Ege Universitesi Hemsirelik Yiiksek Okulu Dergisi 17 (1-3) : 97-104, 2001

HEMOFILi HASTALIGI OLAN COCUKLARDA HEMSIRELIK
YAKLASIMLARI

NURSING APPROACH IN CHILDREN WITH HEMOPHILIA

S. SENOL

Ege Universitesi Izmir Atatiirk Saglik Yiiksekokulu, Bornova-izmir

Anahtar Sozciikler: Hemofili, Cocuklar, Hemsirelik Yaklasimi

Key Words: Hemophilia, Children, Nursing Approaeh

OZET

Hemofili, kan pihtilagmasinin yetersiz oldugu x'e bagl ressesif gegisli
dogumsal kan hastaligidir. Giiniimiizde diinyanin her yerinde ve her toplumda hemofili
hastalig1 goriilebilir.

Hemofilinin genetik gecisli olmasi, hastaligin 6nlenmesini zorunlu kilistir.
Cilinkii bugiiniin rakamlariyla her 10.000 erkek g¢ocugun dogumunda 1 kiside
goriilmektedir. Diinya Saglik Orgiiti (WHO) verilerine gore Amerika Birlesik
Devletlerinde 10.000, Hindistan'da 50.000 ve Tiirkiye de 4.000 kayitli hemofili hastasi
vardir. Goriildigi lizere niifusun artmasina paralel olarak hemofili hastalarinin sayis1
da artmaktadir. Bu nedenle, hastalikla miicadele etmenin ana ilkesi, hastaligin
onlenmesidir. Ozellikle risk gruplarinin  tanimlanmas1 ve koruyucu saglik
hizmetlerinin siirdiiriilmesi ilk adimi1 olusturur.

Hemofili hastas1 ¢ocugun, tiim yasami boyunca 6zenli bir bakima, tedaviye ve
destege gereksinimi vardir. Cocuga nitelikli bakim, tedavi ve destegin saglanmasi ile
yasam kalitesi de korunmus olacaktir.

Tim bu saglik hizmetlerinin sunumunda ise hemsirenin rolii kaginilmazdir.
Bu makalede, hemsirenin hemofilinin 6nlenmesindeki rolii ile hemofili hastas1 ¢ocuga
ve ailesine sunulacak hemsirelik yaklagimlari tanimlanmistir.

SUMMARY

Hemophilia is a recessiue transmitted genetical blood disease depend on
shorted blood clotting. Today it could be seen all ouer the world and almost in all
societies. The fact that hemophilia is genetically transmitted disease necessitates the
preuention of the disease.

it's seen one of every 10.000 boys birth. According to WHO (2001), there
are recorded patients with hemophilia 10.000 in the USA, 50.000 in indi(* and 4000
in Turkey.
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As seen, the number of the patients with hemophilia accordingly increases
together with the rises in population. Thus the main principle of light for the
disease is to prevent the disease.

Detection of the risk groups, in particular and maintaining the protective
health services make up the first step. A child with hemophilia needs a careful
care, treatrnent and support.

Providing qualed care, treatment and support also enables to preuent life
quality. The role of the nurse is vital for all this health services.

The aim of this article is to define the role of nursing in preventing hernophilia
and nursing approach to children suffering from hernophilia and families.

HEMOFILI HASTALIGINI TANIYALIM

Hemofili, kan pihtilagrnasinin yetersiz oldugu x'e bagli ressesif ge-
¢isli ciddi dogumsal kan hastaligidir. Hemofili hastalig1 igerdigi faktdriin
eksikligi dogrultusunda adlandirilir. Dogumsal olarak faktér 8 proteinin
eksikliginde hemofili A, faktdr 9 proteinin eksikliginde ise hemofili B
adin1 alir. Faktor 11 eksikliginde de hemofili C olarak tanimlanir. Eger
kanda pihtilagsma olayinda 6nemli rol oynayan proteinlerden bir digeri
olan "von Willebrand Proteini" eksikse von Willebrand hastaligi olarak
adlandirilir (3,7,8,9).

Hemofili giinimiizde, diinyanin her yerinde her irkta ve her
ulusta rastlanabilir bir hastalik konurnundadir. X'e bagli ressesif gegisli
bir hastalik olmas1 nedeniyle her 10.000 erkek ¢ocuk dogurnunda 1 ki-
side goriilmektedir. Diinya Saglik orgiitii (2001) verilerine gére Ame-
rika Birlesik Devletlerinde 10.000, Hindistan'da 50.000 ve Tiirkiye'de ise
4.000 hemofili hastas1 vardir (11, 15).

