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Leigh Sendromlu Cocukta Hemsirelik Bakimi: Olgu Sunumu

Nursing Care in A Child with Leigh Syndrome: A Case Report

Ozlem OCAL?Y, Dilek MENEKSE 2, Nursan CINAR®

(074
Merkezi sinir sistemini etkileyen Leigh sendromu
nadir bir kalitsal nérometabolik bozukluktur. Hastalik
genellikle yagamin birinci yilinda ortaya ¢ikar. Leigh
sendromlu hastalar solunum yetmezligi, biiyiimede ve
biligsel gelismede sorunlar, ensefalopati, hipotoni
veya spastisite, nobetler acisindan yiiksek risk
altindadirlar. Norolojik belirtiler bebeklik doneminde
veya erken ¢ocukluk doneminde baslayabilir, giderek
kétiilesebilir ve sonunda erken ¢ocuklukta dliime yol
acabilir. Hastaligin spesifik bir tedavisi mevcut
degildir. Yasamu tehdit eden bu hastaligin erken
belirlenmesi,  gelisebilecek  komplikasyonlarinin
onlenmesi ve klinik bulgularina yonelik kanit temelli
hemsirelik bakiminin yapilmasit hastalarin yasam
kalitesini arttiran en 6nemli faktordiir. Bu olguda
Leigh sendromu tanis1 alan bebegin hemsirelik bakimi

sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Hemsirelik, Hemsirelik Bakimi
Leigh Sendromu, Metabolik Hastalik.

ABSTRACT

Leigh syndrome which affects the central nervous
system, is a rare inherited neurometabolic disorder. It
usually occurs apparent in the first year of
life. Patients with Leigh syndrome are at high risk for
respiratory impairment, problems with growth and
cognitive development, encephalopathy, hypotonia,
spasticity, epilepsy and convulsion. The neurologic
manifestations may begin in infancy or early
childhood, progressively worsen, and eventually lead
to death in early childhood. There is no specific
treatment for the disease. Early detection of this life-
threatening  disease, prevention of  possible
complications, and evidence-based nursing care for
clinical findings are the most important factors that
increase the quality of life of patients. In this case, the
nursing care of the baby diagnosed with Leigh
syndrome is presented.

Keywords: Leigh’s syndrome, Metabolic diseases,
Nursing, Nursing care
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Cocukluk  ¢aginin  nérodejeneratif  bir
hastalig1 olan Leigh sendromu (LS) ilk defa
1951 wyilinda tanimlanmustir.! LS, 6nemli
klinik ve genetik heterojenlige ragmen, beyin
sapinda ve bazal ganglionlarda gliozis,
vakuolasyon, kilcal proliferasyon, bilateral
simetrik lezyonlarin gelismesi karakteristik
noropatolojik ozellikler ile karakterizedir.?
Bu hastaligin ¢ocukluk ve eriskin tipleri de
bulunmakla beraber ¢ogunlukla infantil tipi
gorilmektedir. Cocuklarda goriilme sikligt
yaklagik tahmini 40.000 canli dogumda 1
oldugu bildirilmistir.> Hastaligin  klinik
baslangici tipik olarak 3 ile 12 ay arasindadir.
Etkilenen bireylerin yaklasik yaris1 akut
solunum yetmezligi nedeniyle 3 yaslarinda
hayatim  kaybeder.* Infantil ve erken
cocukluk doneminin ilk klinik bulgular
arasinda kusma, ishal, disfaji, biiylime ve
geligsme geriligi yer alir. Bu bulgular1 takiben

GIRIS

artmis laktata bagl letarji, hipotoni, distoni,
anormal goz hareketleri, periferik ndropati ve
ndbetler goriiliir.® Ensefalopati tablosu gelisir
ve hastada iletisim kaybi goriiliir. Taniya
ulasmada en Oonemli gosterge kan ve beyin
omurilik sivisinda laktik asit diizeylerinin
yiiksek olmasidir.>®

Kanitlanmis etkili bir tedavisi olmayan,
yasami tehdit eden bu hastaligin erken
belirlenmesi, gelisebilecek
komplikasyonlarinin onlenmesi ve klinik
bulgulara yonelik kanit temelli hemsirelik
bakimmin  verilmesi hastalarin  yasam
kalitesini arttiran en Onemli faktordiir. Bu
calismada; Leigh  sendromuna iliskin
solunum  yetmezligi  gelisen  olgunun
trakeostomi stireci ve hemsgirelik bakimi
sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Bebek O’ye Ait Bilgiler
Dogum Tarihi: 03.01.2019
Yasi: 21 Aylik

Cinsiyeti: Erkek

Yakinmasi: Solunum sikintisi
(")zge(;misi

Gebelik siirecine ait herhangi bir problem
olmayan Bebek O 39. gestasyonel haftasinda
sezaryen dogum ile diinyaya gelmistir.
Dogum kilosu 3350 gr, dogum boyu 50
cm’dir. Bebek O’niin 6zel bir diyeti yoktur,
tamamlayic1 beslenmede biberon kullanimi
ve c¢igneyerek beslenme ile ilgili sorun
yasanmamistir. Gelisimi 8. aya kadar normal,
8. ay sonras1 gelisim geriligi mevcuttur.
Saglik Bakanligi Ulusal As1 Cizelgesi’ne
gore asilar takvimine gore yapilmis. Alerji ve
gecirilmis operasyon Oykiisi
bulunmamaktadir. Agustos 2020 tarihinde
Bebek O’ye Leigh Sendromu tanisi
koyulmugtur.  Stirekli  kullandig1 ilaglar
arasinda; Diklorasetat 4x200 mg (peroral),
Biotin 1x100 mg (peroral), Riboflavin 2x100
mg (peroral), Tiamin 2x100 mg (peroral) ,

Koenzim Q 2x100 mg (peroral), Sodyum
Bikarbonat 3x10 ml (peroral) yer almaktadir.

