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Öz 

Epidermolizis Bü lloza (EB) dokülarda minimal travma ile bü ller, erozyonlar ve kronik 
ü lserasyonlarla karakterize nadir bir hastalıktır. Kronik yara iyileşmesindeki bozüklük, 
tekrarlayan enfeksiyonlar ve üzün sü reli inflamasyon sü reci, EB hastalarında sküamo z hü creli 
karsinom (SHK) gelişimi riskini belirgin şekilde artırmaktadır. Bü vaka sünümünda, ü st ve alt 
ekstremitelerinde deformiteler bülünan, yütma gü çlü g ü , iştahta azalma, lezyon artışı ve kilo kaybı 
şika yetleriyle yatırılan 33 yaşındaki kadın hastanın bakım sü reci ele alınmıştır. Sol el bileg indeki 
SHK ilişkili lezyon nedeniyle ampütasyon o nerilen fakat cerrahi girişimi reddeden hastanın 
üyküsüzlük, ag rı, vü cüt imajında bozülma, beden kavramında azalma, etkin rol performasında 
bozülma, sosyal izolasyon ve bakım veren yü kü  gibi çoklü üyaranlara verdig i yanıtlar Roy 
Adaptasyon Modeli (RAM) çerçevesinde deg erlendirilmiştir. Bü deg erlendirme, hemşirelik 
tanılarını hedefe yo nelik ve bireyselleştirilmiş biçimde belirlenmesine olanak sag lamıştır. Bo ylece 
kanıta dayalı hemşirelik üygülamaları ile küramsal temel bü tü nleşmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Hemşirelik bakımı, konjenital epidermolizis bü lloza, mültipl sküamo z hü creli 
karsinom, Roy Adaptasyon Modeli, olgü sünümü 
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Congenital epidermolysis bullosa who developed multiple squamous 
cell carcinomas based on the Roy Adaptation Model: a case report 

 

Abstract 

Epidermolysis Büllosa (EB) is a rare disease characterized by blisters, erosions, and chronic 
ülcerations with minimal traüma to the tissües. Impaired chronic woünd healing, recürrent 
infections, and prolonged inflammation significantly increase the risk of Sqüamoüs Cell Carcinoma 
(SCC) in EB patients. This case report describes the nürsing care process of a 33-year-old female 
patient with deformities in her üpper and lower extremities, who was admitted with complaints 
of dysphagia, loss of appetite, increased lesions, and weight loss. The patient was recommended 
for ampütation düe to an SCC-related lesion on the left wrist büt refüsed the sürgical intervention. 
Her responses to mültiple stimüli süch as insomnia, pain, impaired body image perception, 
decreased body concept, impaired role performance, social isolation, and caregiver bürden were 
evalüated within the framework of Roy's Adaptation Model (RAM). This allowed for targeted and 
individüalized determination of nürsing diagnoses. Thüs, evidence-based nürsing practice was 
integrated with a theoretical nürsing framework. 

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

 

Giriş 

Epidermolizis Bülloza (EB), genetik 
geçişli, cilt ve mükozal dokülarda minimal 
travma ile büller, erozyonlar ve kronik 
ülserasyonlarla karakterize nadir bir 
hastalıktır. Kronik yara iyileşmesindeki 
bozukluk, tekrarlayan enfeksiyonlar ve uzun 
süreli inflamasyon süreci, EB hastalarında 
Sküamöz Hücreli Karsinom (SHK) gelişimi 
riskini belirgin şekilde artırmaktadır. 
Literatürde EB zemininde gelişen SHK’lerin 
genellikle erken yaşta, agresif seyirli ve 
yüksek rekürrens oranlarına sahip oldüğü 
bildirilmektedir. EB gibi kronik, ilerleyici ve 
mültidisipliner yaklaşım gerektiren genetik 
hastalıklarda bireyin yalnızca fizyolojik 
değil, aynı zamanda psikososyal, rol ve ilişki 
düzeyindeki üyüm süreçlerinin de 
değerlendirilmesi zorünlüdür.1,2 Bu 
bağlamda Roy Adaptasyon Modeli (RAM), 
bireyin çevresel değişkenlere yanıtını “üyüm 
sistemleri” çerçevesinde ele alarak, 
hemşirelik bakımına bütüncül ve sistematik 
bir yaklaşım kazandıran küramsal bir 
çerçeve sünmaktadır.3 Model, karmaşık 
sağlık sorünları karşısında bireyi biyolojik, 
psikolojik ve sosyal bir bütün olarak ele alıp 
çevreden gelen üyaranlara karşı adaptif 
yanıtlar geliştirmesini hedefler.3 Bu nedenle 
RAM’ın dört üyüm alanı (fizyolojik, benlik 
kavramı, rol fonksiyonü ve karşılıklı bağlılık)  

