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Tim konjenital iktiyozlarin en siddetli olant Harlequin
iktiyoz, nadir goriilen bir genetik cilt hastaligidir. Yeni-
dogan derisi, catlayan ve ayrilan kalin deri plakalariyla
kaphdir. Harlequin iktiyozlu yenidoganlar hipotermi/
hipertermi, dehidratasyon, solunum sikintisi, hipoventilas-
yon, yetersiz beslenme, hipernatremi, ndbet ve cilt enfek-
siyonu agisindan yiiksek risk altindadirlar. Yasamsal agi-
dan ve prognozun seyri agisindan hastalarin tedavi ve
ozellikle hemsirelik bakimi ¢ok 6nemlidir. Konfor kurami
temel insan gereksinimlerini karsilayamayan bireylerin
holistik bir bakis agisiyla ferahlama, rahatlama, sorunlarin
istesinden gelme bilesenleriyle karsilanmasini saglamak-
tadir. Bu olguda Harlequin iktiyoz tanisi alan yeni-
doganin hemsirelik bakimi Konfor kurami g¢ergevesinde
gerceklestirilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Harlequin iktiyozis, hemsirelik,
hemsirelik bakimi, konfor kurami, yenidogan

ABSTRACT

Harlequin ichthyosis, the most severe of all congenital
ichthyosis, is a rare genetic skin disease. The newborn
skin is covered with plates of thick skin that crack and
split apart. Newborn with HI are at high risk for hypo/
hyperthermia, dehydration, respiratory distress, hypoven-
tilation, malnutrition, hypernatremia, seizure, and skin
infection. Treatment and especially nursing care of pa-
tients are very important in terms of vitality and progno-
sis. Comfort theory ensures that individuals who cannot
meet basic human needs are met with the components of
relief, contentment, and transcendence from a holistic
perspective. In this case, the nursing care of the newborn
diagnosed with Harlequin ichthyosis was carried out
within the framework of the Comfort theory.

Keywords: Comfort theory, Harlequin ichthyosis, new-
born, nursing, nursing care
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GIiRiS

Tim konjenital iktiyozlarin en siddetli olani
Harlequin iktiyoz (HI), nadir goriilen bir genetik cilt
hastaligidir. ABCA12 geninin mutasyonuna bagl
gelisen hastalik 300.000 dogumda 1 goriilmekte-
dir."* Harlequin iktiyozlu yenidoganlar hipotermi/
hipertermi, dehidratasyon, sikintisi,
hipoventilasyon, yetersiz beslenme, hipernatremi,

solunum

ndbet ve cilt enfeksiyonu agisindan yiiksek risk al-
tindadirlar.’ Dogumda ya da dogum sonu ilk giinler-
de ¢ogunlukla dliimciil olabilir.*

Katharina Kolcaba kuraminda konforu “bireyin ge-
reksinimleri ile ilgili yardim, huzur saglama ve so-
runlarin stesinden gelebilmeye iligkin fiziksel,
psikospiritiiel, sosyal ve ¢evresel biitiinliik icerisinde
kompleks yapiya sahip beklenen bir sonu¢” olarak
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tanimlamistir.”” Kuramin taksonomik yapist konfor
diizeyleri (ferahlama, rahatlama, tstiinliik) ve konfor
boyutlar (fiziksel, psikospiritiiel, cevresel ve sosyo-
kiiltiirel) olmak tizere iki asamada agiklanmustr.®’
Bu calismada; HI tanisi alan bir yenidogan bebegin
gereksinimlerinin konfor kuramu kullanilarak belir-
lenmesi aile merkezli felsefesi ile holistik bakim
cercevesinde giderilmesi amaglanmustir.

OLGU SUNUMU

Yenidoganin tibbi verilerinin ve fotograflarinin ya-
yinlanabilecegine iligkin olarak anneye ayrintili bilgi
verilerek anneden sozlii ve yazili onayr alinarak,
g0Oniillii olur formu imzalatildi.