Soygecmisi

Annesi (yas:34) ve babasi (yas:40) sag
bireylerdir. Anne ve babasi arasinda 3.
dereceden akrabalik mevcuttur. Bebek O’niin
babasinin Tip 2 diyabetes mellitus ve
hipertansiyon hastaligi bulunmaktadir.

Kardes OyKkiisii:

1. Cocuk: 4 yasindayken Leigh Sendromu
nedeniyle ex.

2. Cocuk: 6 yasinda, erkek, sag ve saglikli.

3. Cocuk: Bebek O, Leigh Sendromu tanili
hasta

Hastahk OyKkiisii

Sekizinci ayina kadar normal gelisen Bebek
O’niin, 8. ayindan sonra kusma ve ishal
sikayetleri baglamis. Fiziksel muayenesinde
gelisme  geriligi  goriilmesi  lizerine bir
hastanenin ~ Cocuk  Noroloji  Boliimii
tarafindan takip edilmeye baslanmis. Yine
ayni ay i¢inde hizli solunum sikayetiyle takip
edildigi Cocuk Acil Birimine bagvuran olgu,
entiibe edilerek ayni kurumun cocuk yogun
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bakim {initesinde izleme alinmis. Solunum
diizensizligi, hipotoni, gelisme geriligi;
Beyin omurilik sivist ve kanda laktat, piruvat
diizeylerinin yiiksek olmasi nedeniyle “Leigh
Sendromu” tanist konulmus. Bir aylik
hastane izlemi ve sendroma iligskin
tedavisinin diizenlenmesinin ardindan
kliniginin iyl seyretmesi iizerine taburcu
edilmis. Taburculugundan iki ay sonra
solunum sikintistna ek, her iki alt
ekstremitede spastisite, takipne ve oksijen
ihtiyaci sikayetinin baglamasi iizerine tekrar
hastaneye basvuran olgu ¢ocuk yogun bakim
tinitesine yatirilarak takip edilmistir. Bir
haftalik yogun bakim izlemi sonrasi oksijen
ihtiyact azalan ve genel durumu iyiye giden
olgu Izmit’te bir hastanenin  Cocuk
Metabolizma Bolimii'ne sevk edilmistir.
Bebek O’niin klinik takibinin 5. giiniinde
diizensiz solunum paterni (i¢ ¢ekme tarzinda
solunum/aralikli apne) ve kan gazinda pH:7,4
pCO02:26,4 p02:150 HCO3:18 laktat:7 mg/dL
goriilmesi lizerine, metabolik atak agisindan
yakin takip ve olast entiibasyon/mekanik
ventilator ihtiyaci nedeniyle Cocuk Yogun
Bakim  Unitesi'ne  kabul edilmistir.
Monitorize edilerek ilk degerlendirmesi
yapilmistir.

Bebek O’niin Fiziksel Degerlendirilmesi

Bebek O’niin yasam bulgular
degerlendirildiginde; atesi 36,9°C (aksiller
Ol¢lim), nabz1 130/dk, solunum sayis1 32/dk
(ic ¢ekme tarzinda ve diizensiz), satiirasyonu
99 (5 It/dk maske ile Oz destegi) ve kan
basinct 90/60 mmHg’dir. Antropometrik
Olgtimleri ise viicut agirhgr 10 kg (<10p),
boyu 80 cm (<10p), bas gevresi 50 cm (75p)
ve beden kitle indeksi 15,62 (<25p)’dir.

Genel Durum: Biling konfiize, agrili
uyaranlara ve sese tepki var ancak cevreye
ilgisizdir.

Cilt: Cilt rengi soluk goriinimdedir. Deri
turgoru: <2 saniye.

Bas-Boyun: Boyun, sa¢ ve sach deri dogal
goriinimdedir. Kafa yapist simetrik, bas
makrosefaliktir. Kraniotabes iki yanli yok.
Boyunda lenfadenopati, tortikolis,
toplardamar dolgunluguna rastlanmamustir.

Gozler: Her iki gozde bilateral 151k refleksi
pozitif, pupiller izokorik; konjonktiva ve
skleralar dogal goriinlimdedir.

Kulak-Burun-Bogaz: Kulak bigimi,
yerlesimi, dis kulak yolu; burun kanatlari,
bolmesi ve mukozasi dogal goriinimdedir.
Burun tikanikligi veya akintisi yoktur.
Dudaklar, mukozalar, dil, disler, diseti;
yumusak-sert damak, kiiciik dil, bogaz,
bademcikler dogal goriiniimde, akint1 yoktur.

Kardiyovaskiiler Sistem: Kalp ritmi dogal,
kalp tepe atimi 5. interkostal araliktadir.
Kapiller dolum zamani: <2 saniye.

Solunum Sistemi: Toraks yapisi simetrik,
deformite yoktur. Her iki hemitoraks
solunuma esit katiliyor. Solunum sesleri kaba
ve dinlemekle sekretuar ralleri mevcut;
ronkiis, ekspiryum uzunlugu yok. I¢ ¢ekme
tarzinda diizensiz solunumu mevcuttur.

