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Nadir Bir Olgu ve Hemsirelik Bakimi:
Pulmoner Alveoler Proteinozis

Tugba Giingor', Yasemin Uslu?

0ZET

Pulmoner alveoler proteinozis (PAP), alveollerde lipoproteinoz materyal birikimi ile karakterize nadir gériilen
bir akciger hastaligidir. Hastalik ilk olarak 1958'de tamimlanmistir. Literatiire 500 civarinda olgu bildirilmistir.
En sik rastlanan semptomlar nefes darligi, yorgunluk hissi ve kuru oksiiriiktiir. Hastaligin konjenital, sekonder
ve idiyopatik olmak iizere ii¢ formu vardir. En sik %90 oranla idiyopatik formu gériilmektedir. Hastaligin mor-
talitesi %10 civarindadir. Kronik bir hastalik grubuna giren pulmoner alveoler proteinozis, kisinin giinliik yasam
aktivitelerinde degisikligi yol acabilmektedir. Takip ve tedavisi sirasinda hemsirelik bakim uygulamalari ve hasta
egitimi nemli yer tutmaktadir. Hastalik uzun yillar tedavi gerektirdiginden tedavi ve bakimda profesyonel ekip
birlikteligi nemli yer tutmaktadir. Hemsirenin rolleri olan tedavi, bakim ve egitim verme bu hastalikta onemli bir
yer tutar. Bu agidan bu vaka literatiir icin onemlidir.

Anahtar sozciikler: pulmoner alveoler proteinozis, bronkoalveoler lavaj, hemsirelik bakimi

A RARE CASE AND NURSING CARE: PULMONARY ALVEOLAR PROTEINOSIS
ABSTRACT

Pulmonary alveolar proteinozis (PAP) is rare lung disease which is characterized as accumulation of lipoproteinoizis
in the alveoli. This disease was first known in 1958. Around 500 cases have been reported in the literature. The
most common symptoms are difficulty breathing (dsypnea), fatigue and dry coughs. The disease has three forms;
congenital, secondary and idiopatic (unknown origin). The most common form is seen in idiopathic, more than
90%. The mortality rate is around 10% Pulmonary alveolar proteinosis is within the chronic disease group and
can lead to changes in the activities of daily living. During treatment and follow-up, nursing practice and patient
education are very important. Professional team unity in the treatment and care of diseases requiring years-long
treatment is very important. Treatment, care and education, which are the roles of the nurse, play an important
role in this disease. In this respect, this case is important for the literature.

Keywords: pulmonary alveolar proteinosis, bronchoalveolar lavage, nursing care

ulmoner alveoler proteinozis (PAP) ilk olarak 1958'de Rosen ve ark. tarafin-
dan tarafindan tanimlanmis ender bir akciger hastaligi olarak literatiire gir-
mistir (1). Yayginlik, Ulkeler arasinda farklilik gostermekle birlikte sikliginin
yaklasik her bir milyon kiside 0,2 olgu oldugu tahmin edilmektedir (2). Hastaligin
konjenital, sekonder ve idiyopatik olmak tzere lic formu vardir. Yetiskinlerde en
fazla sekonder ve idiyopatik formu gorilmektedir (3, 4). Konjenital PAP; cocuklar-
da ¢ok nadir gorilen bir durum olup nedeni ise sirfaktan ile iliskili protein-B ve C

sentezleten genlerdeki homozigot defektten dolayr goriilmektedir. Sekonder PAP;
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etyolojik bir ajana veya klinik bir durum maruziyeti son-
rasi alveolar makrofajlarin fonksiyonunda azalmasiyla ka-
rakterize bir durumdur. Agir inorganik tozlar (titanyum,
aliminyum vb.), hematolojik ve onkolojik hastalklar, HIV
(Human immunodeficiency Viriis) ve Pnémositis Karini
enfeksiyonlarinin neden oldugu distinilmektedir (5, 6).
En sik gorilen formu %90 ile idiyopatiktir (7). Hastalarin
akciger grafilerinde %30 oraninda infiltrasyonlar gorilir
(3). Bilgisayarl tomografide yama ya da periferik dagilimli
buzlu cam goriinimi saptanir (8). Mortalite orani %10 ci-
varinda saptanmistir (3).

Hastaligin gliiniimiizde bilinen tedavisi bronkoalveoler la-
vaj (BAL) isleminin yapilmasi ve akciger naklidir (3, 5). BAL
ilk olarak 1974 yilinda Reynolds ve Newball tarafindan ta-
nimlanmistir. Sonra gogus hastaliklari kliniklerinde etkin
bir arastirma yontemi olarak kullanilmaya baslanmistir (9).

