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OZET

ABSTRACT

Spinal muskiiler atrofi (SMA), survival motor noron (SMN1) genindeki
kusurlardan kaynaklanan otozomal resesif gegisli néromuskiiler bir
hastaliktir. Bakim ve tedavi hastanin prognozunun ve yasam kalitesinin
belirleyicileridir. Son yillarda gesitli ilag, kok hiicre ve genetik tedavilerin
yaninda birtakim bakim standartlari gelismistir. Tedavi edilmediginde
motor noéronlarin harabiyeti ile seyreden hastalik nedeni ile kaslarda
giigsiizliik, beslenme ve solunum problemleri ortaya ¢ikar. Ilac tedavisine
ek olarak SMA’l1 ¢ocuklarm sagliklarmi korumak ve 6zbakim becerilerini
gelistirmek i¢in beslenme ve kilo yonetimi, ortopedik ve solunum sistemi
ile ilgili ¢esitli sorunlara yonelik aile ile is birligi i¢inde hareket edilmeli
ve hemsirelik yaklasimlarinda bulunulmalidi. Bu derlemede SMA
hastalig1 ve hemsirelik yaklagimi ele alimmistir.

Anahtar Sozciikler: Cocuk, Spinal muskiiler atrofi, hemsirelik bakim1

Giris

Spinal muskiiler atrofi (SMA), survival motor néron (SMN1)
genindeki kusurlardan kaynaklanan otozomal resesif ge¢isli
noromuskiiler bir hastaliktir  (1).
hiicrelerinin ve beyin sapi1 ¢ekirdeklerinin dejenerasyonu ve geri

Omurilik 6n  boynuz

doniigiimsiiz kaybindan kaynaklanan kaslarin zayiflig1 ve atrofisi
ile karakterizedir (2). Dogumdan yetiskinlige kadar devam eden
kas zayiflig1 ilerleyici, simetrik ve proksismaldir. Bu hastalarda
biiyiime geriligi, kisitlayici akciger hastaligi, skolyoz ve eklem
kontraktiirleri ile zayif kilo alim1 gibi yaygin komplikasyonlar
goriilmektedir (3).

Spinal muskiiler atrofi ve buna bagli komorbiditelerin etkin
yonetimi ¢oklu klinik uzmanlarin koordinasyonunu gerektirir.
Bu multidisipliner yaklasim, SMA hastalarinin etkin tedavi ve
bakim hizmetleri ile yasam kalitelerinin artmasina yardimci olur
(4,5). SMA bakim standardi hakkinda fikir birligi olusturmak

Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive neuromuscular
disorder caused by defects in the survival motor neuron (SMN1) gene.
Care and treatment are determinants of the patient’s prognosis and quality
of life. In recent years, various drug, stem cell and genetic therapies as
well as standards of care have been developed. When left untreated,
the disease progresses with the destruction of motor neurons, resulting
in muscle weakness, feeding and respiratory problems. In addition to
drug treatment, in order to protect the health of children with SMA and
improve their self-care skills, nursing approaches should be taken in co-
operation with the family for various problems related to nutrition and
weight management, orthopaedic and respiratory system. In this review,
SMA disease and nursing approach are discussed.
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amactyla 2004’te uluslararasi bir konferans diizenlenmis ve
uzmanlardan olugan bir komite kurulmustur. Komite, SMA’da
standart bakim ile ilgili ilk raporunu 2007°de yaymnlamistir
(5). Son on yildaki gelismeler dogrultusunda bu kilavuz 2018
yilinda komite tarafindan tekrar giincellenmistir. Bu kilavuzda
hastalar ulasabildikleri maksimum motor becerilerine gore
siniflandirtlmis olup; “oturabilen”
olarak tanimlanmistir (3).

LR T3

yiiriiyebilen”, “oturamayan”

Hemsirelik bakim ve uygulamalarinda kullanilan modeller
hemsirelere bireylerin saghigini degerlendirmede, topladigi
veriyi sistematize ve analiz etmede rehberlik eder ve kaliteli
bakim saglar (6,7). Hemsirelik bakiminda
kullanilan modellerden biri de Roper, Logan ve Tierney (2000)
tarafindan gelistirilen Giinliikk Yasam Aktivitelerine Dayali
Hemsirelik Modeli’dir (8,9). Modele gore hemsirelik girisimleri
yapilirken birey ya da hastanin yasam aktivitelerini yerine
getirme becerisini, bagisiz olarak yapmasini etkileyen faktorler

sunulmasini
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dikkate alimmaktadir (9,10). Bu derlemede, SMA’l1 gocugun
hemsirelik bakimi, NANDA NIC siniflama sistemleri ile SMA
standart bakim rehberi dogrultusunda Yagam Aktivitelerine
Dayali Hemsirelik Modeli temel alinarak ele alinmustir.