Dogum tarihi:19.09.2019

Cinsiyeti: Erkek

Bebegin  Hastalik  Oykiisii  ve Soygecmisi:
Yenidoganin annesi (yas: 34) ve babasi (yas: 40)
saglikli bireylerdir. Anne ev hanimidir Anne ve baba
arasinda birinci dereceden (Teyze ¢ocuklari) akraba
evliligi bulunmaktadir. Ailenin Bebek H. haricinde
yasayan bes g¢ocugu vardir. Bebek H’nin halasinin
farkli zamanlarda HI tanili {i¢ bebegi dogumu taki-
ben ilk ii¢ giin igerisinde 6ldiigii bilinmektedir. Anne
gebeligi boyunca antenatal takip ve izlemlere gitme-
migtir. Gestasyonel haftast bilinmeyen annenin
kontraksiyonlarinin baglamasi iizerine dogumu nor-
mal spontan yontem ile gerceklestirilmistir.
Yenidoganin dogum viicut agirligi 2550 gr, boyu 45
cm ve bas gevresi 34 cm’dir. APGAR puani birinci
dakikada 9, besinci dakikada 10’dur.

Fiziksel Degerlendirme: Yenidoganin dogum sonra-
s1 fiziksel degerlendirmesinde yasama bulgular1 kalp
tepe atimi 144/dk, oksijen satiirasyonu 94/dk, solu-
num sayist 50/dk, viicut sicakhigi 36,4°C (aksillar
bolge)’dir. Genel durumu aktiftir ve dogum sonrast
hemen aglamistir. Yenidoganin cildi zirh goriinii-
miinde olup, cilt yiizeyini sikica saran, sari-beyaz
renkli, derin yariklarla birbirinden ayrilmis kalin
plaklar ve bu plaklar yer yer derin fisstirlerle boliin-
miis sekildedir. Yenidoganin 6n fontaneli ve arka
fontaneli acik olup Olciimleri sirasiyla 1x1 cm,
0,5x0,5 cm seklindedir.

Gozlerinde ektropion (goz kapaklarinin disa dogru
donmesi), dudaklarinda eklabium (dudak mukozasi-
nin diga donmesi) mevcuttur. Kulak kepgesi balmu-
mu membranla kapli ve kulak kepgesi atrofiktir.
Kalp sesleri ritmik olup S1 ve S2 dogaldir. Solunum
tipi abdominal, solunum sesleri esittir. Maserasyon
alanlarindan dolayr yapilan batin  muayenesi
suboptimal olup batin rahattir. Penis boyu kisa ve
genital anomali mevcuttur. Yenidogan refleksleri
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pozitiftir. Kas kitlesi dogal, tiim ekstremiteler hafif
fleksiyon halindedir. El ve ayak parmaklarinda belir-
gin kontraktiirler oldugu goriilmiistir.

Tibbi Tedavi: Dogumdan hemen sonra Bebek H.
radyant 1sitict altina alinmistir. Dogum odasinda K
vitamini ve Hepatit B asis1 yapilmistir. Spontan so-
lunumu olan bebek mevcut bulgularla HI olarak
degerlendirilmis (Resim 1) ve iiclincii diizey
yenidogan yogun bakim {initesine alinmistr.

Hasta yenidogan yogun bakim iinitesinde %90 nem-
lendirilmis kiivoze almmistir. Viicut sicaklig
36,1°C, oksijen satiirasyonu 95/dk, kalp tepe atimi
148/dk, kan basinct 53/25 mm/Hg ve kan sekeri 93
mg/dl olarak kaydedilmistir. Kan gazi incelemesin-
de: pH: 7,29, PCO,: 46,6 mmHg, PO,: 38,9 mmHg,
HCO;: 20,4 mEq/L, BE: -3,3 mEq/L ve total
bilirubin degeri: 2 mg/dl olarak kaydedilmis ve de-
gerlendirilmistir. Umblikal vendz katater takilarak
total parenteral nutrisyon destegi baglanmistir. Kan
kiltird alimarak ampisilin (100 mg/kg/giin) ve
gentamisin (4 mg/kg/giin) tedaviye eklenmistir.
Dermotoloji tarafindan konsiilte edilmistir. HI agi-
sindan ailesinin de onay1 alinarak 1 mg/kg/giin do-
zunda oral acitretin baglanmigtir. Goz hastaliklari
tarafindan konsiilte edilen hastaya goz kapaklarinin
kapanmamast nedeniyle 6x1 siccapos goz jeli ve
24x1 refresh gbz damlasi uygulanmistir.

