Farkindalik
I¢in
Hepimiz
Kelelek
(Olzrtinre/

//




Bu kitapg¢ik Avrupa Birligi Sivil DUstin Programi tarafindan desteklenen
Farkindalik icin Hepimiz Kelebek Olalim! isimli proje kapsaminda
olusturulmustur. Kitapgik, gerceklestirdigimiz calismayi tanitan, kelebek
hastaligi ile ilgili bilgi veren, cocuk haklari ve ¢ocuklarin saglik haklarini
anlatan iceriklerden olusmaktadir.

lyi okumalar dileriz.

Bu calismanin icerigi,

Medicana Hastaneleri Saglik Rehberi
Programindan, Birlesmis Milletler

Cocuk Haklarina Dair Sozlesmeden

ve Uluslararasi Hasta Haklar

Bildirgesinden referans alinarak ‘

hazirlanmistir.
b J
|

Gergekler Dinyasi Arastirma Yardimlasma ve Dayanisma Dernegi

Bu icerik Avrupa Birligi Sivil Distin Programi kapsaminda Avrupa Birligi
destegi ile hazirlanmistir. icerigin sorumlulugu tamamiyla Gergekler
Dinyasi Arastirma Yardimlasma ve Dayanisma Dernegi 'ne aittir ve
AB'nin goruslerini yansitmamaktadir.
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El, ayak, bacak, yemek borusu, agiz ici gibi viicudun cesitli bélgelerinde
gorulen ici su dolu kabarciklar, kelebek hastaliginin en belirgin
bulgulandir. Bu hastalik ile dogan c¢ocuklara, ciltleri bir kelebegin
kanatlar kadar kirilgan oldugu icin “kelebek ¢ocuklar” da denir.
Kahtimsal hastaliklardan biri olan kelebek hastaliginin tam olarak
nedeni bilinmedigi gibi kesin bir tedavisi de yoktur. Ancak hem agrilari
azaltmak hem de kabarciklarin enfeksiyondan korunmasini 6nlemek
icin hastanin ve ailesinin dikkat etmesi gereken bircok nokta bulunur.




Kelebek fastaliqr Cesitleri

Cilt katmanlarindaki aynisma duzeyine ve kabarciklarin nerede
olustuguna bagli olarak kelebek hastaligi ti¢ ana gruba ayrilir.

EpidermolizisBiillozaSimplex

Kelebek hastalarinin yaklasik %70'inde goérilen ve en sik karsilasilan
turdir. Genellikle dogumda veya hemen sonrasinda ortaya ¢ikar. Der-
inin en dis tabakasinda olusan kabarciklar cogunlukla avug icleri ve
ayaklarda gorulur. Kabarciklar cogunlukla yara izi birakmadan iyilesir.

EpidermolizisBiillozaJunctional

Kelebek hastaliginin nadir gorulen bu tirinde kabarciklar genellikle
daha yogundur. Siddetli ve agrili seyreden kabarciklar bebeklik done-
minde baslar ve yuz, govde, bacaklarda olusur. Kabarciklar iyilesirken
arkada yara izi birakir.




DistrofikEpidermolizisBiilloza

Cilt katmanlarinin gerektigi gibi birbirine yapismamasindan kaynakli
olusan Distrofik EB, kelebek hastaligi bulunan kisilerin yaklasik
%20'sinde gordlur. Cilt tabakalarini bir arada tutan kollajenin yoklugu
ya da islevini gérmemesi durumunda viicudun genis bir bolgesinde
kabarciklar olusur. Dis ¢urimesi, tirnak kaybi, parmaklarda yapisma ve
gozde iltihaba neden olabilen bu tlrde, yemek borusu da etkilenebilir.
Distrofik EB hastalarinda skuamoz hiicreli karsinom adi verilen agresif
turde cilt kanseri gelisme riski yuksektir.
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Kelel-ek Hastahgmm belirtileri

Kelebek hastaligi belirtileri, hastaligin tirtine ve kisiye gore degisiklik
gosterir. Hastallk anne karninda belli olmaz genellikle dogum
sonrasinda belli olur. Hastaligin en yaygin gorulen belirtileri su sekilde
siralanabilir:

« Kolay yaralanan cilt

+ Agizicinde, bogazda, ellerde ve ayak tabanlarinda igi sivi dolu
kabartilar

« Kalinlasmis tirnaklar ve deri

« Dis clrGgu ve zayif dis minesi

« Ylizlin bazi bélgelerinde kirmizi dokiintiler




Kelebek fastaligi
Nedenleri

Genetik bir hastalik olan
kelebek hastaliginin olusma
nedeni kesin olarak bilinme-
mektedir. Anne ya da
babadan  kalitsal  olarak
gecgen kusurlu genin
varhgindan ortaya cikar ve
cocuga gecer. Nadir gorilen
EpidermolizisBiillozaAquisita
turinde ise, kelebek hastalig
genetik degildir ve bagisiklik
sisteminden kaynakl ortaya
ctkar. Bazi teorilere gore,
hastaliga sebep olan anormal
protein  olusumunun s
sicakhgindaki  degisikliklere
duyarli oldugu dustnulur.



Kelelek hastahgn Tanisi

Cocuklarda gorilen kabarciklar kelebek hastaliginin tanisina yardimci
belirtilerdir. Kabarcik belirtilerinin yani sira klinik muayene, aile dykusu,
kan tahlilleri, deri biyopsisi, bakteri kilttrl ve gorintileme yontemleri
ile hastaligin kesin tanisini koymak mimkindur. Bu yontemler ayrica
hastaligin genetik bozukluk olup olmadigini da ortaya koyar.




Kelebek Hastaliginda Yara Bakimi ve Dikkat Edilmesi Gerekenler
Kelebek hastaliginin kesin bir tedavisi yoktur. Destekleyici tedavilerde
amag; kabarciklarin travmalardan korunmasi, enfeksiyon olusumunun
engellenmesi ya da varsa enfeksiyon tedavisi yapilmasi ve yara bakimi
ile kabarcik agrilarinin giderilmesidir.

lerleyici olmasi sebebiyle hayati tehlike olusturabilen kelebek
hastaliginda, hastalarinin ve yakinlarinin dikkat etmesi gereken bazi
noktalar bulunur. Kelebek hastaliginin destekleyici tedavisinde uygula-

nan yontemler soyledir:

-

Deride mikrop
uremesine
izin vermemek icin
kabarcik olusabilecek
alanlar ve yaralar
temiz tutulmali, gerekli
durumlarda enfeksiyon
kapmamasi icin
antibiyotikli kremler
kullaniimahdir.




@ Bll gelisimleri, steril igneler ile en uygun medikal kosullarda
bosaltilir. Siviyi disar bosaltmak icin baski uygulanamayan durumlarda
siringa kullanilabilir.

& Bil'lin bosaltimindan sonra pansuman yapilmali ve steril yara
ortuleri kullanilmalidir. Ancak ortulerin ve sargilarin ciltte baski
yapmamasina dikkat edilmelidir.

@ Yaygin bullere sahip hastalarin; cocuk hastaliklari, plastik cerrahi,
yanik Unitesi veya dermatoloji servislerinde tedavi edilmesi ve gozetim
altinda olmasi gerekir.

@ Evde uygulanacak ilag, gazli bez sarimi, banyo, krem ve merhem

konularinda hasta yakinlarinin egitim almasi gerekir.




@ Hastalann sert zeminde yatmamasina ve oturmamasina dikkat

edilmelidir.
Dar ve lastikli giysiler billeri arttiracagi icin tercih edilmemelidir.

Pamuklu, bol ve hassas ciltler icin tretilen kiyafetler kullaniimalidir.
Biillerin yemek borusunda olusumunu engellemek icin hastanin

yumusak yemekler yemesi gerekir.
Carpma ve vurmalara karsi hasta ve ailesi uyarilmalidir. Hastanin

yasam alani buna gore diizenlenmelidir.
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@ Ani 1si degisikligi olan ve asin sicak ortamlardan uzak
durulmalidir.

@ Cilt Gzerine parfiim sikilmamalidir.

& Yaralarin iyilesme strecinde viicudun kalori ve proteine ihtiyaci
vardir. Hastanin beslenmesine dikkat edilmelidir.

