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Multipl skuaméz hiicreli karsinom gelisen konjenital epidermolizis
biillozali bir bireyde Roy Adaptasyon Modeli cercevesinde hemsirelik
bakimi: olgu sunumu
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Epidermolizis Biilloza (EB) dokularda minimal travma ile biiller, erozyonlar ve kronik
Ulserasyonlarla karakterize nadir bir hastaliktir. Kronik yara iyilesmesindeki bozukluk,
tekrarlayan enfeksiyonlar ve uzun siireli inflamasyon siireci, EB hastalarinda skuamoz hiicreli
karsinom (SHK) gelisimi riskini belirgin sekilde artirmaktadir. Bu vaka sunumunda, {ist ve alt
ekstremitelerinde deformiteler bulunan, yutma gii¢liigi, istahta azalma, lezyon artisi ve kilo kaybi
sikdyetleriyle yatirilan 33 yasindaki kadin hastanin bakim stireci ele alinmistir. Sol el bilegindeki
SHK iligkili lezyon nedeniyle amputasyon onerilen fakat cerrahi girisimi reddeden hastanin
uykusuzluk, agri, viicut imajinda bozulma, beden kavraminda azalma, etkin rol performasinda
bozulma, sosyal izolasyon ve bakim veren yiikii gibi coklu uyaranlara verdigi yanitlar Roy
Adaptasyon Modeli (RAM) cercevesinde degerlendirilmistir. Bu degerlendirme, hemsirelik
tanilarini hedefe yonelik ve bireysellestirilmis bicimde belirlenmesine olanak saglamistir. Boylece
kanita dayali hemsirelik uygulamalari ile kuramsal temel biitiinlesmektedir.
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Multipl skuaméz hiicreli karsinoma

Congenital epidermolysis bullosa who developed multiple squamous
cell carcinomas based on the Roy Adaptation Model: a case report

Abstract

Epidermolysis Bullosa (EB) is a rare disease characterized by blisters, erosions, and chronic
ulcerations with minimal trauma to the tissues. Impaired chronic wound healing, recurrent
infections, and prolonged inflammation significantly increase the risk of Squamous Cell Carcinoma
(SCC) in EB patients. This case report describes the nursing care process of a 33-year-old female
patient with deformities in her upper and lower extremities, who was admitted with complaints
of dysphagia, loss of appetite, increased lesions, and weight loss. The patient was recommended
for amputation due to an SCC-related lesion on the left wrist but refused the surgical intervention.
Her responses to multiple stimuli such as insomnia, pain, impaired body image perception,
decreased body concept, impaired role performance, social isolation, and caregiver burden were
evaluated within the framework of Roy's Adaptation Model (RAM). This allowed for targeted and
individualized determination of nursing diagnoses. Thus, evidence-based nursing practice was
integrated with a theoretical nursing framework.

Keywords: Nursing care, congenital epidermolysis bullosa, multiple squamous cell carcinoma,
Roy Adaptation Model, case report