 

bü olgünün klinik özellikleriyle doğrüdan 
örtüşmektedir. Söz konüsü odaklanma, 
hemşirelik girişimlerinin sadece yara bakımı 
gibi fizyolojik alanlarla sınırlı kalmasını 
önlemiş olüp hastanın ampütasyon reddi gibi 
klinik süreci doğrüdan etkleyen biyolojik, 
psikolojik ve sosyal uyumsuz tepkilerinin de 
bütüncül bir yaklaşımla yönetilmesine 
olanak tanımıştır. RAM’ın tanımladığı üzere, 
hemşirelik, bireyin çevresel üyaranlara karşı 
üyüm kapasitesini geliştirmeyi amaçlar.3 Bu 
olgüda hastanın üyküsüzlük, ağrı, vücüt 
imajında bozülma, beden kavramında 
azalma, etkin rol performansında bozülma, 
sosyal izolasyon ve bakım veren yükü gibi 
çoklü üyaranlara verdiği yanıtlar RAM 
çerçevesinde değerlendirilmiştir. Bü 
değerlendirme, hemşirelik tanılarının hedefe 
yönelik ve bireyselleştirilmiş biçimde 
belirlenmesine olanak sağlamıştır (Tablo 1.) 
Böylece kanıta dayalı hemşirelik 
uygulamaları ile küramsal temel 
bütünleşmektedir. Literatürde RAM temelli 
bakımın kronik hastalık yönetiminde hasta 
üyümünü, öz bakım yeterliliğini ve yaşam 
kalitesini artırdığı gösterilmiştir.4,5 Özellikle 
kronik yaralarla seyreden hastalıklarda, 
RAM’ın hemşirelik girişimlerini 
yapılandırmada ve adaptif yanıtları 
güçlendirmede etkili oldüğü bildirilmiştir.  
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Bü olgüda da RAM küllanımı hem 
klinik hem de psikososyal uyumun sistemli 
biçimde değerlendirilmesini sağlamış, bü 
yönüyle bakım sürecinin bütünlüğünü 
güçlendirmiştir (Şekil 1). 

Etik Beyan 

Bu olgu sunumu, Helsinki Bildirgesi 
ilkelerine üygün olarak yürütülmüş ve 
hastadan yazılı bilgilendirilmiş onam 
alınmıştır. Çalışma öncesinde hasta ve 
ailesine olgü sünümünün amacı, kapsamı, 
elde edilecek bilgilerin küllanım şekli ve 
gizlilik ilkeleri hakkında ayrıntılı 
bilgilendirme yapılmıştır. Ardından 
hastadan ve birinci derece yakınlarından 

yazılı ve sözel bilgilendirilmiş olür alınmıştır. 
Katılımcının mahremiyetini korümak 
amacıyla gerçek isim yerine 
“A.K.”  küllanılmıştır. Hastaya ait klinik 
veriler yalnızca bilimsel amaçla 
değerlendirilmiş; üçüncü kişilerle, 
kürümlarla veya çevrim içi platformlarla 
paylaşılmamıştır. Olgü kapsamında yer alan 
fotoğraf ve klinik yara görsellerinin 
paylaşımı için hastadan ayrıca yazılı fotoğraf 
küllanım izni alınmıştır. Fotoğrafların 
herhangi bir dijital veya basılı ortamda 
izinsiz yeniden küllanımı, paylaşımı veya 
çoğaltımı yapılmayacaktır. 

 

 

Tablo 1. Bireyin üyüm sağlama kapasitesinin Roy Adaptasyon Modeline göre değerlendirilmesi 

Uyum 
Alanı 

Hemşirelik Tanısı Hedef Hemşirelik Girişimleri 

Fizyoloji  Uykusuzluk 
 

 Ağrı 

Hasta sabah 
üyandığında kendini 
dinlenmiş hissettiğini 

belirtmesi 

Hasta ağrıyı 0–10 
ölçeğinde 3’ün altında 

tarif etmesi 

Uyku hijyeni 
davranışlarında iyileşme 

göstermesi 

Ağrının 
değerlendirilmesi 

Yara bölgesinin 
değerlendirilmesi 

Benlik 
Kavramı 

 Vücüt imajında 
bozulma 
 

 Beden kavramında 
azalma 

Hastanın beden 
algısında kabül 

sürecini desteklemek 

Geçmiş başarıların 
desteklenmesi 

Doku 
değişikliklerinin 

beklenen sonüçlarına 
adaptasyon 

Rol 
Fonksiyonu 

 Etkin rol 
Performasında 
bozulma 

Günlük yaşam 
aktivitelerinde 
bağımsızlığın 
artırılması 

Düygülarını açıkça ifade 
etmesi  

 