Hemofilinin genetik gegisli olmasi tani koyma yollarin1 kolaylasti-
racak ve yayginlastiracak arastirmalarin siiregelmesini saglamistir. Gii-
nimiizde, erken donemde bebegin faktdr 8 diizeyi diisiik bulunduysa,
hemofili A tanisin1 alacaktir. Ancak, "kanarna bulgulan" bebekligin geg
doneminde fark edildigi i¢in bu tani da 2 yasina dek gecikebilmektedir.
Bebeklik ya da erken cocukluk yillarinda tani i¢in bakilmasi gereken
testler vardir. Bunlar, Protrombin Zamani Testi (PZ)/genellikle normal
¢itkmasina ragmen, Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani (APTZ)/
sonucu normal degildir. Trombosit sayimi/normal bulunabilir ve faktor
diizeylerine bakilir.

Son yillarda gelisen tan1 yontemleri dogrultusunda, hemofili riski
tasiyan gebeliklerde (annenin tasiyici olarak tanilanmis oldugu ya da
babanin hemofili hastast oldugu durumlarda) gebeligin ilk ii¢ ayinda
amniosentezle tanilama yoluna gidilmektedir (5-7). Bu yontem hemofili
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hastas1 "olan erkek cocuklarin dogumlarini 6nlerken, kiz ¢ocuklarda ta-
siyiciligin belirlenmesini kolaylastirmistir. Ancak ydntemin halen yiikli
bir maliyet gerektiriyor olmasi tiim hemofili riski tasiyan gebelerin ya-
rarlanmasina engel olusturmaktadir. Bu durum ozellikle az gelismis ve
gelismekte olan iilkelerde hemofili hastasi erkek c¢ocuklarin dogumuna
firsat vermektedir.

HEMOFILI HASTALIGI OLAN COCUKLARDA KORUYUCU
HEMSIRELIiK YAKLASIIVILARI

Gebelik doneminde hemofili riski tasiyan olgularin amniosentezlc
tanilanmasi, hastaligin Onlenebilirligindeki en Onemli adimdir. Fakat
ailelerin bu ydntemi kullanacak sosyal giivencelerinin yoklugu ve mali
giiclerinin yetersiz olmasit riskin devarnina neden olmaktadir. Bu tablo,
hemofilinin 6nlenebilirligindeki hemsirelik giicliniin kullanilmasini daha
da 6nemli kilmistir. Koruyucu hemsirelik anlayisinda 6nleme yoénelik
girisimler ilk amaci1 olusturmaktadir.

Hemofili hastaliginin yasam boyu sirdiigii diisiinildigiinde bu
hastalarin ¢ocukluktan baslayarak yasamlarinin her déneminde diizenli
ve silirekli bakim gereksinimleri oldugu goriilmektedir. Cocugun baki-
mindan birinci derecede sorumlu olan aile, bu hastalig1 taniyarak co-
cugunu onunla birlikte kabul etme becerisini gostermek durumundadir.
Ailelerin bu beceriyi kazanmalari higte kolay olmamaktadir. Ancak, has-
talik hakkinda dogru bilgilendirilmeleri, hastaligi ¢ok iyi tanimalann-
daki ilk basa mak olmaktadir. Ardindan g¢ocuklarinin yaslarina gore
ozellikleri konusunda bilgilendirilmeleri beceri kazanmalarini kolaylastiran
diger bir etmen olacaktir. Her iki agsamada bilgilerin bir araya gelerek
gerektigi zamanlarda dogru miidahele etmelerine firsat taniyacak ve aileyi
"panik" davranistan uzaklastirmis olacaktir. Bunun yani sira, ¢ocugun
biiylime silirecinde hernofiliyi yasaminin bir parcasi olarak gérmeye
baslamas1 ve ideallerindc onunla yola ¢ikmas1 da arnaglann en biiyiigiidiir.