Epidemiyoloji

SMA bebek oliimlerinin dnde gelen nedenlerinden biridir (1).
Hastaligin insidanst 10.000 canli dogumda 1 iken, tasiyicilik
orant 54.1’de 1’dir (11). Tasiyicilik oranlari etnik gruplara
gore farklilik gostermekte olup, en yiiksek tastyicilik orani
Kafkaslarda (37°de 1 veya %2,7) gorilirken, en disiik
Hispaniklerde’dir (125°te 1, %0,8) (12). SMA’nin cinsiyete gore
dagilimi kiz ve erkek ¢ocuklarda benzerdir (11,13).

Fizyopatoloji

SMA, “survival of motor neuron” (SMN) genindeki homozigot
delesyon (kayip) veya mutasyonlardan kaynaklanir (1).
Hastaligin tim tiplerinde omurilik 6n boynuz hiicrelerinde
dejenarasyon vardir. SMA’da  6n boynuz hiicrelerinde
meydana gelen genetik anormalliklerden dolayr mesaj kaslara
iletilemez. Bu nedenle istemli kaslarda atrofi ve kas giigsiizligii
goriilmektedir (14).

SMA, ulasilan maksimum motor kapasiteye ve semptomlarin
baslangic yasma gore 5 tipe ayrilarak siniflandirilmistir. SMA
tipleri O ile 4 arasinda adlandirilir ve sayinin degeri azaldikca
hastaligin siddeti artmaktadir (15).

Tip 0 SMA: Semptomlarin baslangici prenatal doneme uzanir.
Fetal hareketlerde azalma, siddetli zayiflik ve hipotoni dykiisii
olan yenidoganlarda goriliir. Bu bebeklerde arefieksi, erken
donemde solunum yetmezligi, yiiz diplejisi, atrial septal defekt
ve eklem kontraktiirleri goriilebilmektedir. Yasam beklentisi az
olan bu ¢ocuklarin bir¢ogu 6 aydan sonra hayatta kalamaz (15).

Tip I SMA (Werdnig-Hoffman Hastaligr): Semptomlar
yasamin ilk 6 aymnda ortaya ¢ikar. Bu bebeklerde tipik olarak,
genel hipotoni ve arefleksi gozlenir. Etkilenen ¢ocuklar higbir
zaman desteksiz oturamazlar. Solunum kaslarinin zayifligi
ve diyaframin goreceli olarak korunmasi, karakteristik “can
seklindeki” goglise ve abdominal solunum yapilmasina yol
acar. Yasamin ilk yilinda, yutma kaslarindaki giicslizlik
ilerler beslenme giicliigii artar. Beslenmeleri daha uzun siirer.
Aspirasyon pndmonisi ve biiylime gelisme geriligi riski
altindadirlar. Bilis normaldir (1,16,17).

Tip II SMA (Dubowitz Hastahgi): Semptomlar 6-18 aylikken
baslar. Bu ¢ocuklar bacaklarini kollarindan daha fazla etkileyen
kas giigsiizliigii sikayeti ile bagvururlar. Hipotoni ve arefleksi
mevcuttur. SMA Tip II'li ¢ocuklarin motor becerileri daha
yavas gelisir. Ulasilan maksimum motor beceri bagimsiz olarak
oturma yetenegidir (16). Bu ¢ocuklarda ilerleyici interkostal
kas giicsiizliigii ve skolyoz gelisir. Skolyoz ve interkostal kas
zayifligt 6nemli kisitlayici akciger hastaligina neden olabilir
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(15). Cogu ciddi sekilde yutma giigliigli olmadan oral beslenme
yetenegini korur. Ancak daha ciddi sekilde etkilenen gocuklar
beslenme yetenegini kaybedebilir ve gastrostomi tiipiine ihtiyag
duyabilir. Bu ¢ocuklarda bilis normaldir (16). Hastalarin yasam
stiresi solunum komplikasyonlari nedeniyle etkilenmis olsa da
%80’den fazlas1 6nemli bir sakatlifa ragmen yetiskinlige kadar
hayatta kalir (18,19).