Gastrointestinal Sistem: Bagirsak sesleri
dinlemekle dogal (4/dk). Distansiyon,
palpasyonla hassasiyet, ¢okiikliik, kabariklik
yok.

Genitoiiriner Sistem: Haricen erkek,
anomali yoktur. Sakral gamze, killanma,
pigment artist yoktur. Siinnet derisi dogal
goriinimdedir.  Hipospadias,  epispadias
yoktur. Her iki testis skrotumda ele geliyor.
Aniis normal, fistiil, fissiir, deri eki ve pisik
yoktur.

Noromuskiiler Sistem: Derin tendon
refleksleri hafif canli, kas tonusu hafif
artmastir.

Ekstremiteler: Her iki alt ekstremitede
spastisite (duyutkas giicii kayb1) mevcuttur.
Alt ektremitede aktif hareket yoktur. Sag tist
ekstremite hareketlidir. Sol kolda hareket
kisith, tonus azalmasi mevcut. Ense sertligi,
kernig, brudzinski bulgular1 yoktur.

Tedavi ve izlem

Bebek O’niin oral alimi sonlandirilarak 100
ml/kg/glin’den %5 Dekstroz %0,45 NaCL
idame mayi ve mayi igerisinde sodyum
bikarbonat  destegi  baslandi.  Leigh
sendromuna iliskin mevcut tedavisine
(Dikloroasetat 4x200 mg po, Biotin 1x100
mg po, Riboflavin 2x100 mg po, Tiamin
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2x100 mg po, Koenzim Q 2x100 mg po,
Sodyum Bikarbonat 3x10 ml po) devam
edildi. Metabolik atak ac¢isindan kan gazi
kontrolii alinarak, laktat diizeyi takip edildi
ve artig egiliminin olmadig goriildii.

Yogun bakim izleminin 2. giinlinde apne
nobetleri gelismesi lizerine olgu entiibe
edilerek mekanik ventilatore baglandi.
Sedasyon inflizyonlarina (midazolam 0,1
mg/kg/saat, fentanil sitrat 1 mcg/kg/saatten)
baslandi. Entiibasyon sonrasi, nazogastrik tiip
(NG) araciligr ile 8x90 ml, 1,0 kcal/ml’lik
6zel mama (Fortini Multi Fibre) ile enteral
beslenmeye gecildi.

Olgu 15 giin boyunca entiibe bir sekilde
mekanik ventilatorde izlendi. Bu siireg
boyunca (extiibasyona yonelik) spontan
solunumun  degerlendirilmesi igin  ayr1
zamanlarda 7 kez (2., 3., 4., 5., 7. ve 8.
giinler) uyandirilarak t-tiipe alinan olguda,
her degerlendirmede solunum eforunda artis,
subkostal c¢ekilme, dispneik solunum ve
tasikardi goriildi. Olgu mekanik

ventilatorden ayrilmay1 tolere edemediginden
trakeostomi karari alindi. Aile
bilgilendirilerek  ebeveynlerden  gerekli
onamlar alindi. Olguya yatisinin 16. giiniinde

ameliyathanede trakeostomi acild.
Postoperatif donemde stabil seyreden ve
komplikasyon gozlenmeyen olgunun

trakeostomi sonrast evde bakim egitimine
baslandi. Covid-19 pandemi siireci nedeniyle
egitimler yalnizca anne ile siirdiirtldii.
Egitim siireci her giin, giinde iki kez birer
saat olmak iizere, yaklasik bir ay devam etti.

Cocuk Yogun Bakim Unitesinde 48
giinliik tedavi ve bakiminin ardindan klinik
durumu stabillesen, evde bakim egitimi
tamamlanan Bebek O. trakeostomize, ev tipi
mekanik ventilator ile sifahen taburcu edildi.

Arastirmanin Etik Yonii

Calismaya baslamadan bebegin annesinden
sOzllii ve yazili onam alinmistir. Hastanenin
¢ocuk yogun bakim iinite sorumlusundan izin
alinmustir.

BULGULAR

HEMSIRELIK BAKIMI

Bebek O ve ailesinin  gereksinimleri
belirlenerek hemsirelik tanilarina yonelik
bakim siireci ger¢eklestirilmistir.°

Hemsirelik Tamsi: Cerrahi Insizyona
Sekonder Doku Travmasi, Tanisal Testlerle
Yapilan Girisimlere (IV  kateterizasyon,
aspirasyon, nazogastrik tiip uygulamasi)
Bagli “Akut Agr1”

Tammlayic1 Ozellikler: Tasikardi (140/dk),
huzursuzluk varligi, yiiziinii burusturma,
aglama, solunum sayisinda artis (44/dk) ve
Wong Baker Agri Degerlendirme Olgegi
puaninin 3/10 olarak degerlendirilmesi.

Amac: Agr hissini azaltarak Bebek O.’niin
rahatlamasini saglamak.
Hemgsirelik Girisimleri:

e Agrmin tam ve dogru bir sekilde
belirlenmesi i¢in fizyolojik ve davranigsal
degislikleri gozlemlendi.

e Uyarana bagli agrinin azaltilmasi amaclh
hastaya daha az dokunulmasina yonelik
onemler alind1.

e Bireysellestirilmis  gelisimsel ~ bakim
yontemleri ve non-farmakolojik girisimler
ve dogrultusunda agris1 azaltilmaya
calisildi.