Bu amaglara yonelik hemsirelerin koruyucu yaklagimlarini ii¢
diizeyde gerceklestirme olasilig1 vardir :

1. Primer koruma; hemofili risk gruplar1 tanimlanmaya calisilir.
Tanimlanan risk gruplarina genetik danigmanlik sunulur. Evlilikler
Oncesinde,

e hemofili tasiyicis1 anne riski

o fetiisiin hemofili tanis1 alma riski

e hastaligi tanilama kosullari
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e gebelik siirecinde fetiisiin hemofili tanis1 almasi1 halinde sece-
neklerinin neler olacagi

¢ hangi kosullarda dogumun gerceklestirilmesi konularinda

o hemsgireler saglik egitimi ve rehberlik hizmeti sunmakla, hemofilinin
onlenebilirligindeki rollerini yerine getirmis olurlar.

2. Sekonder koruma ; erken tanmi ve tedaviyi igermektedir.

Otozomal resessif gegisli oldugu diisiiniildiigiinde "hemofili" grubundaki
cocuklar ve eriskinler sekonder korumanin gerekli oldugu hedef gruplardan
biridir.

Hemsire sekonder korumada hemofilinin dnlenebilirligini ve erken taniyi
hedefler. Erken tan1 amaciyla primer korumada yer alan girigsimlerin ardindan,
klinikte veya sahada tanimlanmis hemofili risk gruplarini dogru saglik
kurumlarina yonlendirmeye ¢aligmalidir (2, 10, 13).

Bunun i¢in 6zellikle sahada ¢alisan hemsireler ve ebeler,
o akraba evliliklerini tamlarms olmakla,

e ailede tanilanmis hemofili olup olmadigini arastirrnakla,

e hemofili olmasi halinde, gen¢ kizlarin tasiyicilik riskine karsi ta-
nilanmasi amaciyla egitim hastaneleri hematoloji boliimlerine
yonlendirmek ile sorumludurlar.

Klinikte hemofili hastalar1 ile ¢alisan hemsirelerinin en belirgin rolleri
ise tedavinin gerektirdigi Ozelliklerin yerine getirilmesi ve hasta c¢ocukla
ailesinin bu tedaviyi en az aciyla almasinin saglanmasi olmaktadir.

Ilacin giivenli bir sekilde verilebilmesi i¢in hemsirenin bu konuda bilgi
ve beceriye sahip olmas1 dnkosuldur. Bu konuda hemsirelerden uygulanmasi
beklenen ilkeler ;

uyguladigi ila¢ hakkinda bilgi sahibi olmas1
ilact dogru sekilde hazirlamasi

ilact uygun olan yol ile uygulamasi
ilact uyguladiktan sonra etkilerini gézlemlemesidir.

Hemofili tedavisinde yer alan Faktor uygulamalar1 da bu ilkeler
dogrultusunda gergeklestirilmelidir. Faktor uygulamalar1 asamalariyla asagida
yer almaktadir.

Hemofili Tedavisinde Faktor(VIII/IX) Uygulanmasi Asamalari

Faktor uygulamasina gegmeden dnce;

e Ellerinizi yikamay1 unutmayiniz

(hastanin ve hemsirenin infeksiyondan korunmasi amaciyla el-diyen
giyilmesi onerilir)
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Uygulama 6ncesi ¢ocuga ve aileye ilacin tanitimi yapilmali ve
uygulama sekli agiklanmalidir,

(aciklamalar ¢ocugun yasina ve ozelliklerine uygun olmalidir; gorsel
Ogretim araci yardimiyla -oyuncaklar vb. daha ikna edici ve tedaviye
katilimi1 kolaylastirici olacaktir )

Faktori hazirlama Oncesinde;

e Faktor son kullanma tarihi,
e Faktoriin uygulanacagi dogru doz kontrol edilmeli,
e Faktoriin arnbalajindan ¢ikacak kendi ¢oziiciisii ile sulandirilmalidir.

Faktoriin hazirlanmasi asamasinda;

e Faktor igeren flakon ile ¢oziicii flakonu ayn1 anda oda 1sisinda 10
dk. siireyle 1sinmaya birakilmalidir,

e Flakondaki toz ilacin ¢6ziinmesini hizlandirmak amaciyla flakon
calkalanmarnalidir,

e Yaklasik 10 dakika i¢inde ¢6ziinme gergeklesir ve ¢dzeltinin
renginin berrak olmasina dikkat edilir,

e Bulanik ve tortulu olan faktoérler kullanilmaz.

Faktoriin uygulanmasi asamasinda;

e Damar yoluyla faktér uygulanmasi, dakikada 2-4 ml olacak
sekilde yavasca olmalidir.

