirelerinden 6’s1 KAH’nin 2018 yilinda tarama programima eklendigini
belirtirken 2°si 2019 yilinda programa dahil oldugunu bildirmistir (Tablo 2). Bu bulgunun literatiir ile
uyumlu olmasina ragmen farkl tarihler belirtilmis olmasinin tarama programinin 2017 yilindan
itibaren genisgletilerek devam etmesinden kaynaklandigini diisiindiirmektedir.

Hemgirelik bakiminda amag, hastaligin erken donemde saptanmasi, KAH ve tedavisi hakkinda ailenin
bilgilendirilmesi, duygusal destek saglanmasi, ¢ocugun ameliyat Oncesi ve sonrasi bakimin
yapilmasidir (Hockenberry ve ark., 2017; Toriiner & Biiylikgoneng, 2017). Pediatri hemsiresi egitici,
danigmanlik ve savunuculuk roliinii Gistlenerek; ebeveynlerin duygusal gereksinimlerini ve ¢ocugun
klinik ihtiyaclarin1 degerlendirmelidir. Hemsire-hasta iliskisinde, ebeveynlere yas siireglerinde
duygusal destek vermek ve ailelerin bilgilendirilmelerini saglamak 6nem tasimaktadir (Mitchelhill,
2018). Arastirmada pediatri hemsirelerinden 6’simin ¢ocuk ve ailesinin bilgilendirilmesi, 5’inin sivi-
elektrolit takibi yapilmasi ve 4’iiniin ailelere psikolojik destek verilmesi yanitlarini verdigi goriilmiis
olup (Tablo 2), literatiir ile uyumlu oldugu saptanmustir. Bu bulgu pediatri hemsirelerinin KAH tanili
olgularla karsilasarak ¢ocuk ve ailelerine bakim verme deneyimlerinin oldugunu diisiindiirmektedir.
Ayrica caligmadaki katilmeilarm  KAH ile ilgili egitim alma durumlarn géz Oniinde
bulunduruldugunda, cogunlugun egitim almamasin ragmen hemsirelik girisimlerinin literatiir ile
uyumlu olmasimin belirlenmesi, pediatri hemsirelerinin {iniversite egitimi sonrasinda da arastirma
yaptiklar1 ve bilgilerini arttirmaya yonelik girisimlerde bulunduklar1 yorumunu yaptirmaktadir.

SONUC VE ONERILER

Sonu¢ olarak; pediatri hemsirelerinin KAH farkindaligimin bulundugu, konu ile ilgili bilgileri
bulunmasina ragmen eslik eden sorunlar ile semptomlar1 ayirt etme konusunda yeterli olmadiklar
goriilmistir. KAH’de erken tami ve tedavi ile yenidogan mortalitesinin 6niine gegilebilmektedir.
Pediatri hemsirelerinin KAH’li olgulara ilk bakim veren saglik c¢alisanlar1 arasinda oldugu
diisiiniildiigiinde, hemsirelere konu ile ilgili egitim verilmesi Onerilmektedir. Ayrica hemsirelik lisans
egitimi miifredatlarinin ve ders igeriklerinin standardize edilmesinin 6nemi giindeme gelmektedir.
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