Tip III SMA (Kugelberg-Welander Hastahigr): Semptomlarin
baslangic1 18 ay 3 yas arasidir. Bu c¢ocuklar bagimsiz olarak
yirimeyi o6grenebilirler ancak bazilari zamanla bu yetenegi
kaybedebilir. Kaslardaki
cocuklarda mobilizasyon yeteneginin kaybina neden olabilir.
Kisitlayic1 akciger hastaligi ve skolyoz, Tip II hastalifi olan
cocuklara kiyasla bu grupta yaygin degildir (16). Yasam beklentisi,
normal poptilasyona gore anlamli bir farklilik géstermez (20).

ilerleyici zayiflik bazi olgularda,

Tip IV SMA: Semptomlar yetiskin donemde baslar. Bulgular,
SMAIlli¢in tarifedilenlere benzerdir. Klinik seyir, semptomlarin
baslamasindan 20 yil sonra yavas yavas bagimsiz mobilizasyon
yeteneginin kaybi ile karakterizedir. Yutma giicliigii ve skolyoz
nadir goriiliir. Interkostal kaslar genellikle korunur (18,19).

Tani

SMA’nin kesin tanis1 molekiiler genetik testlere dayanir. SMN1
/ SMN2’nin genetik testi son derece giivenilirdir ve siipheli bir
durumda ilk sirada yer alir. Tanida kas biyopsisine gerek yoktur.
EMG de genellikle tip 1 ve 2 cocuklarda gerekli degildir;
fenotipin daha az carpict olabilecegi daha kronik formlarin
tanisinda yardimer olabilir. Serum kreatin kinaz (CK) seviyeleri
genellikle normaldir veya hafif yiikselir (3). Prenatal tani anne
kaninda veya amniyotik sivida dolasan fetal hiicrelerin genetik
analizi ile konulabilir (21). Ulkemizde SMA, yenidogan tarama
panellerine 09.05.2022 tarihi itibariyle eklenmistir. Evlilik
Oncesi SMA Tasiyier Tarama Programn 2021 Aralik sonu
itibariyle uygulanmaktadir (22).

Tedavi

Son yirmi yildaki SMA’nin molekiiler temelinin daha iyi
anlagilmasiyla hastaligin tedavisine yonelik c¢alismalar hiz
kazanmistir. SMA tedavisinde; hastaliga yol acan ve altta
yatan mekanizmay1 hedef alan gen terapisi ve SMN {iretimini
artirmasi muhtemel kiiciik molekiiller tedavi yer almaktadir.
Hastaligin diger tedavi secenekleri kok hiicre tedavisi,
noroprotektif molekiiler ve kas giiclinii artiran bilesiklerdir
(23). Bu segeneklerin bazilarmin dzellikle semptomlarin ortaya
¢tkmasindan dnce baslanmast durumunda, hastaligin prognozu
tizerinde olumlu etkileri vardir. Giinlimiizde SMA tedavisinde
ii¢ tane Amerika Birlesik Devletleri Gida ve Ilag Dairesi (FDA)
onayli ilag bulunmaktadir. Bunlar: nusinersen, (Spinraza®),
onasemnogene abeparvovec-xioi (Zolgensma®) ve risdiplam

(Evrysdi®)’dir. Nusinersen Tiirkiye’de onayli tek ilagtir(24).
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Hemgsirelik Bakimi
Giinliik Yasam Aktivitelerine Dayali Hemsirelik Modeli’nde
yasam aktiviteleri 12 baslikta toplanmigti. SMA’l1 ¢ocuklarin
glinliik yasam aktivitelerini yerine yetirmede zorluk yasamasi
nedeni ile bu model temel alinarak hemgsirelik girisimleri
planlanmistir. Buna gore;

1. GYA: Giivenli Cevrenin Saglanmasi ve Siirdiiriilmesi

Hemsirelik Tamisi: Yutma giigliigline bagli Aspirasyon riski

Alan 11: Giivenlik koruma Sinif 2: Fiziksel yaralanma Kod:
00039 (25).

Amac: Sekresyonlarin, kat1 ya da sivilarin trakeabronsial pasaja
girmesini 6nlemek.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Solunum izlemi

Aspirasyon dnlemleri (3200) (26).

(3350),

- Hastanin ksiirme ve yutma refleksi degerlendirilir (3200).