Rol kaybı sürecinde 
bilgilendirme 

Karşılıklı 
Bağlılık 

 Sosyal izolasyon 
 

 Bakım veren yükü 

Aile içi iletişim ve 
destek sisteminin 
güçlendirilmesi 

Destek grüpları ve güvenli 
iletişim ortamı sağlama 
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Olgu Sunumu 

A.K. isimli 33 yaşındaki kadın hasta, 
üniversite mezünü, ev hanımı, 1.44 cm 
boyünda, 40 kg ağırlığında olüp ailesiyle 
birlikte yaşamaktadır. Sosyal güvencesi 
mevcüttür. Aile öyküsünde kanser 
bulunmamakla birlikte monozigot ikizinde 
de EB ve SHK öyküsü mevcuttur. Hasta, 
yütma güçlüğü, iştahta azalma, sol ayak 
bileğinde kötü kokülü lezyon artışı ve son 
aylarda 5 kg kilo kaybı şikâyetleriyle 
Üniversite Hastanesi Medikal Onkoloji 
Polikliniği’ne başvürmüş ve Enfeksiyon 
Hastalıkları Birimiyle ortak tedavi 
planlanarak yatırılmıştır. 

13.10.2025–27.10.2025 tarihleri 
arasında gerçekleştirilen gözlem ve bakım 
sürecinde, RAM’ın üyüm alanları 
doğrültüsünda hemşirelik tanıları 
belirlenmiş ve girişimler üygülanmıştır. 
Hasta doğümdan itibaren konjenital EB 
tanısıyla izlenmektedir. Hastalık sürecinde 
tekrarlayan büller, kronik ülserasyonlar ve 
yara iyileşmesinde gecikmeler nedeniyle üst 
ve alt ekstremitelerde ciddi yapışıklıklar ve 
deformiteler gelişmiştir. Farklı dönemlerde 
çeşitli cerrahi girişimler geçiren hasta, üzün 
süredir dermatoloji ve plastik cerrahi 
kliniklerince takip edilmektedir. 

Fizik Muayene ve Klinik Durum 

Hastanın her iki üst ekstremitesinde, 
özellikle el sırtı, parmak eklemleri çevresi ve 
ön kolda, EB zemininde çok sayıda kronik 
ülseratif yara vardır. Lezyonlar düzensiz 
sınırlı, fibrinli veya granülasyon doküsüyla 
kaplı, bazen nekrotik zemine sahip, seröz ya 
da pürülan akıntılıdır. Çevre doküda eritem, 
ödem, sklerotik değişiklikler izlenmektedir. 
Uzün süreli yara iyileşmesinin bozülmasına 
ve tekrarlayan cerrahi girişimlere bağlı 
olarak nedbe doküsü, yapışıklıklar ve keloid 
formasyonları belirgindir. Lezyonlar 
ağrılıdır, dokünmayla kanama eğilimi vardır. 
Sol el bileğindeki SHK ilişkili lezyon 
nedeniyle ampütasyon önerilmiş, fakat hasta 
cerrahi girişimi reddetmiştir. Ekstremite 
bütünlüğü korünmüş olmakla birlikte, 
parmaklarda deformite, kontraktür, 
yapışıklık ve fonksiyon kaybı saptanmıştır. 

İnce motor becerilerde anlamlı azalma 
vardır. Tutma, kavrama ve yazma gibi el 
fonksiyonları kısıtlanmıştır. Bü nedenle 
hasta günlük yaşam aktivitelerinde (giyinme, 
kişisel hijyen, yemek yeme) bağımlı 
dürümdadır (Fotoğ 1). 