PAP'da inatgi oksurlk, ilerleyici dispne, istahsizlik, halsizlik,
gece terlemeleri, siyanoz, aralikli subfebril ates, gogus ag-
risi, hemoptizi gibi semptomlar gorilebilir. Solunum sis-
temi fizik muayenesinde oskultasyonda inspiratuar raller
duyulabilmektedir (3).

Olgu sunumu

2007 yilinda pulmoner alveoler proteinozis tanisi konan
39 yasindaki erkek hastaya, tedavi amaciyla bugtine kadar
toplam 13 kez BAL islemi yapildi.

Oksiiriik, nefes darligi ve halsizlik sikayetleri ile klinige
basvuran hastanin fizik muayenesinde; solunum sesle-
rinde sag orta ralleri mevcuttu. Hastanin sag akcigerine
tedavi amaciyla BAL islemi yapildi (24.04.2015). islem
3 saat 31 dakika siirdi. islem sonrasi genel yogun baki-
ma entiibe sekilde alinan hasta ekstlibe edildikten sonra
genel durumunun iyi olmasiyla servise alindi (26.04.15).
Servisteki takibi sirasinda nazal kaniille 5lt/dk ile destek-
lenerek solunum fonksiyonlari takip edildi. Sekresyonlari
cikartmak icin; postiral drenaj, vibrasyon, perkilsyon ve
okstirme teknikleri kullanildi. Bliziik dudak solunumu ve
diyafragmatik solunum egzersizleri cerrahi islem sonrasi
ilk 24 saatte hastanin uyanik oldugu zamanlarda 1- 2 saat-
te 3- 5 kez yapildi. Hasta ertesi glin (27.04.15) aralikli nazal
kanille 31t/dk oksijen ile desteklenerek taburcu edildi.

islem dncesi yasam bulgulari tabloda sunulmustur.
islem ©ncesi hastanin satiirasyon degerinin disiik ol-

dugunu tabloda gormekteyiz. Hastaligin alveoller-
deki gaz degisimini bozmasi nedeniyle oksijen ve

Tablo 1. isle 6ncesi yasam bulgular

Islem Oncesi

Satiirasyon  Nabiz ~ Kan Basinci  Solunum

%80 110/dk 120/70 30/dk
Nazal 71t/dk oksijenle %91 100/dk -

karbondioksit degerlerini beklenen degerlerde géreme-
mekteyiz. Hastada olusan oksijen ac¢hidi nedeniyle solu-
num sayisinda artis gérmekteyiz. Buna es deger denge
saglanmasi icin hastanin nabzinda da artis beklenen bir
bulgudur.

Tartisma

Hastaya cerrahi olarak uygulanan BAL islemi dncesi,

sirasi ve sonrasl hemsirelik bakim uygulamalari Kuzey
Amerikan Hemsirelik Tanilari Birligi (NANDA) tarafindan
gelistirilmis tanilar esliginde ele alinmistir.

Islem éncesi

islem &ncesi siirecte etkin bir hasta muayenesiile baslayan
surecte laboratuvar tetkiklerin yapilmasi, anestezi deger-
lendirmesi, cerrahi ve anestezi onaylarinin bilgilendirme
yapilarak alinmasi saglandi. Hastanin yasam bulgularinin
takibi, islem 6ncesi hastanin adaptasyonu ve egitimlerinin
verilmesi (derin solunum ve 6ksiriik egzersizleri) saglan-
di. Ven6z tromboemboli riski agisindan hasta degerlen-
dirildi ve onlemler alinarak hasta isleme alindi. Hastada,
alveollerdeki gaz degisimindeki bozulmadan dolayi eforla
go6zlemlenen dispne gbzlemlendi. Degerlendirme sonra-
sinda ele alinan hemsirelik tanilari;

Aktivite intoleransi
« Gaz Degisiminde Bozulma
Uyku Oriintiisiinde Rahatsizlik (10, 11)

[slem sirasi

Hemsirelik bakim uygulamalari sirasinda aseptik teknik-
lere uyum, monitdrizasyon ve yasam bulgularinin takibi,
hastaya uygun pozisyonun verilmesi ve yeterli oksijenlen-
menin saglanmasina dikkat edildi. islem esnasinda hasta-
ya ters trendelenburg pozisyonu 10 derece olarak verildi.
islem sirasinda hastaya verilen sivi ile birlikte alveoler ke-
sede biriken maddenin degisimine yardimci olmasi igin
tapotman uygulandi.