Hemsirelik Girisimleri: Istanbul’da bir hastanenin
lclincii diizey yenidogan yogun bakim iinitesinde
takip edilen Bebek H.min hemsirelik bakim siireci
42 giin devam etti. Yasamsal bulgular yakindan iz-
lendi. Cilt rengi ve viicut sicakligi kontrol edildi.
Nabiz ve SPO2 monitdrizasyonu yapildi. Enfeksiyo-
nu 6nlemek icin yenidogan izole bir odaya alind1 ve
yapilan islemlerde aseptik teknikler kullanildi.
Kiivoz i¢inde nem dengesi diizenli olarak kontrol
edildi. Nemli kiivoz ortami saglandi. Beslenmesine
ilk giin 6,0-7,3 ml/st aras1 parenteral beslenme bas-
lanan hastaya, ilk 24. saatin ardindan emme-yutma
refleksi ve oral alimi1 degerlendirilerek enteral bes-
lenmeye 8x5 ml anne siitii ile bagslandi. Sekizinci
giliniinde hastanin umblikal ven katateri ¢ikarilarak
parenteral beslenme durduruldu. Tamamen enteral
beslemeye gegildi. Beslenme sirasinda bagin 30-45
derece yiikseltilmesi saglandi. Beslenme sonrasi gaz
¢ikarma islemi kiivoz igerisinde yapildi. Hastanin
agris1 ve ajitasyonuna yonelik nonfarmokolojik yon-
temler (besleyici olmayan emme, pozisyon verme)
kullanilarak azaltilmaya g¢alisildi. Sivi ve elektrolit
degerleri takip edildi. Yapilan kan tetkikleri sonra-
sinda elektrolit diizeylerinin normal sinirlarda (Ca:
9,3 mg/dL, Na: 145 mmol/L, K: 4,32 mmol/L, Mg:
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2,37 mg/dL) oldugu Dbelirlendi. Hastanin
dehidratasyon belirti ve bulgulart (agirhik kaybi,
nabiz, solunum, fontanel ¢okiikligii, deri turgoru,
gbzyas1 varligi-yoklugu, mukoza, idrar, kapiller dol-
ma zamani) gozlenerek degerlendirildi. Hasta cilt
ylizeyindeki derin fissiirlerden olabilecek kanama
bulgusu yoniinden kontrol edildi.

Konfor Kurami Dogrultusunda Hemsirelik Bakimi:
Hasta bireyin gereksinimlerinin konfor kuraminin
asamalar1 dogrultusunda tanilanmasi, girisimlerinin
planlanmasi, uygulanmasi bakimin ve yenidoganin
yasamini olumlu yonde etkiler.” Bu kapsamda kon-
for kuraminin taksonomik yapisina gore HI’li
yenidoganin hemsirelik bakimi1 Tablo 1°de verilmis-
tir.

Bebege 6zel giinliik banyo uygulamast her giin sa-
bah saat 06:00 da, benmari usulii 1sitilmis steril su
ile iki hemsire ve bir personel esliginde yapildi. Uy-
gulama sirasinda tiim ekip iiyeleri koruyucu ekip-
man (Snliikk, maske, bone, eldiven) kullandi. Islem
oncesinde dezenfekte edilmis bir kot kiivoz igerisine
alt pedi ve steril yesil ortii serildi. Yesil ortii tizerine
bebek yatirildi.