- Solunum hizi, ritmi, derinligi ve solunum cabas1 izlenir
(3350).

- Biiyiik hava yollar tizerindeki hisirtili ve hiriltili solunum
dinlenerek aspirasyon gereksinimi belirlenir (3350).

- Oral, nazofarengeal, treakeal aspirasyon ile sekresyonlar
uzaklastirilir (3160).

Hemsirelik Tamisi: Alt ekstremite giiciinde azalma, yiirimede
bozulmaya bagl Diisme riski

Alan 11: Giivenlik koruma Simif 2: Diismeler Kod: 00155 (25).

Amag: Diismelerden dolay1 zarar géormesini 6nlemek, giivenli
ortam saglamak

Hemsirelik Girisimleri: NIC; Diismeyi 6nleme (6490)

- Dengeyi saglamak amaci ile ylirimeye yardimci arag-gereg
(ytrtiteg, tekerli sandalye vb.) temin edilir (6490).

- Yataktan diismelerin Onlenmesi i¢in uygun uzunluk ve
biiyiikliikte yatak kenarliklar1 kullanilir (6490).

- Kaymayan ve takilmay1 onleyen zemin saglanir (6490).

- Diismeye neden olabilecek durumlar ve diigme riskini azalt-
maya yonelik aileye egitim verilir (6490).

2. GYA: iletisim Aktivitesi
Hemsirelik Tanisi: Hastanin bakim gereksinimlerinin artmasi/
siirekli olmasina bagli Bakim verici roliinde zorlanma riski

Alan 7: Rol iligkileri Smif 1: Bakim verici roller Kod: 00062 (25).

Amag: Bakim veren kisiyi fiziksel, sosyal ve ekonomik yonden
giiclendirmek.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Bakim vericinin desteklenmesi
(7040) (26).

- Bakim vericinin roliinii kabul edip etmedigi belirlenir (7040).

- Bakim vericinin bilgi diizeyi belirlenir. Zorlandig1 ve yardi-
ma gereksinim duydugu alanlar belirlenir. Gereksinimleri
dogrultusunda bakim vericiye tedavi, bakim ve hastanin
giivenligini arttirmaya yonelik bilgi verilir (7040) (27).

Korkmaz N ve ark. Spinal Muskuler Atrofisi Olan Cocugun Hemsirelik Bakimi

- Bakim vericinin stres belirtileri gozlenir. Bas etme yontem-
leri belirlenir. Stres azaltan yontemler hakkinda bilgi verilir
(egzersiz, yuriiyls vb.) (7040) (27).

- Aile iyeleri arasinda karsilikli bag tesvik edilir. Bakim
vericiyi destek olmalari konusunda diger aile bireyleri ile
goriistlir (7040) (27).

- Bakim verici, sosyal iletisim aglarini siirdiirmesi konusunda
ve destek gruplarma katilmasi konusunda tesvik edilir (7040).

- Bakim vericinin yararlanabilecegi kaynaklara iliskin bilgisi
degerlendirilir, hastanin bakimina katkisi olabilecek resmi/
goniillii kuruluslar hakkinda bilgi verilir (27).

3. GYA: Solunum Aktivitesi
Hemsirelik Tamis1: Solunum kaslarinin atrofisine bagl Etkisiz
hava yolu temizligi

Alan 11: Giivenlik koruma Sinif 2: Fiziksel yaralanma Kod:
00031 (25).

Amac: Hava yolu acikligint siirdiirmek, solunum yollarindaki
sekresyonu uzaklastirmak, obstritksiyonu 6nlemek

Hemsirelik girisimleri: NIC; Gogiis fizyoterapisi (3230),
Aspirasyon onlemleri (3200) (26)

- Hastanin 6ksilirme ve yutma refleksi degerlendirilir (3200).
- Kardiyak ve solunum durumu (hiz ritim, solunum sesleri ve

solunum derinligi) degerlendirilir (3230).

- Beslenmeden en az 2 saat 6nce gdgiis fizyoterapisi uygulanir

(3230).

e Oturamayan grupta yer alan ¢ocuklarda manuel gogiis
fizyoterapisi ve Okslirme cihazlarmin birlikte kullanimi
Onerilir (28).

- Oral, nazofarengeal, treakeal aspirasyon ile sekresyonlar

uzaklastirilir (3160).

- Sekresyonlarin 6zelligi ve miktari izlenir (3230).