*Cevresel uyaranlar ses, 151tk ve keskin
kokular azaltild1.
*Pozisyon verilirken
zamanlar secildi.
*Agr1 ve act veren uyaranlardan kacinildu.
*Girisimsel islemler Oncesi, siras1 ve
sonrasinda yumusak dokunma ve masaj
uygulanda.

e Tim islemler (6zellikle huzursuzluk
yaratacak, agrili islemler) ve bakim
olabildigince ayn1 anda yapildi ve ekibin
buna uymasi saglandi.

e Agnl girisimler Oncesinde ve arasinda
dinlenme periyotlar1 saglandi.

e QGereksiz girisimlerden  ve
aspirasyon isleminden kaginildi.

e Nazogastrik tiip Bebek O.’niin hareketi
sirasinda burun icinde hareketine baglh

uyanik  oldugu

gereksiz
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huzursuzluk ve agri olusturdugundan (bas
hareketi, aglama, hareket arttik¢a aglama
siddetinin artmas1), nazogastrik tiip yeri
dogru belirlenerek harekete bagli agr
uyarisi azaltildi.

e Agrn cerrahi girisime de baglh oldugundan
order edilen farmakolojik ajan
(parasetamol) uygulandi ve uygulamadan
30 dakika sonrast analzejik ajanin
etkinligi degerlendirildi.

e Agrmin siddeti Wong Baker Agrn
Degerlendirme Olgegi’ne gore 4 saatte bir
kargilagtirmali  bir sekilde gozlenerek
degerlendirildi.

e Yasamsal bulgulari takip edildi.

Degerlendirme: Agriy1 azaltmaya yonelik
hemsirelik girisimleri sonucunda olgunun
apikal nabiz sayisinin geriledigi (110/dk) ve
solunum sayisinin azaldigi (28/dk) gozlendi.
Aglama ve yiiz burusturma sadece invaziv
islemler sirasinda (IV  kateterizasyon,
aspirasyon) gorildi. Agrnyt azaltmaya
yonelik uygulanan farmakolojik ve non-
farmakolojik hemgirelik girigimleri
sonrasinda Wong Baker Agr1 Degerlendirme
Olgegi puan1 1/10 olarak degerlendirildi.

Hemsirelik Tamsi: Metabolik Hastalik
(Leigh Sendromu) ve Uzun Siiren
Hospitalizasyona ~ Bagli  “Biiyiime ve
Gelismede Gecikme”

Tammlayica Ozellikler: Yasa uygun motor
gelisiminin  gecikmesi (goz temasinin az
olmasi, 6z-bakim ve kendini kontrol etme
aktivitelerini yerine getirememe).

Amag: Olgunun yas grubuna uygun biiylime
ve gelismesinin desteklenmesini saglamak.

Hemgsirelik Girisimleri:

e Ug¢ (3) giinde bir viicut agirhigr lgiimii
yapildi.

e Haftada bir kez (diizenli araliklarla) kilo
ve boy persentilleri degerlendirildi.

e Hastanin kilo alma ve verme egilimi
izlendi.

o Kas-iskelet sistemi anormallikleri
(ekstremitelerin hareket kabiliyeti,
spastisite ve tonus kayb1) degerlendirildi.

e Nazogastrik tiip (NG) araciligr ile 3 saatte
bir (890 ml, 1,0 kcal/ml’lik 6zel mama

(Fortini Multi Fibre) enteral beslenmesi
saglandi.
e Jletisimi saglamak i¢in yiiz ifadeleri ve
g0z temasi kullanildu.
e Bakim sirasinda
isimlendirildi.

objeler sozciiklerle

Degerlendirme: Hastanin persentil egrisinde
bir artis artig1 saglanamasa da kilo kaybi (kilo
persentili 10p.) goriilmedi. Enteral
beslenmesi 6zel mama ile (Fortini Multi
Fibre) desteklendi. Motor gelisimi yOniinden
hastanin bakim sirasinda aralikli olarak goz
temas1 kurmaya basladigi gozlendi.

Hemsirelik Tanisi: Trakeostomi A¢ilmasina
Bagli Postoperatif Donemde “Kanama
Riski”

Amag: Kanama riskini en aza indirmek.
Hemsirelik Girisimleri:

e Cerrahi insizyon bolgesi (stoma) kanama,
acilma/yirtilma ve eviserasyon yoniinden
izlendi.

e Postoperatif ilk 7 giin kaniil degisiminden
kaginildi.

e Yasam bulgular postoperatif donemde ilk
bir saat 15 dakikada bir, takip eden ikinci
saatte 30 dakikada bir ve sonrasinda
saatlik olarak alind1 ve kaydedildi.

e Trakeal aspirasyon, hasara neden
olmayacak sekilde (aspirasyon Kkateteri
trakeaya itilirken kapali, geri c¢ekilirken
acilarak ve hafifce dondiirerek) yapildi.

e Hemogram takibi yapildi.

e Aldigi-¢ikardig: takibi yapildi.

e Olgu sok  belirti ve  bulgulan
(hipotansiyon, tasikardi, huzursuzluk,
soguk-soluk nemli, siyanotik deri vb.)
yoniinden izlendi.

Degerlendirme: Kanama belirti ve bulgular
goriilmeyen olgunun postoperatif dénem
hemogram kontroliinde hemoglobin degeri:
12 g/dL, hematokrit degeri: %37 olarak
goriildii.