Her bir kutudaki mayi ti¢ kez ytkamanin rlini olup, top-
lam 18 kez yikama yapildi. Fotograftaki kutularda altta
biriken protein net olarak goriilmektedir. Son yikama tri-
ni digerlerinden daha agik renkte ve artik protein triini
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Resim 1: islem oncesi akciger grafisi

icermemektedir. islem siiresi yaklasik (i¢ bucuk saat siir-
dii. islemde sag akcigere 11.200 ml izotonik sivi verildi ve
geriye 10.300 ml sivi geri alindi. Hasta komplikasyonlar
(kanama, hava yolu tikaniklidi, etkisiz akciger havalanma-
s1) agisindan izlendi. Bu bulgular saptanmadi. BALdan he-
men sonra PAP’a bagli kétllesme bulgular literattrlerde
bildirilmemistir. Orotrakeal entlibe olan hasta senkronize
aralikh zorunlu ventilasyon (SIMV; Senkronize intermittent
mandatory ventilasyon) modda %70 FiO2 ile mekanik
ventilasyonda genel yogun bakima teslim edildi.

islem sirasinda ele alinan hemsirelik tanilari;

«  Dusme riski
- Kanama riski
« Enfeksiyon riski (10, 11)

islem sonrasi

Ventilatére bagli sedatize hastanin bakimi sirasinda,
cerrahi ortamda aseptik tekniklere uyum, agri takibi ve
kontroll, dismenin dnlenmesi, ekstiibasyon sonrasinda
solunum egzersizlerinin kullanimi, aktivite intoleransina
destek olunmasi ve erken mobilizasyonunu iceren bakim
planland.

Hasta extlibe edildikten sonra uyanmasi ile satlirasyon
takibi yapildi ve oksijen destedi maske ile 10 It/dk ola-
rak saglandi. Hastaya solunum egzersizleri ve triflow ca-
lismasi yaptirildi. Sik tapotman uygulandi. Kullanacagi
esyalari yanina konumlandirildi, aktivite intoleransina
destek olundu. 25.04.15 tarihinde foley kateteri ¢ikartilan
hastada nazal kanille 5It/dk oksijen destegine gecildi.
26.04 15 tarihinde hasta yatan hasta katina alindi. Burada
da sik tapotman uygulamasi, triflow calistirilmasi devam

Resim 2: islemdeki bronkoalveolar swilar

etti. Mobilizasyonu saglandi. Koridorda oksijen destegi ile
(nazal kandlle 5 It/dk) tolere ettigi saptandi. 27.04.15 tari-
hinde hasta giin icinde aralikli nazal kaniille 3It/dk oksijen
ihtiyaci ile taburculuguna karar verildi. Hastanin yanina ev
icin gereken oksijen sistemi solunum fizyoterapisti tara-
findan saglanarak kendisine verildi. Bir sonraki kontroliine
kadar evde bakim siirecine iliskin egitimleri yapilarak bire-
yin bagimsizhgi desteklendi.

islem sonrasinda ele alinan hemsirelik tanilar;

« Konforda bozulma, agri

+ Beden imajinda degisim

« Kanama riski

«  Disme riski

« Enfeksiyon riski

« Cinsel yasamda degisiklik

« Aileici sureclerin devamliliginda bozulma (10, 11).

Sonu¢

Kronik bir hastalik olan PAP tedavisinde tim saglik ekibi-
nin hastayi iyi degerlendirmesi, islem 6ncesi egitimlerin
ve hazirliklarin tamamlanmasi islem sonrasi hastada gora-
lebilecek komplikasyonlari engeller. Hasta bundan dolayi
anksiteye ya da huzursuzluk yasamaz. Hemsirenin tim bu
strecte bakim uygulamalari ile yaklasimi hastanin uyumu
ile birlikte hastanede kalma siresini en aza indirir. Olasi
komplikasyonlarin sikhigini azaltarak, hastaya hem maddi
hem de manevi zarar verme riskini azaltir.

Nadir gorilen ve kronik bir hastaliga sahip bireylerin uyu-
munu saglamak bakim kalitesini artiracaktir. Bu ¢alisma-
nin nadir vakalarda hemsirelerde bakim planlamasinda
yardimci olacagi dusiiniilmektedir.
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Tablo 2. Hemsirelik tanilarinin NANDAya gore sunumu

Neden

Girigim

Degerlendirme

Aktivite
Intoleransi

Aktivite sirasinda gucsuzliik,
zayiflik, dispne

Hastanin yapabildigi aktiviteler desteklenir.

Odasindaki esyalar kendisine yakin konumlandirilir.

Hastaligina bagl dispneyi yok edebilmek icin en yakin zamanda
BAL islemi ekiple planlanir.

Giinliik dinlenme zamanlar planlanir.

Bir isi yaparken her 5 dakikada bir dinlenmesi saglanir.
Hipoksiye bagh gu¢siizliigi onlemek icin gerekli dozda oksijen
destegi saglanir.

Kronik hastaligi olan hastada
aktivite intoleransi azaldi, gunlik
yapabilecegi aktiviteler artinld.