Uygun sicakliktaki (38-40°C) su, bebegin cilt tizeri-
ne dokiilerek yapilan viicut banyosu yaklasik 5-10
dakikada tamamlandi. Banyo yapilan odanin 1sis1 22
-26°C arasinda olmasi saglandi. Yenidogan banyo
sonras1 hemen kiivoziine alindi. Viicut yiizeyi bagtan
ayaga dogru steril bir havlu ile tampon hareketlerle
yumusak bir sekilde kurulandi. Kurulama islemin-
den sonra bebegin cilt yiizeyi steril bactigras tiil ile
sarildi (Resim 2).

Siv1 ve kat1 vazelin karigimi ile {i¢ saatte bir cildine
stiriilerek siirekli nemli kalmasi saglandi. Ciltteki
basiy1 azaltmak i¢in iki saatte bir pozisyonu degisti-
rildi. Cilt ylizeyinin siirekli nemli kalmas1 saglanan
hastanin cildindeki balmumu membranlar postnatal
6. ve 9. giinlerinde govdesinden dokiilmeye basladi
(Resim 3, Resim 4).

Taburculuk egitimi, hastanin hastaneye yatmasi ile
baglayan, taburculuk sonrasi bakimimi iyi sekilde
siirdiirebilmesi i¢in hazirlanan bir siirectir. Hastanin
taburcu olduktan sonra evde yasayabilecegi sorunlari

onceden tahmin ederek, hastaneden ayrilabilmesi ve
bakimini evde siirdiirebilmesi i¢in hastane ve ev
arasinda baglanti saglayacak sistemli bir egitime
gereksinim vardir.®

Ebeveynlere verilen egitim konulari;

-Anne siitii onemi ve emzirme

-Siit saklama kosullari

-Ag1z bakimi

-Agr1 yonetimi
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-Bebegin uykusu

-Bebegin asilari, gelisimsel izleminin yapilmasi ve
doktor kontrolleri

-Cilt bakimi, banyo, giysilerinin degistirilmesi, or-
tam 15151

-Enfeksiyon kontrolii

-Kanama belirti ve bulgular1

-Gozlenebilecek acil durumlarda yapilmas: gereken-
ler basliklarini igermistir.

TARTISMA VE SONUC

HI’li yenidoganlar hipotermi/hipertermi,
dehidratasyon, solunum sikintisi, yetersiz beslenme,
hipernatremi, nébet ve cilt enfeksiyonu agisindan
yiiksek risk altindadirlar.” Bu komplikasyonlarin
onlenmesinde ve yasamin uzatilmasinda hemsirelik
bakimi 6nemlidir. Literatiirde etkilenen bebeklerin
dogumda ya da dogumdan kisa bir siire sonra hayati-
m kaybettikleri bildirilmistir."*’ Bu olguda yatis
stireci boyunca yasamini tehdit eden dehidratasyon,
enfeksiyon ve solunum yetmezligi gibi komplikas-
goriilmemistir. Bu sonu¢ bakimin
multidisipliner, kanit temelli bir yaklasimla takip

yonlar

edilmesiyle iliskilendirilebilir. Konfor hemsirelik
bakiminin ayrilmaz bir pargast olup konforun artma-
st bakim kalitesinin gostergesidir.”” HI’li hastalarm
koruyucu ve destekleyici bakim ile yasam kalitesinin
arttirilabilecegi belirtilmistir.>’ Kolcaba’min Konfor
Kurami’na temellenen hemsirelik bakimi HI tanili
hastanin bakim siirecine sistematik bir ¢ergevede
degerlendirme ve yaklagim kazandirmakla birlikte
holistik agidan tiim boyut ve diizeyleri ile konforun
arttirlmasina da katki saglamistir. Konfor kurami
bakim siirecinde farkli bir elestirel bir bakis agist
kazandirmigtir. Bu baglamda olgu sunumunun
yenidogan hemygirelerine katki saglayacagimi diisiin-
mekteyiz.