Giris

Epidermolizis Biilloza (EB), genetik
gecisli, cilt ve mukozal dokularda minimal
travma ile biiller, erozyonlar ve kronik
llserasyonlarla karakterize nadir bir
hastaliktir. Kronik yara iyilesmesindeki
bozukluk, tekrarlayan enfeksiyonlar ve uzun
streli inflamasyon siireci, EB hastalarinda
Skuamo6z Hiicreli Karsinom (SHK) gelisimi
riskini belirgin sekilde artirmaktadir.
Literatiirde EB zemininde gelisen SHK’lerin
genellikle erken yasta, agresif seyirli ve
yliksek rekiirrens oranlarina sahip oldugu
bildirilmektedir. EB gibi kronik, ilerleyici ve
multidisipliner yaklasim gerektiren genetik
hastaliklarda bireyin yalnizca fizyolojik
degil, ayn1 zamanda psikososyal, rol ve iliski
diizeyindeki  uyum  slireglerinin  de
degerlendirilmesi zorunludur.12 Bu
baglamda Roy Adaptasyon Modeli (RAM),
bireyin cevresel degiskenlere yanitini “uyum
sistemleri”  ¢ercevesinde ele alarak,
hemsirelik bakimina biitlinctl ve sistematik
bir yaklasim kazandiran kuramsal bir
cerceve sunmaktadir.3 Model, karmasik
saglik sorunlar1 karsisinda bireyi biyolojik,
psikolojik ve sosyal bir biitiin olarak ele alip
cevreden gelen uyaranlara karsi adaptif
yanitlar gelistirmesini hedefler.3 Bu nedenle
RAM’in dort uyum alani (fizyolojik, benlik
kavramy, rol fonksiyonu ve karsilikli baglilik)
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bu olgunun klinik o6zellikleriyle dogrudan
ortiismektedir. S6z konusu odaklanma,
hemsirelik girisimlerinin sadece yara bakimi
gibi fizyolojik alanlarla simirli kalmasini
6nlemis olup hastanin amputasyon reddi gibi
klinik siireci dogrudan etkleyen biyolojik,
psikolojik ve sosyal uyumsuz tepkilerinin de
biitiinciil bir yaklasimla ydnetilmesine
olanak tanimistir. RAM'1n tanimladigl iizere,
hemsirelik, bireyin ¢cevresel uyaranlara karsi
uyum kapasitesini gelistirmeyi amagclar.3 Bu
olguda hastanin uykusuzluk, agr, viicut
imajinda bozulma, beden kavraminda
azalma, etkin rol performansinda bozulma,
sosyal izolasyon ve bakim veren yiiki gibi
coklu uyaranlara verdigi yanitlar RAM
cercevesinde degerlendirilmistir. Bu
degerlendirme, hemsirelik tanilarinin hedefe
yonelik ve bireysellestirilmis bicimde
belirlenmesine olanak saglamistir (Tablo 1.)
Boylece kanita dayali hemsirelik
uygulamalari ile kuramsal temel
biitiinlesmektedir. Literatiirde RAM temelli
bakimin kronik hastalik yonetiminde hasta
uyumunu, 6z bakim yeterliligini ve yasam
kalitesini artirdig1 gésterilmistir.45 Ozellikle
kronik yaralarla seyreden hastaliklarda,
RAM’1in hemsirelik girisimlerini
yapillandirmada ve adaptif yanitlan
giiclendirmede etkili oldugu bildirilmistir.
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Bu olguda da RAM kullanimi hem
klinik hem de psikososyal uyumun sistemli
bicimde degerlendirilmesini saglamis, bu
yonliyle bakim silirecinin  biitiinliglini
giiclendirmistir (Sekil 1).

Etik Beyan

Bu olgu sunumu, Helsinki Bildirgesi
ilkelerine uygun olarak yiriitilmis ve
hastadan yazili bilgilendirilmis onam
alinmistir. Calisma oOncesinde hasta ve
ailesine olgu sunumunun amaci, kapsami,
elde edilecek bilgilerin kullanim sekli ve
gizlilik ilkeleri hakkinda ayrintil
bilgilendirme yapilmistir. Ardindan
hastadan ve birinci derece yakinlarindan
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yazili ve sozel bilgilendirilmis olur alinmistir.

Katilimcinin mahremiyetini korumak
amaciyla gercek isim yerine
“AK.”  kullanilmistir. Hastaya ait klinik
veriler yalnizca bilimsel amacla
degerlendirilmis; tclincii Kkisilerle,

kurumlarla veya ¢evrim i¢i platformlarla
paylasilmamistir. Olgu kapsaminda yer alan
fotograf ve klinik yara gorsellerinin
paylasimu i¢in hastadan ayrica yazil fotograf
kullanim izni alinmistir. Fotograflarin
herhangi bir dijital veya basili ortamda
izinsiz yeniden kullanimi, paylasimi1 veya
cogaltimi yapilmayacaktir.

Tablo 1. Bireyin uyum saglama kapasitesinin Roy Adaptasyon Modeline gore degerlendirilmesi

Uyum Hemsirelik Tanisi Hedef Hemsirelik Girisimleri
Alani
Fizyoloji ~ v Uykusuzluk Hasta sabah Uyku hijyeni
uyandiginda kendini davranislarinda iyilesme
v Agn dinlenmis hissettigini gostermesi
belirtmesi o
Agrinin
Hasta agriy1 0-10 degerlendirilmesi

Benlik Viicut imajinda Hastanin beden
Kavrami bozulma algisinda kabul
surecini desteklemek
Beden kavraminda
azalma
Rol Etkin rol Glnliik yasam
Fonksiyonu Performasinda aktivitelerinde
bozulma bagimsizligin
artirilmasi
Karsilikli Sosyal izolasyon Aile ici iletisim ve
Baghlik destek sisteminin
Bakim veren yiiki giiclendirilmesi