Gaz Degisiminde
Bozulma

Alveollerde etkisiz gaz
degisimine bagh

Bu durum hastaliga bagl oldugu icin en yakin BAL islemi planlanir ve
uygulanir.

Hastada BAL islemi sonrasi yeterli
alveoler degisimi saglandi.

Uyku
Oriintiisiinde
Rahatsizlik

Solunum sikintisina bagl
uykuya dalmakda ve
uyumada guclik

L A

Gevredeki giriiltii ve sesler azaltilir.

Yapilacak islemler olabildigince ayni saate planlanir.

Giindiiz uykular engellenir.

Solunum sikintisini azaltmak igin gerekli oksijen destegi saglanir.
Gece rahat uyuyabilmesi igin doktorun order ettigi uyku ilacr verilir.
Ogleden sonralar kafeinli igeceklerin alimi azaltilir.

Uyku dncesi rutinleri varsa ( kitap okuma, st icmek.. gibi)
yapabilmesi saglanir.

Hasta rahat uyudugunu, BAL
islemi sonrasi daha da rahat
uyudugunu ifade etti.

Diigme Riski

Ekipman, alinan ilaglar,
kronik hastaliga bagli dispne

EE I T

Gevresindeki gereksiz malzemeler kaldirlir.

Koltuk degnedi, kisi yardimi veya wolker ile yiirimesi desteklenir.
Aldigr ilaclar ve yan etkileri kendisine agiklanir.

Ayagina kaymayan ayakkabi veya terlik giymesi saglanir.

Hasta sik gozlemlenir.

Refakatgisi varsa diisme riski agisindan tiim bilgiler ona da anlatilr.
Gece odanin yeterli aydinlatiimasi saglanir.

Hastada diismeye neden olacak
bir sey yasanmadi.

Kanama Riski

Yapilan igleme ve
antikoagiilan kullanimina bagh

* ok

Hastaya antikoagiilan hakkinda bilgi verilir.

Travmalardan korunmasi igin diisme egitimleri verilir.

Viicudunda petesi, purpura var mi takip edilir. Gaitada renk degisimi
sorgulanir.

Kanama belirti ve bulgusu
saptanmadi.

Enfeksiyon Riski

Hastane ortaminda bulunma,
yapilan iglem

El hijyeni egitimi verilir ve uygulamasi saglanir.

Yapilacak her islem 6ncesi ve sonrasl el hijyeni saglanir.
Ameliyathanede asepsi, hijyen ve cerrahi hijyen kurallarina uyulur.
Eve gidebilecegi tarihte taburculugu planlanarak hastane
enfeksiyonlarindan korunur.

Enfeksiyon belirti ve bulgusu
saptanmadi.

Konforda
Bozulma, Agri

Yapilan igleme bagl
agri nedeniyle

i§Ieme bagl agr kabul edilecek ve agn tedavisi (doktor orderr)
uygulanacakr.

Ventilator destegindeyken yasam bulgularindan agr takibi
yapilacaktir.

Uyandigi donemde rutin araliklarn agr sorgulamasi yapilir.

Agr yasanmadi.

Beden imajinda
Degisim

Hareket kisithligina bagh
(ventilatore baglr)

Ventilator destegi sonlanabilir duruma geldiginde ekip isbirligi ile
sonlandirihir.

Uyanik hastanin giinliik aktivitelerine yavas yavas donmesi saglanir.
Aktivite intoleransina bakilarak aktitiveleri gtinlik artirilir.

Beden imajinda degisim
gorilmedi.

Cinsel Yagamda
Degisiklik

Dispneye neden olan
kronik hastalik

Rahat edecegi bir ortamda cinsel yagsama iliskin dyku alinir.
Terapdtik iliski kurmasi icin cesaretlendirilir ve cinsellikle ilgili
distindiklerini, sorunlarini anlatmast igin tesvik edilir.
Doktoru ile goriistilerek psikiyatrik destek saglanabilir.

Hastaya cinsel yasami igin
psikolojik destek doktoru
tarafindan sagland.

Aile igi Siireglerin
Devamliliginda
Bozulma

* Kronik hastalik
* Hastaneye yatis ile
aileden uzaklagmak

Kronik hastaligi ile ilgili gerekli hasta ve ailesine gereken psikolojik
destegi saglamak.

Hastaneye yatiglarda aileye rahat ortam saglamak, duygularini
ifade etmelerini kolaylagtirmak ve sorunlar ¢ozmeye odakli destek
gerektiginde destegi saglamak.

*  Hastaneye yatislarda aile
hastane ortamindan uzak
kalmayi tercih ederek aile
ici streclerin devamliligi
korundu.

* Hastaya gerekli psikolojik
destek hekimi tarafindan
sagland.
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