Hemsirelik Tamsi1: Trakeostomi Kaniiliiniin

Yerinden Cikmasimna Baglhh  “Solunum
Sikintis1 Riski”
Amag¢: Solunum Oriintiisiiniin  tam  ve

eksiksiz olarak siirdiiriilmesini saglamak.
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Hemgsirelik Girisimleri:

e Hastanin trakeasina
numara) kaniil segildi.

e Trakeostomi kaniiliinlin pozisyonu ve
derinligi degerlendirildi.

e Oksijen  satiirasyonu  pulseoksimetre
araciligiyla monitorden takip edildi.

e Hasta solunum sikintis1 belirtileri (burun

en uygun (4,5

kanatlarinin solunuma katilmasi,
retraksiyon, siyanoz vb.) yOniinden
gozlendi.

e Hastanin solunum sekli ve ozellikleri,
akciger sesleri 8 saatte bir
degerlendirilerek  hipoksi acisindan
bulgular (cilt renginde morarma, tagikardi,
biling durumunda degisiklik vb.) yakindan
gozlemlendi.

e Hasta karbondioksit retansiyonu ve
oksijen toksisitesi belirti ve bulgular
(letarji, dispne, gozlerde irritasyon,
konjonktivit) agisindan yakindan takip
edildi.

e Trakeostomi kaniiliiniin kenarlarindaki
ipler sabitlestirildi.

e Trakeostomi boyun bandimnin saglamligi,
1slanma durumu ve sikiligi her bakimda (4
saatte bir) kontrol edildi.

Degerlendirme: Oksijen satiirasyonu %97-
100 arasinda takip edilen olgunun,
trakeostomi kaniiliiniin yerinden c¢ikmasi
Onlenerek solunum Ortiisiiniin tam ve eksiksiz
olarak siirdiiriilmesi saglandi.

Hemsirelik Tanis1: Trakeostomi Kaniiliiniin
Sekresyonlarla ~ Obstriiksiyonuna ~ Baglh
“Hava Yolu A¢ikhiginda Yetersizlik Riski”

Amag: Trakeostomi kantiliiniin
obstriikksiyonunu  6nlemek, hava  yolu
acikligini saglamak ve stirdiirmek.

Hemgsirelik Girisimleri:

e Hastanin hava yolu aciklig1 kontrol edildi.

e Trakeostomi kaniiliiniin pozisyonu ve
derinligi degerlendirildi.

e Hastanin solunum ozellikleri (hizi, ritmi,
sesleri ve sekresyon varligt  vb.)
degerlendirildi.

e Akciger sesleri 8 saatte bir dinlenerek
degerlendirildi.

e Hastanin yatak  basi  yliikseltilerek
semifawler pozisyonu verildi.
e Aspirasyon islemi, aspirasyon

gereksinimini gosteren bulgular (solunum
ve kalp ritminin artmasi, trakesostomi i¢
kaniilinde mukus birikmesi, ventilatoriin
yiksek basing alarmi vermesi vb.)
dogrultusunda gergeklestirildi.

e Aspirasyon islemi 15 saniyeden fazla
stirmedi.

e Odadaki nem oranmin yeterli olmasi
saglandi. (%30-60)

e Oksijen  satiirasyonu  pulseoksimetre
araciligiyla monitorden takip edildi.

e Hasta solunum sikintisi, hipoksi belirti ve
bulgulart  agisindan  (cilt  renginde
morarma, tasikardi, burun kanatlarinin
solunuma katilmasi, biling durumunda
degisiklik vb.) yakindan gozlemlendi.

Degerlendirme: Bebek O.’de hava yolunun
obstriikksiyonuna bagli  solunum sikintisi
belirtileri (burun kanatlarinin  solunuma
katilmasi, retraksiyon, siyanoz, diisiik oksijen
satlirasyonu  vb.) gozlenmedi. Oksijen
satlirasyonu %97-100 arasinda takip edildi.
Olgunun gereksinimi dogrultusunda
aspirasyon islemi gerceklestirilerek
sekresyonlara bagli obstriiksiyonun Oniine
gecildi.

Hemsirelik Tanisi: Trakeostomiye Sekonder
Yutma Refleksinin Kaybi ve Nazogastrik
Tiip ile Beslenmeye Bagli “Aspirasyon
Riski”

Amag: Aspirasyon olusumunu 6nlemek.
Hemgsirelik Girisimleri:

e Aspirasyon belirtileri (solunum sikintisi,
siyanoz, bradikardi vb.) izlendi.

e Yatak bas1 30 derece ytikseltildi.

e Stoma etrafinda sekresyon birikmemesine
dikkat edildi.

e Nazogastrik tiip yerinin dogrulugu her
beslenme Oncesi kontrol edildi.

e Her beslenme Oncesi (3 saatte bir) agiz ve
burundaki sekresyonlar degerlendirilerek
gereksinim dogrultusunda aspire edilerek
temizlendi.

e Her beslenme 6ncesi (3 saatte bir) rezidiiel
kontrol yapildi.
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e Her beslenme, enteral beslenme pompasi
araciligiyla bir saatte gerceklestirildi.

Degerlendirme: Bebek O.’ye aspirasyon
riskini  Onlemek amaciyla  uygulanan
hemsirelik girisimleri neticesinde aspirasyon
belirti ve bulgusu gozlenmedi.

Hemsirelik Tanisi: Trakeostomiye Sekonder

Deri Tabakalarinin Ac¢ilmasina,
Sekresyonlarin  Asir1  Birikmesine, Uzun
Stiren Immobilite ve Hospilitizasyona,

Invaziv  Girisimlere (IV  Kkateterizasyon,
aspirasyon vb.) Bagli “Enfeksiyon Riski”

Amag: Hastayr her tiirlii enfeksiyondan
korumak ve olusabilecek enfeksiyon riskini
azaltmak.