6lceginde 3’lin altinda

tarif etmesi

Yara bolgesinin
degerlendirilmesi

Gegmis basarilarin
desteklenmesi

Doku
degisikliklerinin
beklenen sonuglarina
adaptasyon

Duygularini acikga ifade
etmesi

Rol kaybi siirecinde
bilgilendirme

Destek gruplari ve giivenli
iletisim ortami saglama
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Olgu Sunumu

AK. isimli 33 yasindaki kadin hasta,
tiniversite mezunu, ev hanimi, 1.44 cm
boyunda, 40 kg agirhiginda olup ailesiyle
birlikte yasamaktadir. Sosyal gilivencesi
mevcuttur.  Aile  oOykiisiinde  kanser
bulunmamakla birlikte monozigot ikizinde
de EB ve SHK oykiisi mevcuttur. Hasta,
yutma giicliigli, istahta azalma, sol ayak
bileginde kotii kokulu lezyon artisi ve son
aylarda 5 kg kilo kayb1 sikayetleriyle
Universite Hastanesi Medikal Onkoloji
Poliklinigi'ne basvurmus ve Enfeksiyon
Hastaliklar1  Birimiyle  ortak  tedavi
planlanarak yatirilmistir.

13.10.2025-27.10.2025 tarihleri
arasinda gerceklestirilen gozlem ve bakim
stirecinde, RAM’1n uyum alanlari
dogrultusunda hemsirelik tanilari
belirlenmis ve girisimler uygulanmistir.
Hasta dogumdan itibaren konjenital EB
tanisiyla izlenmektedir. Hastalik siirecinde
tekrarlayan biiller, kronik tlserasyonlar ve
yara iyilesmesinde gecikmeler nedeniyle tst
ve alt ekstremitelerde ciddi yapisikliklar ve
deformiteler gelismistir. Farkli dénemlerde
cesitli cerrahi girisimler geciren hasta, uzun
siiredir dermatoloji ve plastik cerrahi
kliniklerince takip edilmektedir.

Fizik Muayene ve Klinik Durum

Hastanin her iki list ekstremitesinde,
ozellikle el sirt1, parmak eklemleri cevresi ve
on kolda, EB zemininde ¢ok sayida kronik
tlseratif yara vardir. Lezyonlar diizensiz
sirly, fibrinli veya graniilasyon dokusuyla
kaply, bazen nekrotik zemine sahip, seroz ya
da piriilan akintilidir. Cevre dokuda eritem,
o0dem, sklerotik degisiklikler izlenmektedir.
Uzun siireli yara iyilesmesinin bozulmasina
ve tekrarlayan cerrahi girisimlere bagh
olarak nedbe dokusu, yapisikliklar ve keloid
formasyonlari belirgindir. Lezyonlar
agrilidir, dokunmayla kanama egilimi vardir.
Sol el bilegindeki SHK iliskili lezyon
nedeniyle amputasyon dnerilmis, fakat hasta
cerrahi girisimi reddetmistir. Ekstremite
bitinligli korunmus olmakla birlikte,
parmaklarda deformite, kontraktiir,
yapisiklik ve fonksiyon kayb1 saptanmistir.
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Ince motor becerilerde anlaml azalma
vardir. Tutma, kavrama ve yazma gibi el
fonksiyonlar1 kisitlanmistir. Bu nedenle
hasta glinliik yasam aktivitelerinde (giyinme,
kisisel hijyen, yemek yeme) bagimh
durumdadir (Fotog 1).

Tartisma

Epidermolizis Biilloza zemininde
gelisen SHK, nadir fakat iyi bilinen ve
mortalitesi yiiksek bir komplikasyondur. EB
hastalarinda SHK genellikle erken yasta,
kronik yara zemininde ve agresif seyirli
olarak  gorilir. Literatiirde  EB-SHK
birlikteliginin 6zellikle Resesif Distrofik
Epidermolizis Biilloza alt tipinde sik
gorildiigli, malign  transformasyonun
genellikle 20’li yaslarda basladigi ve ilk
tanidan sonraki ortalama sagkalim siiresinin
2-4 y1l arasinda degistigi bildirilmektedir.c-8
Bu olguda, 33 yasindaki bir hastada c¢ok
odakli SHK gelisimi, literatiirde tanimlanan
bu yonlerden ortiismektedir. EB’de SHK
gelisimi, kronik yara iyilesme dongiisline
baglh olarak olusan kronik inflamasyon,
skardokusu ve  fibrozis slireglerinin
sonucudur. Uzun siireli yara iyilesmesi
bozuklugu, epidermal kok hiicrelerin asiri
proliferasyonuna, DNA hasarinin birikimine
ve mutasyon Dbirikimiyle sonug¢lanan
onkogenik durumdur.® Ayrica, EB
hastalarinda tekrarlayan travma ve yara
epitelizasyonundaki bozukluk, keratinosit-
fibroblast etkilesimini artirarak
karsinogenez riskini yiikseltmektedir.1® Bu
olguda da kronik tlserasyonlar, fibrinli-
graniilasyonlu yuzeyler, yapisiklik ve keloid
gelisimi izlenmistir. Bu bulgular, Resesif