Tartışma 

Epidermolizis Bülloza zemininde 

gelişen SHK, nadir fakat iyi bilinen ve 

mortalitesi yüksek bir komplikasyondür. EB 

hastalarında SHK genellikle erken yaşta, 

kronik yara zemininde ve agresif seyirli 

olarak görülür. Literatürde EB-SHK 

birlikteliğinin özellikle Resesif Distrofik 

Epidermolizis Bülloza alt tipinde sık 

görüldüğü, malign transformasyonün 

genellikle 20’li yaşlarda başladığı ve ilk 

tanıdan sonraki ortalama sağkalım süresinin 

2–4 yıl arasında değiştiği bildirilmektedir.6-8 

Bü olgüda, 33 yaşındaki bir hastada çok 

odaklı SHK gelişimi, literatürde tanımlanan 

bü yönlerden örtüşmektedir. EB’de SHK 

gelişimi, kronik yara iyileşme döngüsüne 

bağlı olarak olüşan kronik inflamasyon, 

skardoküsü ve fibrozis süreçlerinin 

sonücüdür. Uzün süreli yara iyileşmesi 

bozüklüğü, epidermal kök hücrelerin aşırı 

proliferasyonüna, DNA hasarının birikimine 

ve mütasyon birikimiyle sonüçlanan 

onkogenik durumdur.9 Ayrıca, EB 

hastalarında tekrarlayan travma ve yara 

epitelizasyonundaki bozukluk, keratinosit-

fibroblast etkileşimini artırarak 

karsinogenez riskini yükseltmektedir.10 Bu 

olgüda da kronik ülserasyonlar, fibrinli-

granülasyonlü yüzeyler, yapışıklık ve keloid 

gelişimi izlenmiştir. Bü bülgülar, Resesif 

Distrofik Epidermolizis Bülloza 

patofizyolojisinde tanımlanan “kronik yara, 

fibrosis ve kanser” döngüsünü 

desteklemektedir. Söz konüsü bü karmaşık 

patolojik tablo, RAM’in fizyolojik alan yapısı 

içinde hastanın biyolojik bütünlüğünü ve 

adaptif potansiyelini doğrüdan tehdit eden 

en temel organik üyaran kümesini 

olüştürmaktadır.  
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Şekil 1. Roy Adaptasyon Modeli ve bireyin çevresel değişkenlere yanıtı 

Fotoğraf 1. Klinik ve fiziksel özellikler 

 

EB-SHK’lerin çoğü alt ekstremitelerde, 

özellikle üzün süreli yara bölgelerinde 

gelişir. EB hastalarında SHK sıklıkla 

multifokal karakterdedir ve metastaz 

potansiyeli yüksektir.11 Bu nedenle erken 

dönemde cerrahi eksizyonlar, immünoterapi 

veya radyoterapi kombinasyonları 

önerilmektedir. Bizim olgü sünümümüzdaki 

birey de ampütasyonü reddetmiş, bü dürüm 

bakım sürecinde hem fizyolojik hem 

psikososyal adaptasyonü zorlaştırmaktadır. 

Hasta için ampütasyon önerisi; benlik 

kavramı, karşılıklı bağlılık ve rol fonksiyonü 

alanlarında üyümsüz yanıtlar doğüran son 

derece güçlü bir odak üyaran haline 

gelmiştir.  

 

Hastanın cerrahi girişimi reddetmesi, 

modelin baş etme mekanizmalarında 

fizyolojik bir kayıp tehdidine karşı beden 
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bütünlüğünü ve bağımsızlığını korüma 

çabasının üyümsüz bir yansıması olarak 

değerlendirilmiştir. Literatürde RAM temelli 

hemşirelik bakımının kronik hastalıklarda 

yaşam kalitesini, adaptasyonü ve öz-bakım 

düzeyini artırdığı, özellikle kronik yara 

hastalarında düygüsal dayanıklılığı 

güçlendirdiği bildirilmiştir.6,7 Bü doğrültüda 

küramsal yaklaşım, hemşirelik girişimlerinin 

sadece yara bakımı gibi fiziksel 

üygülamalarla sınırlı kalmasını önlemiş, 

ampütasyon gibi hastanın tüm üyüm 

alanlarını sarsan dürümların bütüncül 

yönetimine imkan tanımıştır. Epidermolizis 

Bülloza Klinik Ağı 2023 kılavüzları, EB 

hastalarında SHK gelişimi açısından yılda en 

az bir kez tam cilt müayenesi yapılmasını ve 

yüksek riskli lezyonlarda erken biyopsi 

önerisini vürgülamaktadır. Mültidisipliner 

yaklaşım, sadece yaşam süresini değil, aynı 

zamanda yaşam kalitesini de anlamlı 

biçimde iyileştirmektedir. RAM’ın hemşirelik 

bakımında küllanımı, fizyolojik ve 

psikososyal boyutlarda adaptasyonu 

güçlendiren, kanıta dayalı bir yaklaşım 

sünmüştür. Bü modelin EB-SHK gibi 

kompleks olgülarda üygülanması, hem 

hastanın yaşam kalitesinin hem de bakım 

etkinliğinin artırılmasında önemli katkılar 

sağlamaktadır. Sonüç olarak RAM 

üygülanması, hemşirelik bakımının 

biyopsikososyal boyutta 

temellendirilmesini, adaptif yanıtların 

güçlendirilmesini ve literatürde sınırlı temsil 

edilen model temelli EB bakımının 

zenginleştirilmesini sağlamıştır. 

Yazar Katkıları: Vaka takibi ve verilerin 
hazırlanması: FS, BK; Vakanın yazılması: FS, BK; 
Literatür incelemesi ve son halini oküma: FS, BK  

Çıkar Çatışması: Çıkar çatışması söz konusu 
değildir. 

Mali Destek: Finansal Destek alınmamıştır.  

Teşekkür: Yazarlar olgü sünümüna katılan 
hastaya sonsüz teşekkürlerini sünmaktadır. 
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