Hemsirelik Girisimleri:

e Yasamsal bulgular saatlik olarak takip
edildi.

e Gereksiz  girisimlerden ve  gereksiz
dokunsal temastan kaginildu.
e Tim invaziv girisimler Oncesinde,

sirasinda ve sonrasinda aseptik tekniklere
uyuldu.

e Hasta enfeksiyon belirti ve bulgular
(letarji, viicut sicakliginda degisiklik,
idrarda bulaniklik, kusma, diyare, cilt
renginde degisiklikler vb.) yoOniinden
izlendi.

e Stoma her bakimda (4 saatte bir) akinti,
hassasiyet, kizariklik, kotii koku agisindan
degerlendirildi.

e Trakeostomi bdlgesindeki ipler etrafinda
kizariklik, sislik, akint1 varligi,
trakeostomi etrafindaki derinin durumu,
boyun baginin pozisyonu, bagin kirlilik
durumu her bakimda (4 saatte bir)
degerlendirildi.

e Stoma etrafinda sekresyon birikmemesine

dikkat edildi.

e Aspirasyon islemi, aspirasyon
gereksinimini gosteren bulgular (solunum
ve kalp ritminin artmasi, trakesostomi i¢
kaniiliinde mukus birikmesi, ventilatoriin
yiksek basing alarmi vermesi vb.)
izlenerek, ihtiya¢ dogrultusunda steril
teknikle gerceklestirildi.

Trakeostomi bakiminda; stoma 8 saatte bir
ve gerektikce aseptik teknikle, steril gazl
bez ve serum fizyolojik kullanilarak
temizlendi. Temizlenen bdlgenin nemi
steril spanclarla kurulanarak alindi. Steril
trakeostomi pedi ile kaniil ¢evrelenerek
kapatildi.

Periferik venoz kateter 72-96 saatte bir
yenilendi. Giris yeri kizariklik, akint,
hassasiyet, ates yoniinden diizenli olarak
(her giin, her IV tedavi 6ncesi ve sonrasi)
izlendi.

Proteinsiz siv1 setleri 48-72 saatte, enteral
setler 24 saatte bir yenilendi.

Hastaytr Covid-19 enfeksiyon ajanindan
korumaya iliskin;

*Hastaya tek kisilik negatif basinglt
izolasyon odasinda bakim verildi.
*Hastanin odasinin kapilar1 siirekli kapali
tutuldu.

*Hastanin bakim ve tedavileri tek bir
hemsire tarafindan saglandi. .

*Hastaya yapilacak tiim girisimlerde
covid 19 enfeksiyonundan korunmaya
yonelik  onlemler (el hijyeni,eldiven,
onliikk, FFP3 [N95] maske, gozlik/yiiz
koruyucu vb.) alindi.

*Hasta odasina giris- ¢ikig, hasta temas
oncesi ve sonrast izolasyon ilkelerine
dikkat edildi.

*Hastanin bakim, takip ve tedavisinde her
islem Oncesi, izolasyon odasmna ait
hazirlik boliimiinde koruyucu ekipmanlar
giyilip ¢ikarildi.

*Kisisel koruyucu malzemeler
siraya gore giyinip ¢ikarildi.
-Giyme sirasi; (Onliik, maske, gozliik/yiiz
koruyucusu ve eldiven)

uygun

-Cikarma sirasi; (eldiven, gozliik/yiiz
koruyucu, 6nliik, maske)

*Kisisel koruyucu ekipman giyme-
cikarma Oncesi ve sonrast el antisepsisi
saglandi.

*Bakim ve tedavide kullanilan tiim

malzemeler tibbi atik kutusuna atildu.
*Bagka hastalara ait malzemeler olguda ve
olguya ait malzemeler baska hastalarda
kullanilmada.

*Trakeostomi bakimma iligkin verilen
egitime annenin iki PCR 6rneginin negatif
cikmasi lizerine baslandi.
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*Egitim ¢ocugun yattig1 tek kisilik negatif
basingli izolasyon odasinda, annede ve
egitimi veren saglik profesyonelinde
kisisel koruyucu ekipman kullanilarak
gerceklestirildi.

Degerlendirme: Bebek O.’niin ¢ocuk yogun
bakim  {initesinde izlendigi = donemde
enfeksiyon belirti (kizariklik, yiiksek viicut
is1s1, kusma ve diyare vb.) ve bulgusu
gbzlenmedi.

Hemsirelik Tamsi: Oral Alimin
Olmamasina, Solunum  Destegine ve
Nazogastrik Tiipe Baghi “Oral Mukoz
Membranda Bozulma Riski”

Amag¢: Hastanin oral mukoz membran
biitiinliglini korumak ve wuygun agiz
hijyenini saglamak.

Hemgsirelik Girisimleri:

e Oral mukoz membran ve dis etleri 151k
araciligr ile giinliik olarak bazi 6zellikler
(boyut, renk, icteki veya distaki lezyonlar,
enfeksiyon belirtileri) yoniinden kontrol
edildi ve degerlendirildi.

e Hasta uyanik iken her 2 saatte, gece ise
her 6 saatte bir diliie edilmis sodyum
bikarbonat (500 ml kaynamis sogumus su
icinde 2 cay kasig) ile agiz bakimi
verildi.

e Dudaklara 2 saate bir nemlendirici krem
uygulandi.

Degerlendirme: Yapilan hemsirelik
girisimleri neticesinde Bebek O.’niin agiz
hijyeni saglandi. 48 giinlik yogun bakim
takibi stliresince oral kavitenin biitiinligi
korundu ve anormal o6zellik (lezyon,
enfeksiyon vb.) gozlenmedi.