Etik Komite Onayt: Calismamiz olgu sunumu oldu-
gu i¢in etik kurul onayr gerekmemektedir.
Yenidoganin annesinden sozlii ve yazili onam alin-
migtir. Hastanenin yenidogan yogun bakim {inite
sorumlusundan izin alinmustir.

Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar catismasi bildirme-
miglerdir.

Yazar Katkilari: Fikir — DM, NC; Veri toplanmasi
ve islemesi — CA; Yaziy1 yazan — CA, DM, NC
Hakem degerlendirmesi: D1 bagimsiz .

Tesekkiir: Bebegin ebeveynlerine bilgi ve fotograf
paylasilmasina izin verdikleri i¢in ¢ok tesekkiir ede-
riz.

320



Olgu Sunumu (Case Report)

KAYNAKLAR

1.

10.

Shruthi B, Anita Dalal BRN, Limbani N.
Harlequin ichthyosis: A rare case. Turk J
Obstet Gynecol. 2017;14:138-140. doi:10.4274/
tjod.63004

Ahmed H. O’Toole EA. Recent Advances in
the genetics and management of harlequin
ichthyosis. Pediatric Dermatology. 2014;31
(5):539-546. doi:10.1111/pde.12383

Salehin S, Azizimoghadam A,
Abdollahimohammad A, Babaeipour-Divshali
M. Harlequin ichthyosis: Case report. J Res
Med Sci. 2013;18(11):1004-1005.

Devika P, Marla J, Tor S. Harlequin ichtiyosis.
J Am Acad Dermatol. 2015;72:200.

Kolcaba K, Wilson L. Comfort care: A
framework for perianesthesia nursing. Journal
of Perianesthesia Nursing, 2002;17:102-111.
doi:10.1053/jpan.2002.31657

Kolcaba KYA Taxonomic Structure for the
Concept Comfort. Image: The Journal of
Nursing  Scholarship.  1991;23(4):237-240.
doi:10.1111/5.1547-5069.1991.tb00678.x
Kolcaba K. Comfort theory and practice. A
vision for holistic care and research. Springer
Publishing Company: Newyork; 2003.

Yal¢in S, Arpa Y, Cengiz A, Dogan S. Hemsi-
relerin hastalarin taburculuk egitim gereksinim-
lerine yonelik goriigleri ile hastalarin egitim
gereksinimlerine yonelik goriiglerinin karsilasti-
rilmasi. Hemsirelikte Egitim ve Arastirma Der-
gisi. 2015;12(3):204-209.

Torun S, Demiroglu H. Newborn with
harlequin 1chthyosis and the nursing care. J
Pediatr Emerg Intensive Care Med. 2018;5:134
-139. do0i:10.4274/cayd.78941

Wilkinson MJ, Barcus L. PEARSON Hemsire-
lik Tanilar1 El Kitab1. In: Kapucu S, Akyar I,
Korkmaz F, editors. 11nt ed. Ankara: Pelikan
Yayinevi; 2018:1081-1087.

Cansu Arikan ve ark. (et al.)

321



Olgu Sunumu (Case Report) Cansu Arikan ve ark. (et al.)

Resim 1. Dogumda deride sert plaklar, fissiirler, gézlerde belirgin ektropiyon ve dudaklarda eklabium.
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Resim 2. Ozel viicut banyosu hazirligi ve Bactigras tiil ile sarilmis cilt yiizeyi.
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Resim 3. Postnatal 6. giindeki cilt ylizeyi.
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Resim 4. Postnatal 9. giindeki cilt ylizeyi.
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Tablo 1. Konfor Kurami’nin taksonomik yapisina gore Harlequin iktiyozisli yenidoganin hemsirelik bakimi. !
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BOYUTLARI DUZEYLERI
Ferahlama Rahatlama Ustiinliik
Fiziksel
Agn Hastanin agrisin1 azaltmak amaglt Hastanim agrisina yonelik Agr1 olusumunun engel-
emzik kullanilmasi ve prone pozisyo- | yapilan uygulamalar sonrasi lenmesi
nu verilmesi rahatlamasinin saglanmasi
Gereksiniminden Emme-yutma refleksi aktif olan has- Hastanin oral beslenmesi ve Anne ile bebek uyumu-