Hemsirelik Tanisi: Solunum kaslarinin atrofisine bagli anormal
ventilasyon ile iliskili Etkisiz solunum oériintiisii

Alan 4: Aktivite/dinlenme Smmf 4: Kardiyovaskiiler/
pulmoner yanitlar Kod: 00085 (25).

Amac: Hastanin etkin solunumunu siirdiirmek.

Hemsirelik girisimleri; NIC: Solunum izlemi (3350), Havayolu
yonetimi (3140), mekanik ventilasyon yonetimi: Invaziv (3300),
mekanik ventilasyon yonetimi: noninvaziv (3302) (26).

- Solunumun hizi, ritmi, derinligi ve solunum gabasi izlenir
(3350).

- Solunum seslerini dinlenir, azalmis solunum alanlar1 ve ya-
banct solunum sesleri kaydedilir (3350).

- Gogiisiin hareketleri, simetrisi, yardimet kaslarin kullanima,
supraklavikular ve interkostal kas kontraksiyonlar kaydedilir
(3350).

- Sa0, SvO, ve son tidal CO, degisikliklerini ve arteriyal kan
gazi degisikliklerini uygun kaydedilir (3350).

- Ventilasyon kapasitesini artirmak i¢in hastaya pozisyon
(semi-fowler pozisyon) verilir (3140).
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- Ventilasyon destegi (invaziv-noninvaziv) gereksinimi
gosteren durumlar yoniinden hasta izlenir (3300, 3302).

o Invazif olmayan pozitif basingli ventilasyon (NIV),
solunum yetmezligi belirtileri Oncesinde hipoksinin
Onlenmesi/minimize edilmesi i¢in solunum yetmezligi
belirtilerinden 6nce kullaniimalidir.

o Siirekli pozitif hava yolu basinct (CPAP), kronik
solunum yetmezligini tedavi etmek icin kullanilmaz,
ancak ventilatorle senkronize edemeyen geng hastalarda
istirahat akciger hacminin (fonksiyonel rezidiiel kapasite
(FRC)) korunmasina yardimer olmak igin gegici olarak
dikkatli bir sekilde kullanilabilir.

e Trakeotomi ventilasyonu, NIV’nin yetersiz oldugu
durumlarda secilen hastalarda bir segenektir (28).

- Cocuk ve aile mekanik ventilatoriin kullaniminin nedeni ve
olagan-beklenen duyusal etkileri konusunda bilgilendirilir
(3300, 3302).

- Salgilarin mobilizasyonu icin solunum fizyoterapisi uygu-
lanir (3300, 3302).

Manuel gogiis fizyoterapisi ile mekanik insiiflasyon-
cksuflasyon (6ksiirtme cihazi) kombine hava yolu temizleme
tedavisi onerilir (28).

- Aspirasyon ile sekresyonlar uzaklastirilir (3300, 3302).

- Sekresyonlarin miktari, rengi, igerigi izlenir (3300, 3302).

- Yeterli hidrasyon saglanir (37/40).

- Antiseptik ajanlarla rutin agiz bakimi yapilir (3300, 3302).

- Her zaman tiim acil malzemeleri hasta basinda hazir bulun-
durulur (3300, 3302).

4. GYA: Beslenme Aktivitesi

Hemsirelik Tamisi: Cigneme kaslarmin giigsiizliigiine baglh
Yutma bozuklugu

Alan 2: Beslenme Sinif 1: Yeme Kod: 00103 (25).

Amac: Cocugun yeterli ve dengeli beslenmesini, biiyiime-
gelismesini  saglamak, solunum  sikintilarini/aspirasyon
pnomonilerini 6nlemek, yasam kalitesinin arttirmak.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Yutma tedavisi (1860) (26).

- Yutma fonksiyonu degerlendirilir. Beslenme yolu se¢imine
multidisipliner yaklasimla karar verilir (1860).

e Oral alimi iyi olan hastalarda beslenme desteklenir.

e Oral alimi yetersiz olan ¢ocuklarda enteral beslenme
(nazogastrik veya nazojejunal) baglanir. Ventilasyon
destegi alan ve refli endisesi bulunan hastalarda
nazojejunal besleme tekniginin kullanimi daha uygundur.

e Reflii nedeniyle nazogastrik tiip kullanamayan cocuklarda
gastrostomi planlanir (3,29).