Hemsirelik Tamisi: immobilite, Trakeostomi
Bag1 ve Nazogastrik Sonda Basincina Bagh
“Deri Biitiinliigiinde Bozulma Riski”

Amacg: Deri
stirdlirmek.

biitlinliigiini  korumak ve

Hemsirelik Girisimleri:

e Deri her giin cilt biitiinliigli yoniinden
degerlendirildi.
e 2 saatte bir pozisyon degisikligi saglandi.

e Basing altinda olan boélgeler doku
esnekligi ve sicakligi kontrol edilerek
desteklendi.

e Yatak carsafinin kuru, gergin ve temiz
olmasina 6zen gosterildi.

o Aldigi ¢ikardigt sivi takibi yapildi.

e § saatte bir 6dem takibi ve 3 giinde bir
kilo takibi yapildu.

e Nemlendirici kremlerle cildin nemliligi
saglandi ve siirdiirildii.

e Problarin yeri 8 saatte bir degistirildi.

e Trakeostomi baglar ile boyun arasinda 1
cm bosluk birakildi ve her bakimda (4
saatte bir) baglarin temas bolgeleri basing
yarasi yoniinden degerlendirildi.

e Burun mukozasi, nazogastrik sonda
basincint 6nlemek adina her bakimda (4
saatte bir) degerlendirildi ve sonda tespiti
8 saatte bir yenilendi.

Degerlendirme: Yapilan hemsirelik
girisimleri neticesinde Bebek O.’niin 48
giinliik yogun bakim takibi siiresince doku
biitiinltiglinde bozulma gézlenmedi.

Hemsirelik Tamisi: Kronik Hastalik ve
Annenin Siirekli Hastanede Kalmasina Baglh
“Aile I¢i Siireclerin Devaminda Bozulma”

Tammlayier  Ozellikler: Annenin diger
cocuguna yeteri kadar vakit ayiramamasi,
babanin ev iginde rollerinin artmasi ve

annenin beklenen rolleri yerine
getirememesi.
Amag: Aile iyelerinin Dbirbirleri ile

iletisimini desteklemek ve aile i¢i siireglerin
devaminin saglanmasina yardimci olmak.

Hemgsirelik Girisimleri:

e Ailenin gii¢lii yonleri lizerine konusuldu
ve aile i¢1 destegin 6nemi konusunda bilgi
verildi.

e Aile ile evdeki roller ve dncelikler tizerine
konusularak, rol paylasimi ve giinliik
sorumluluklara iligkin empati gosterme
Onerildi.

e Anne, glnliik islerinde (camasir yikama,
ev temizligi, yemek vb.) destek olabilecek
kisilerden (es, anne, baba, kardes, kuzen,
komsu vb.) yardim istemesi konusunda
cesaretlendirildi.
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. Annenin diger ¢ocuguna yeteri kadar
vakit ayirmasini saglamak i¢in giinliik islerin

ihtiyaca gore planlanmasi  konusunda
onerilerde bulunuldu.

Degerlendirme: Yapilan hemsirelik
girisimleri  dogrultusunda; aile igindeki

empatinin arttigr ve giinlilkk sorumluluklara
iliskin rol paylasiminin (aligveris, ¢amasir
yikama, ev  temizligi vb.) yeniden
diizenlendigi, bu dogrultuda annenin diger
¢ocuguna daha fazla vakit ayirabildigi anne
tarafindan ifade edildi.

Hemsirelik Tamisi: Annenin Tek Basina
Refakat Etmesine, Metabolik Hastalik, Zor
Tedavi Siireci ve Uzun Siire Hastanede
Kalmaya Bagli “Bakim Verici Roliinde
Zorlanma”

Tamimlayic1 6zellikler: Annenin agladiginin
gbozlemlenmesi, tedavi siireci ve bakim
saglama yetenegine iliskin endigelerini dile
getirmesi.

Amag: Anneyi desteklemek ve diger aile
iyeleri tarafindan desteklenmesini saglamak.

Hemsirelik Girisimleri:

e Annenin hastalik, hastaligin getirileri,
tedavi siireci ve bakimla ilgili korku,
duygu ve disiincelerini  belirtmesi
saglandi.

e (Cocugun bakimi sirasinda etkilesimin
arttirilmasi i¢in annenin olumlu
davranislari (konusmasi, yumusak
dokunuslarla bakimini siirdiirmesi vb.) ve
yonleri desteklenerek, belirtildi.

e Anne ailesel ve sosyal destek kaynaklari
kullanmas1 konusunda cesaretlendirildi.

e Aile iiyelerine sorumluluk paylasimi ile
annenin dinlendirilmesi i¢in firsatlar
yaratilmasi Onerildi.

Degerlendirme: Yapilan hemsirelik
girigimleri dogrultusunda; annenin
cocugunun bakimi sirasinda daha istekli ve
cesaretli oldugu, duygu durumunun ise
pozitif yonde ilerledigi gézlendi. Anne bakim
saglama yetenegine iligkin korkularmin
azaldigini ifade etti.