& Agiz ve dis bakimi icin siklikla kontrole gidilmeli, yumusak dis

fircalari kullanilmahdir.



GOz ve g0z kapaginda
durumda goziin rahatlatiimasi a
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larda cerrahi miidahale yapilabilir
Yemek borusu daralmis
gerekebilir.

Cerrahi tedavi, deri kanseri
operasyonlarda yapay deri kullani

Ellerdeki yapisikliklar icin cdrrahi teda "ye basvurulabilir.
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Madde 17 - Devletler cocuklarin
ulusal ve uluslararasi  kaynak
secenekleri arasindan  Gzellikle
cocugun sosyal, ruhani ve ahlaki
sagligini ve refahini artiracak olan-
lar basta olmak Uzere cesitli bilgi ve
malzemelere  erisimi  olmasini
saglamalidir.

Kelebek hastasi cocuklar hastalik
sebebiyle  yasamlarini  evlerde
gecirmektedir. Cocuklarin ruhsal ve
sosyal gelisimleri icin uzman kisiler
tarafindan hazirlanmis 6zel uygula-
malar tasarlanmalidir.




Cocuk Haklarma Dair

Sozlesme Kapsaminda

Madde 24 — Cocuklar mimkin olan en yuksek saglk standartlarina
sahip olmalidir. Devletler ¢cocuk hastalik ve 6lim oranlarini azaltacak
saglk ve bakim tedbirleri gelistirmelidirler.

Kelebek hastasi ¢cocuk ve bireylerin tedavi sureclerini daha konforlu
gecirmeleri amaciyla medikal malzemelerinin timu devlet tarafindan
karsilanmasi gerekmektedir.

Ulkemizde 500 e yakin kelebek hastasi bulunmaktadir. Kisi ve cocuklarin
tedavilerini dizgin alabilmeleri icin tim sehirlerimizde kelebek
hastaligina yonelik en az 1 klinik bulunmasi gerekmektedir.
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Madde 26 - Cocuklarin
sosyal glvence almalari
gerektigi durumlarda dev-
letler cocuklara en dogru
kaynaklari sunmalidir.
Kelebek hastaligina sahip
cocuklarin  gerek  tedavi
masraflarinin - fazla olmasi
gerek yetiskin  dizeye
geldiklerinden sonra
calisamama gibi = durum-
lardan dolayi sosyal glivence
kapsaminda desteklenme-
lidirler.
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Cocuk Haklarma Dair

Sozlesme Kapsaminda

Madde 28 - Buitlin cocuklarin egitim alma hakki vardir.

Kelebek hastasi ¢ocuklar vicutlarinda bulunan yaralara herhangi bir
temas gerceklesmemesi icin okula gidememekte ve egitim haklarindan
mahrum kalmaktadirlar. Kelebek hastasi cocuklarin egitim haklarindan
mahrum kalmamalari icin devlet tarafindan birebir 6gretmenler tahsis
edilmelidir.




Madde 6 - Bituin ¢cocuklar hayati dolu dolu yasama hakkina sahiptir.
Kelebek hastasi c¢ocuklar, vicutlarinda bulunan yaralarin  darbe
almamasi icin okula gidememekte, oyun alanlarini kullanamamakta ve
kendini gelistirecek faaliyetlere katilamamaktadir. Bu cocuklara yonelik
Ozel alanlar tasarlanarak ¢ocuklarin oyun oynama haklari, kendilerini
gelistirme haklari ve hayati dolu dolu yasama haklari desteklenmelidir.

Cocuk
Haklarina
Dair
Sozlesme
Kapsaminda
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Her bireyin hizmetlerden yararlanma hakki, saygi ve itibar gérme hakki
bulunmaktadir.

Kelebek hastasi cocuk ve yetiskinlere saglik calisanlari tarafindan genel-
likle umutsuz vaka olarak bakilmakta ve tedavi slirecinde hastanelere
yatirma islemleri gerceklestiriimemektedir. Her birey hastanelerin var
olan imkanlarindan yararlanma ve saglk personelinden saygi ve itibar
gorme hakki bulunmaktadir.