Az Beslenme

tanin oral beslenmesinin saglanmasi
Annenin bebegini emzirmesinin sag-
lanmast

emzirilmesi saglanarak rahat-
latilmas1

nun artmast ile yeterli
beslenmenin saglanmasi

Oral Mukoz Distile su ile 1slatilmis spang ile ag1z Ag1z bakimi yapilan hastanin | Oral mukoz membran
Membranda Bo- bakim verilmesi rahatlatilmasinin saglanmast bozulmasinin engellen-
zulma mesi
Doku Biitiinliigiin- | Kuru kalan cildin nemlendirilmesi Yapilan nemlendirme ve ban- | Skala kapli cildin za-
de Bozulma icin ii¢ saatte bir sivi-kat1 vazelin yo sonrasinda hastanin rahat- | manla iyilesmesi
kullanilmas1 ve giinliik 6zel viicut lamasinin saglanmasi
banyosu yaptirilmasi
S1v1 Elektrolit Hastanin almasi gereken sivi miktari- | Hastanin yeterli beslenmesi S1v1 elektrolit dengesiz-
Dengesizligi Riski | na gore hidrasyonun saglanmasi saglanarak rahatlamasi liginin gériilmemesi

Kan tetkikleri yapilarak elektrolit
diizeyinin takip edilmesi

Kanama Riski

Skala kapli cildin derin fissiirlerle
boliinmiis sekilde olmasindan kay-
nakl1 olusabilecek kanamalarin takip
edilmesi

Kuru olan cildin bactigras tiil
ile sarilip nemli kalmasinin
saglanmasi

Kanamanin gériilmeme-
si

Hipertermi Riski

Hastanin viicut sicakliginin sik aralik-
larla takip edilmesi

Kiivoz 1smin bebegin durumu-
na gore ayarlanarak hastanin
rahat kalmasinin saglanmasi

Hiperterminin goriilme-
mesi

Cevresel
Uyku Oriintiisiin- | Hastanin izole bir odada kalmasi, Yapilan uygulamalar sonra- Uyku diizeninin saglan-
de Bozulma bakim saatleri haricinde odanin 15181- | sinda hastanin uykusunun mast

nin kapali tutulmasi ve kiivoz ortiisii diizenlenmesi ve rahatlamasi-

kullanilarak hastanin uyumasinin nin saglanmasi

saglanmast
Enfeksiyon Alma | Yapilacak girisimlerde ve bakim Enfeksiyonu 6nlemek i¢in Enfeksiyon olusumunun
Riski verirken koruyucu ekipmanlar yapilan girisimler sonucunda Oniine gecilmesi

(koruyucu onliik, eldiven, maske,
bone) kullanilmasi

Tiim invaziv girisimlerde aseptik
teknik kurallarina uyulmasi

hastanin rahatinin saglanmast

Sosyo-Kiiltiirel

Yetersiz Aile-
Bebek Etkilesimi

Ailenin harlequin iktiyozlu
yenidogana iliskin rol ve sorumluluk-
larin1 yerine getirmesi, yenidoganin
bakim siirecine dahil olmasi

Ailenin yenidogani kucaklayabilme-
leri i¢in cesaretlendirilmesi

Aile ile bebek uyumunun
saglanarak hastanin rahatlatil-
mast

Aile-bebek etkilesiminin
saglanmasi

Psiko-spiritiiel

Ailenin yagadig1
anksiyete

Ailenin harlequin iktiyozlu
yenidogana iliskin endiselerini ifade
etmesinin saglanmasi

Aileye hastalik hakkinda bilgilendir-
me yapilmasi

Ailenin yasadig1 endigenin
giderilmesi ve ailenin rahatla-
mast

Ailenin anksiyete ile bag
etmesinin saglanmast
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