- Yutma sorunu olan hastalarin yutma rehabilitasyonu almasi
saglanir (30).

- Yutma sorunu olan hastalarda yutabilecegi kivamda besinler
hazirlanir. Az miktarda ve sik araliklarla beslenmesi plan-
lanir (31).

- Beslenme sirasinda hastanin dik oturmasi (90 dereceye
yakin), yutma islevine hazirlanirken basim 6n fleksiyonda
tutulmasi saglanir (1860).
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- Yemegi tamamladiktan sonra 30 dk oturma pozisyonunu
stirdiirmesi saglanir (1860).

- Yemekten sonra hastanin agzinda yiyecek parcalarinin kalip
kalmadig1 kontrol edilir (1860).

- Aspirasyon belirti ve bulgular agisindan hasta izlenir (1860).

- Hastanin beslenirken hangi pozisyonda olacagi ve hastayi
izleme konusunda aileye bilgi verilir (1860).

Hemsirelik Tanisi: Cigneme kas zayifligi, yutma gilicligi
(disfaji) ve solunum problemlerine bagli Dengesiz beslenme:
beden gereksiniminden az

Alan 2: Beslenme Sinif 1: Yeme Kod: 00002 (25).

Amagc: Cocugun yeterli ve dengeli beslenmesini, biiyiime-
gelismesini saglamak ve siirdiirmek

Hemsirelik girisimleri: NIC; Beslenmenin izlenmesi (7/60),
Beslenme tedavisi (1/20) (26).

- Cocugun beslenme durumu degerlendirilir (anamnez, antro-
pometrik dlgtimler, laboratuvar bulgulari, deri turgoru, kas
iskelet sistemi anormallikleri) (7160).

- Diyet alim1 ve kalori miktar izlenir (1160).

- Yutma fonksiyonu degerlendirilir (7/60).

- Diyetisyenle is birligi yapilarak kalori, sivi, makrobesin,
mikrobesin alimi ve beslenme zamanlar1 hastalik tipi ve
cocugun yasi dikkate alinarak diizenlenir (1/20) (29).

- Yeterli kalsiyum, D vitamini alimt saglanir (71/20) (3,29,32).

- Enteral tiiple beslenme gereksinimi yoniinden hasta deger-
lendirilir. Gerekli durumlarda uygun sekilde enteral beslenme
yonetilir (1120).

- Uygulanan diyet hakkinda ¢ocuk ve ailesi bilgilendirilir
(1120).

Hemsirelik Tamisi: Hastaligin olasi komplikasyonu: Yag ve

karbonhidrat metabolizmasindaki degisikliklere bagli Kan

glikoz diizeyinde dalgalanma riski

Alan 2: Beslenme Sinif 4: Parcalama Kod: 00179 (25).

Amac: Kan glikoz degerinin normal simirlar i¢inde olmasi ve
hastay1 hipogliseminin olast komplikasyonlarindan korumak.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Hipoglisemi yonetimi (2730) (26).

- Kan glikoz diizeyi belirlenen siklikta izlenir ve kaydedilir
(2130).

- Hipoglisemi belirti ve bulgular1 acisindan hasta izlenir (ti-
treme, terleme, huzursuzluk vb) (2730).

- Hasta ve yakinlarina hipogliseminin belirti ve bulgulari, risk
faktorleri ve tedavisi dgretilir (2130).

- Uzun siiren agliklar onlenir. Akut bakim sirasinda aclik 6
saatin altina indirilmelidir (3,32).

- Hipoglisemi durumunda acil miidahale i¢in damar yolunun
acik tutulmasi saglanir (27130).

- Acil durumlar i¢in gerekli sivi ve ilaglar (%10 ve %5 dek-
stroz, glukagon) hasta basinda hazir bulundurulur (2730).

5. GYA: Bosaltim Aktivitesi
Hemsirelik Tanisi: Abdominal kaslarin giigsiizliigiine bagli
Konstipasyon
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Alan 3: Bosaltim ve gaz degisimi Simif 2: Gastrointestinal
fonksiyon Kod: 00011 (25).

Amag: Gaitanin kuru ve sert olmasini onleme ve diizenli
diskilamay1 saglamak.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Konstipasyon yonetimi (0450) (26).

- Kabizlik semptomlart izlenir (Diskinin rengi sekli hacmi

siklig1, kivami, bagirsak hareketleri) (0450).

- Yeterli hidrasyon saglanir (0450).