Distrofik Epidermolizis Biilloza
patofizyolojisinde tanimlanan “kronik yara,
fibrosis ve kanser” dongiisiinii

desteklemektedir. S6z konusu bu karmasik
patolojik tablo, RAM'in fizyolojik alan yapisi
icinde hastanin biyolojik biitiinligini ve
adaptif potansiyelini dogrudan tehdit eden
en temel organik wuyaran kiimesini
olusturmaktadir.
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Sekil 1. Roy Adaptasyon Modeli ve bireyin ¢evresel degiskenlere yaniti

Medial patellar bélge Sag ve sol el

Fotograf 1. Klinik ve fiziksel 6zellikler

EB-SHK’lerin ¢ogu alt ekstremitelerde,
ozellikle uzun streli yara bolgelerinde
gelisirr EB hastalarinda SHK siklikla
multifokal karakterdedir ve metastaz
potansiyeli yliksektir.ll Bu nedenle erken
donemde cerrahi eksizyonlar, immiinoterapi
veya radyoterapi kombinasyonlari
onerilmektedir. Bizim olgu sunumumuzdaki
birey de amputasyonu reddetmis, bu durum
bakim silirecinde hem fizyolojik hem
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Dorsum pedis

psikososyal adaptasyonu zorlastirmaktadir.
Hasta icin amputasyon Onerisi; benlik
kavrami, karsilikli baglilik ve rol fonksiyonu
alanlarinda uyumsuz yanitlar doguran son
derece giligcli bir odak wuyaran haline
gelmistir.

Hastanin cerrahi girisimi reddetmesi,
modelin bas etme mekanizmalarinda
fizyolojik bir kayip tehdidine karsi beden
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bitiinliglini ve bagimsizhgini  koruma
¢abasinin uyumsuz bir yansimasi olarak
degerlendirilmistir. Literatiirde RAM temelli
hemsirelik bakiminin kronik hastaliklarda
yasam Kkalitesini, adaptasyonu ve 6z-bakim
diizeyini artirdigi, o6zellikle kronik yara
hastalarinda duygusal dayaniklilig1
glclendirdigi bildirilmistir.6” Bu dogrultuda
kuramsal yaklasim, hemsirelik girisimlerinin
sadece yara  bakimi gibi fiziksel
uygulamalarla siirlh kalmasini  6nlemis,
amputasyon gibi hastanin tim uyum
alanlarini sarsan durumlarin bitiinciil
yonetimine imkan tanimistir. Epidermolizis
Biilloza Klinik Ag 2023 kilavuzlari, EB
hastalarinda SHK gelisimi acisindan yilda en
az bir kez tam cilt muayenesi yapilmasini ve
ylksek riskli lezyonlarda erken biyopsi
Onerisini vurgulamaktadir. Multidisipliner
yaklasim, sadece yasam siiresini degil, ayni
zamanda yasam Kkalitesini de anlamh
bicimde iyilestirmektedir. RAM’1n hemsirelik

bakiminda  kullanimi,  fizyolojik  ve
psikososyal boyutlarda adaptasyonu
giclendiren, kanita dayali bir yaklasim
sunmustur. Bu modelin EB-SHK gibi
kompleks olgularda uygulanmasi, hem

hastanin yasam kalitesinin hem de bakim
etkinliginin artirllmasinda 6nemli katkilar

saglamaktadir.  Sonu¢  olarak = RAM
uygulanmasi, hemsirelik bakiminin
biyopsikososyal boyutta
temellendirilmesini,  adaptif = yanitlarin

giiclendirilmesini ve literatiirde sinirh temsil
edilen model temelli EB bakiminin
zenginlestirilmesini saglamistir.
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