(faktor yaklasik 10-15 dk. da verileceginden, ¢cocugun rahat bir
pozisyonda olmas1 dnemlidir)

e Faktoriin verilmesinden sonra igne venden ¢ikarilir ve o bolgeye
pamuk tamponla bas1 uygulanir

o Igne ¢ikarildiktan sonra, hematom olusumunu 6nlemek amaciyla o
bolge ovulmaz ve kol bir siire lavnlrraz,

o Faktor kesinlikle kas i¢ine uygulanmaz.

e Yapilan faktor uygulamasi, faktor seri numarasi ve iinitesi ¢ocugun
hemofili giinliigiine kaydedilmelidir.

3. Tersiyer koruma; hastalik siirecine eslik eden yetersizliklerin
onlenmesini ve rehabilitasyonu igerir. Tersiyer korumada hemsire, he mofili
tanis1 alan g¢ocugun ve ailesinin kronik fonksiyon bozukluguna firsat
verilmemesine ya da buna uyum saglamasina yardim eder. Bu amagla
¢ocugun ve ailesinin kendine bakim aktivitelerine uyum saglamasinda
rehberlik yapar (Tablo 1). Bu rehberlik, hemofilinin degisme-yen tablosuna
karsin ¢ocugun degisen donemlerine uyumlu bir sekilde sirdiiriilmelidir.
Siklilda oyun ¢aginda hemofili tanisi1 alan ¢ocuk, okul
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cagimma gelinceye kadar hastaligin1 tanimakta ve iyi bir rehberlik ile
smirliliklarmi  bilmektedir. Oyun c¢ocugu oOzelliklerini dikkate alarak
¢ocugun tedaviye uyumunu saglamak icin hemsirenin bilgili ve donaniml
olmasi kaginilmazdir. Aymi sekilde okul c¢aginda ¢ocuklarin okul uyumunu
zaman zaman olumsuz etkilemesi g¢ocugun tedaviyi redetmesine neden
olabilir. Hemsire ¢ocukla iletisiminde, ¢ocugun okul yasamini aktarmasina
firsat vermeli dinlen’ieli ve esprili yaklasabilmelidir (1,4,12,14).

Tablo 1. 6z bakim aktiviteleri/aile egitimi

Bebeklik donemi;

Bebek yatagi yumusak battaniye ve ortiilerle kapatilmali,
e Evigi dosemelerde yumusak materyaller se¢ilmeli (hah, yastiklar gb.),

e Bebegin beslenmesinde kullanilan kasik, biberon gb. materyaller kinlrnayaeak
nitelikte ve keskin olmamali

e Oyuncaklarin yiizeyi sivri ve keskin olmamali

e Bebegin kendini tirmalamasina ve kanatmasina firsat vermemek i¢in tirnaklari kisa olmali
e Asilan diizenli olarak yapilmali

e Ast kas igine degil deri altina yapilmali

e Asi yerine 10 dk. basi uygulanmali

e Hepatit B asis1t unutulmamali

Erken cocukluk déonemi,

e (Cocugun oyun alanlarinin giivenli olmasinin saglanmasi (yastiklar, kalin -yumusak
ortiiler diismelerin sik oldugu bu donemde ¢ocugun diz ve dirseklerini koruyacaktir}

e Tirnaklar kisa olmali, cildin yirtilmasina neden olmamali,

e Dislerin ¢iirlimesini 6nleyecek bilgiler uygulanmali ( asitli besinlerden sonra agiz
calkalantriali, kalsiyum igeren besinler alinmali- siit ve siit Giriinleri gb.)

e Dig firgalarna aligkanlig1 kazandirilmali

e Dis fircas1 yumusak olmali ve firgalama sekli nazik bir sekilde yapilmali, kanamaya firsat
verilmemeli,

e Tonsillektomi (bademcik ameliyatr) gerektiren durumlarda hekimine hemofili tanisi
hatirlatihriali,

e (Cocugun hareketli oldugu bu donemde dikkati daha giivenli olan oyunlara c¢ekilmeye
¢alisilmali (satrang, dama, kizmabirader, tavla, masa tenisi, ylizme gb. Bunlar ¢ocugun
rekabet etme duygulanni tatmin edebilecek giivenli zihinsel ve fiziksel aktivitelerdir)

e Aile kanamaya neden olabilecek ilaglarin en yaygin kufianilanlanni bilmeli (salisilatlar-
aspirin- gh.) ve protokol digi ilaglarin hekime damigilmadan kullanilmiyacagi konusunda
bilgilendirilmelidir.