- Diyetinde lifli gidalara yer verilir (0450).

- Hastaya doktoru ve/veya fizyoterapisti ile is birligi i¢inde
saglik diizeyine uygun egzersiz programi belirlenir

e Hasta yiiriiyebiliyorsa yiiriimesi saglanir.

e Yiirliyemiyorsa yatak i¢inde veya sandalyede diizenli
egzersizler yaptirilir (dizleri gégtise dogru ¢ekme) (27).

- Cocuk ve ailesine konstipasyon, diyet, stvi alimi, egzersiz ve

ilaclar hakkinda egitim verilir (0450).

e Bagirsak diizenleyici ilaglarin (bagirsak motilitesini
arttiric1 ilaglar, probiyotikler) kullanimi hakkinda bilgi
verilir (0450). Bagirsak diizenleyici ajanlar, probiyotikler
ve motilite ilaglar1 onerilir (3,29,32).

6. GYA: Hareket Aktivitesi
Hemsirelik Tamisi: Kas atrofilerine bagli Bozulmus fiziksel
hareketlilik

Alan 4: Aktivite/dinlenme Sinif 2: Aktivite egzersiz Kod:
00085 (25).

Amag: Immobilizasyona bagli komplikasyonlar1 6nlemek,
fiziksel hareket diizeyini artirmak

Hemsirelik girisimleri: NIC; yatak istirahati bakimi (0740),
pozisyon verme (0840), germe egzersizleri (0202), egzersiz terapisi:
eklem hareketi (0222) egzersiz terapisi: Denge (0222) (26).

- Cocuga yatak igerisinde dogru viicut pozisyonu verilir

(0740).

- Pozisyon degisiminden dnce ve sonra oksijenlenme durumu

kontrol edilir (0840).

- Immobilize ¢ocuga belirli bir programa gore en az 2 saatte

bir pozisyon verilir (0740).

- Derinin durumu izlenir (0740).
- Boyun i¢in destek uygulanir (0840).

e Servikal destek araglari; oturamayan ¢ocuklarda bogulma
riskini dnlemek icin, oturabilen ¢ocuklarda giivenlik ve
ulasim i¢in basi desteklemek amaciyla kullanilir (3,32).

- Uygun sekilde sirt destegi/arkalik kullanilir (0840).

e Torasik destek/gogilis korsesi; oturamayan cocuklarda
postural stabilizasyon igin, oturabilen ¢ocuklarda postiirii
ve islevi desteklemek igin, yiiriiyebilen g¢ocuklarda ise
gerektiginde oturma sirasinda postiirii desteklemek i¢in
kullanilir (3,32).

- Ekstremiteleri desteklemek i¢in uygun diizenekler (6rn; el

rulolar1 ve torokonter rulalari) kullanilir (0840).

e Oturamayan ¢ocuklarda; Oturma sistemleri ve durus
destekleri, rulolar, puflar, kaliplanmis yastiklar veya
takozlar ile sirtiistii konumlandirmay1 icermelidir. Ozel ve
kaliplanmis tekerlekli sandalye ve oturma sistemlerinin
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yant sira 6zel uyku sistemlerinin kullanimi tavsiye edilir.

Oturabilen g¢ocuklarda; Destekli ayakta durma, alt ekstremite
esnemesini kolaylastirir, ayn1 zamanda viicut fonksiyonlarini
ve kemik sagligini destekler. Bu gruptaki tiim gocuklar postiiral
destek ve oturma sistemlerine sahip elektrikli/elektrikli
tekerlekli sandalyelere sahip olmalidir. Elektrikli tekerlekli
sandalye hareketliligi icin degerlendirmeler 2 yasindan 6nce
baglayabilir (3,32).

- Kaslarin ve eklemlerin esnekligini arttirmak ve siirdiirmek
icin germe egzersizleri ve aktif ve pasif eklem hareket
aciklig1 egzersizleri uygulanir (0202), (0224).

e Ortezler ve ateller, aktif-yardimc1 ve pasif germe
teknikleri kullanilir. (Etkili germe ve hareket acikligi igin
uygulama stiresi, hastanin 6zel ihtiyag¢larina, eklemlerine
ve rehabilitasyon amaglarina gore diizenlenir) (3,32).