TABURCULUK EGITIiMi

Hemsirenin Oonemli sorumluluklarinin
icerisinde yer alan taburculuk egitimi,
hastanin hastaneye yatmasi ile baslayan bir
sirectir. Bu siirecte amag¢ hastanin  ve
ailesinin taburculuk sonrasi bakimini iyi
sekilde siirdiirebilmesidir.®

Trakeostomi ile taburcu edilen olgunun evde
bakimina iliskin anneye verilen egitim
konularr;

e Havayolu yonetimi
*Dekantilasyon ve kaniil tikaniklig1 belirti
ve bulgular
e Stoma ve stoma ¢evresi cilt bakimi
*Stoma enfeksiyon belirti ve bulgulari
e Temel hasta degerlendirmesi ve nabiz
oksimetre takibi
*Solunum sikintisi, hipoksi belirti ve
bulgular1
*Acil durumlarda ambu ile ventilasyonun
saglanmasi ve siirdiiriilmesi
e Aspirasyon
*Aspirasyon gereksinimini gosteren belirti
ve bulgular
*Steril teknik ile aspirasyon
*Aspirasyon cihazi kullanimi1 ve bakimi
e Acil cantasi hazirlanmasi ve kullanimi
e Ventilator yonetimi
*Ventilator kullanimi
*Ventilator alarmlar1 ve nedenleri
e Beslenme
*Nazogastrik tlip takilmasi, tespitlenmesi
ve yer kontrolii
*Nazogastrik tlip araciligr ile beslenme
yontemleri
Ag1z, gbz, burun, cilt ve perine bakimi
Sag-viicut banyosu
Pozisyon degisikligi ve 6nemi
Tedaviye iligkin siirekli kullanilmas1
gereken ilaclar, ilaglarin 6nemi ve verilig
yollar1

TARTISMA

Bu makalede, Leigh sendromu tanis1 alan
bir bebegin 48 giinliik yogun bakimdaki
hemsirelik bakimi ve egitimler aile merkezli
ve biitiinciil yaklasgim dogrultusunda ele
aliarak tartigilmistir.
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LG sendromunda motor becerilerde
gecikme, zeka geriligi ve / veya ilerleyici
bilissel gerileme ve yutma, ishal ve kusma
gibi sorunlara baglh olarak biiylimede
gecikme sdz konusudur.® Bu nedenle,
olgunun  gereksinimleri dogrultusunda
mevcut belirlenen hemsirelik tanis1 “Biiylime
ve Gelismede Gecikme” dir. Cocuklar
eriskinlerden ayiran en 6nemli 6zellik stirekli
bir biiyiime, gelisme ve degisme siirecinde
olmasidir. Hemsireler bu stirecin
degerlendirilmesi ve izlenmesi konusunda
onemli saglik profesyonellerinden biridir.®
Bu kapsamda olgunun yas dénemine uygun
girisimler ve uyaranlarla (s6zel olan ve
olmayan iletisimi slirdiirme, gorsel, dokunsal
uyaranlar verme, vb.) biliylime ve geligsmesi
desteklenmistir.

LG sendromu biliyiime ve gelismeye
ilaveten hipotoni, beyin sap1 disfonksiyonuna
iligkin solunum yetmezIligi semptomlari,
yutma, oftalmoloji sorunlari ve
termoregiilasyondaki anormallikler olarak
kendini  gosterir.° Bebeklik ve erken
cocukluk doneminde baslayan bu belirtiler
giderek kotiilesebilir ve sonunda erken
cocuklukta dliime yol agabilir.>® Literatiirde
etkilenen bebeklerin uygun tedavi, etkili ve
kaliteli bir hemsirelik bakimi ile hastalarin
tanidan sonra yillarca hayatta kalabilecegi
bildirilmistir.° Bu hastalikta yasami tehdit
eden bulgulardan biri solunum yetmezligidir.

SONUC VE

Makalede nadir goriilen hastaliklar igerisinde
yer alan LG sendorumu tanis1 alan olgunun
bakimi ve hemsirelik yaklagimlart ayrintili
bir sekilde agiklanmistir. Bu baglamda olgu

Olgunun hastaneye basvuru nedenleri
arasinda  yer alan  hava  yolunun
obstriikksiyonuna bagli  solunum sikintisi
belirtileri, oksijen yetersizligi bulgularinin
bakim silirecinde gozlenmemesi hastanin
dogru degerlendirilmesi ve zamaninda etkili
bakimin stirdiiriilmesiyle iliskilendirilebilir.

Olgunun 48 gilinlik yogun bakimdaki
yatigt siiresinde basi yarasinin olmamasi,
hava yolu acgikliginin ve oral mukoz
membran  biitiinligliniin  slirdiirtilmesi,
Ozellikle yasadigimiz bu pandemi siirecinde
hastanin herhangi bir enfeksiyon belirtisinin
gozlenmemesi gibi olumlu sonuglarin varligi
hemsirelik bakimmin kalitesi ile iligkilidir.
Olgunun bakimi kanit temelli uygulamalar
dogrultusunda gergeklestirilmistir. 101
Olumsuz komplikasyonlarin goriilmemesi
bebegin yasam kalitesinde ve ebeveynlerin
motivasyonunun artmasinda 6nemli bir etki
olusturmustur.

Bir diger = hemsirelik  bakiminin
amaglarindan biri aileye egitim verilmesi ve
bebegin evdeki bakim siirecinin saglikli bir
sekilde siirdiiriilmesinin  desteklenmesidir.’
Bu kapsamda annenin duygularini ifade
etmesi, bakima katilmasi ve diger rollerine
iliskin diizenlemeleri yapmas1 ydniinde
desteklenmistir. Anne bebeginin bakimina
yonelik  korkularinin  azaldigimi, kendine
gliveninin  arttifim ve evde bakimini
siirdirmede yeterli oldugunu ifade etmistir
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