e Cocugun siinnet edilmesinde kendi hekimininde bulundugu saglik ekibi himayesinde
uygulamanin yapilmasindaki hassasiyet aileye agiklanmalidir,

e Cocugun siinnet edilmesinde tibbi miidahele yerine getinldikten sonra veya Once,
¢ocugun ve ailesinin siinnet torenine iliskin geleneksel uygulamalarina firsat
taninmalidir,
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Okul déonemi,

e Okuldaki 6gretmenin "hemofili" tanismdan haberi olmal:
e Ogretmeni nazik bir sekilde ¢ocugu diger ¢ocuklardan izole etmeden kollamas1

Adoblesan donem,

Hemofili kimlik kartlar1 daima yanlarinda olmali,

konusunda bilgilendirilmeli,
Ogretmen, "hemofilinin" bulasic1 bir hastalik olmadig1 konusunda bilgilendirilmeli

Kamplara, tatile, gezilere giderken yedek faktdriin, hastane raporlar: ve hemofili
kimlik kartlarinin bulundurulmasi,

Cocugun hastaligina iliskin duygularini anlatmasina izin verilmelidir,

Cocugun sosyal beceri kazandig1, basar:1 duygusunun gelistigi bu doénemde aile,
okul ve saglik ekibi destegi saglanmalidir.

Adodlesanin kendi bakimina ve tedavisine katilmasina olanak taninmalidir,
Kendisiyle ilgili kararlara katilmas1 desteklenmelidir,

Soru sormalar1 desteklenmeli ve arastirmaya yonlendirilmelidirler,
Mahremiyet ve gizlilik 6nemsenmelidir,

Saglik egitimi programlarinda "akran egitimine firsat verecek bilgi ve deneyimlerini
paylasabilecekleri ortamlar saglanmalidir ( grup toplantilari, yaz kamplart vb.)
Hastalikla basetme mekanizmalar: desteklenmeli ve yaraticiliklanni kullanacaklari
olanaklar saglanmalidir

(amatdr miizik grubu/ siir grubu kurmalan, sinema kliibii olusturmalar: vb.)

10.

11.

KAYNAKLAR

Aydogdu S (2000), Hemofilide Eklen’1 Sorunlarina Yaklasim, Turkish Journal Of
Heamatolgy, 17: 23-24.

Butler B.R, Crudder 0.S, Riske B, Toal S ( 2000), A Self- Study and Planning
Workbook For Families with a New Diagnosis of Hemophilia, Centers for Disease
Control and Prcvention, Department of Health .&, Human Services, Philadelphia, USA.

Cavusoglu H (1999), Cocuk Sagligi Hernsireligi Cilt I, 4.bask1, Birim Biiro Basimevi
Tesisleri, Ankara.

Ermis G ve ark. (1998), Dental Care and Current Therapy in Turkhish Hemophiliaes,
Heamophilia 4 (suppl): 305a.

httpif talk.about.com
http//clk. about. corn

Kavakli K (2001), Hemofili Rehbcri 2001, Ege Hemofili Dernegi Yayinlari, No: 6, Meta
Basim, Bornova-izmir.
Kavakli K (2003), Hemofili Hasta Okulu, Ege Hemofili Dernegi Yayinlari, No: 9, Meta
Basim, Bornova-lzmir.

Kavakli K (2000), Gene Therapy for Hemophilia From Today Ta Future, Turkish
Journal Of Heamatolgy, 17: 251-255.

Martmson I M, Widmer AG, Partili® CJ (2000), Home Health Care Nursing, WB
Saunders Company, Philadelphia, Toronto, Second edition, p.230-245.

National Hemophilia Foundation (1998), Medical and Sciendific Advisory Council
(MASAC) Recommendation: Treatment of von-Willcbrand Disease, Februrary.

103


http://talk.about.com/

12. Nisli G ( 1994), Hemofili ve Hemofilik Cocuk, Ege Universitesi Basirnevi, Bornova-lzmir.
13. Phillips LD (2001), Manual ofl.V. Therapy, Launders Company, Philadelphia, p.145.
14. Smith K, Coleman V, Bradshow M (2002), Farruly Centered Care, Palgrave.

15.1.vww. hemophilia- forum.org

104


http://forum.org/