- Dengeyi siirdiirmek gelistirmek ve yeniden saglamak icin
denge egzersizleri uygulanir (0222).

e Yiiriiyebilen ¢ocuklar i¢in; hem dinamik hem de statik
formlarda denge egzersizi programi uygulanir (3,32)

7. GYA: Kisisel Temizlik giyinme aktivitesi
Hemsirelik Tanisi: Deri turgorunda degisim, dolasimda
bozulmaya bagli Deri Biitiinliigiinde Bozulma Riski

Alan 11: Giivenlik koruma Sinif 2: Deri biitiinliigii Kod:
00047 (25).

Amag: Deri biitiinligiinii siirdiiriilmek ve deri hasarinin en aza
indirilmesini saglamaktir.

Hemsirelik girisimleri: NIC; Atele alma, alt ektremite izlemi,
beslenme yonetimi, deri bakimi, pozisyon verme, (26).

- Yatak carsaflar temiz, piiriizsiiz ve kuru tutulur (3584).

- Deri, mukozal dokular ve ektremiteler kizariklik, sicaklik,
6dem, nem ve akint1 yoniinden gozlenir (3584).

- Deri uygun degerlendirme araci ile degerlendirilir (3590).

- Basing ve siirtiinmeye sebep olabilecek riskli durumlar belir-
lenir (3590).

- Odemli alanlar enfeksiyon agisindan degerlendirilir (3590).

- Hastaya yonelik 6zel yatak, pozisyon degisimi gibi dnlemler
almarak risk azaltilir (3590).

- Alile liyesi/ bakim vericiye deri biitlinliigiiniin bozulmasi ris-
kine yonelik belirtilere iligskin bilgilendirme yapilir (3590).

8. GYA: Uyku Aktivitesi
Hemsirelik Tamisi: Fiziksel rahatsizlik, korku ve kaygi
yasanmasina bagli olarak Uyku oriintiisiinde bozulma

Alan 4: Aktivite/dinlenme Simif 1: Uyku Oriintiisii Kod:
00198 (25).

Amac: Diizenli Uyku uyaniklik dongiistiniin kolaylastirilmak

Hemsirelik girisimleri: NIC; Bakim vericinin desteklenmesi,
pozisyon verme, agri yonetimi, anksiyetenin azaltilmasi, masaj,
miizik terapi, sakinlestirme gevseme teknigi (26).

- Uyku/aktivite dongiisii belirlenir (1850).

- Upyku aktivitesini kesintiye ugratan fiziksel (6rn; hava yolu
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tikaniklig1, agri/rahatsizlik) veya psikolojik (korku ve anksi-
yete) durumlar belirlenir (1850).

- Bakimi hastanin uyku/uyaniklik dongtisiine gore planlanir
(1850).

- Uykuyu gelistirmek igin 151k, ses, 1s1, yatak gibi ¢evre diizen-
lemesi yapilir (1850).

- Masaj, pozisyon verme ve duygusal dokunma gibi rahatlama
yontemleri kullanilir (71850).

Sonuc ve Oneriler

Spinal muskiiler atrofi, yiiksek mortalite, mordibite ve bakim
yiikiine sahip genetik bir hastaliktir. Ulkemizde akraba evliligi
oranlarinin yiiksek olmasi nedeniyle hastalik insidansi ve
tastyicilik oranlar1 yiiksektir. Bu nedenle koruyucu saglik
hizmetleri kapsaminda SMA tarama testleri, yenidogan tarama
programi ve gebelik Oncesi tarama programlarina eklenmistir.
Bununla birlikte bakim ve tedavi hastanin prognozunun ve
yasam kalitesinin belirleyicileridir. Hastaligin klinik tiplerine
gore, aile merkezli, bireysellestirilmis ve kanit temelli bakim
uygulamalart ile ¢ocuk ve ailenin fiziksel, sosyal, gelisimsel,
psikolojik ve ekonomik ihtiyaglarinin desteklenmesi 6nemlidir.
Multidisipliner yaklagim ile yonetilen hastalik siirecinde
hemsireler, bakim verici, egitici, koruyucu ve savunucu
rolleriyle ekibin bir liyesidir. Bu nedenle hastaligin énlenmesi ve
SMA’l1 ¢ocuk ve ailesinin bakim ihtiyag¢larinin karsilanmasinda
kilit role sahip hemsirelerin farkindaliklarnin arttirilmast igin
egitim ¢aligmalarinin yiiriitiilmesi ve bakim kalitesini arttiracak
kanit temelli ¢caligmalarin yapilmasi 6nerilmektedir.
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