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“Nadir hastaliklar” Tirkiye’de kamuoyunun glindeminde olan Spinal Muskiler Atrofi (SMA),
Fenilketondri, konjenital hipotiroidi ve cocukluk cagl kanserleri orneklerinde oldugu gibi tamami
birlikte ele alindiginda adlandirilmasinin/algilanmasinin aksine toplumda cok fazla sayida olan
hastaliklardir. Nadir hastaliklar %70’i genetik, %70’i yeti yitimi ile sonuclanan, beklenen yasam siiresi
saglikh nifusa kiyasla daha kisa olan kronik pek cok hastaligi iceren bir gruptur. Farkh 7000-8000
hastaligin s6z konusu oldugu bu kirilgan grubun ¢ok gesitli 6zel ihtiyaglari bulunmaktadir. Bu bireylerin
dogal afetlerden olumsuz etkilenme potansiyelleri ylksektir. Bu hastalilarin sadece yaklasik %5’inin ilag
tedavisi bulunmakta ve olgularin yarisini gocuklar olusturmaktadir.

Depremden etkilenen bdlgenin nifusu dikkate alindiginda bir milyona yakin yurttasimizin nadir
hastaliga sahip birey (NHSB) oldugu sdylenebilir. Bunlarin en az yaklasik 50.000'inin rutin kullanmakta
oldugu ilaglar-tedaviler-cihazlar mevcuttur. NHSB'lerin, silirekli ve aksatmadan ilaglarinin ve medikal
cihaz ile tibbi malzemelerinin temini ile durumlarinin takip edilmesi gerekmektedir. Blylik kismi kendi
kendine veya aile icinde bakim saglayamayan hastalardir. Bu 6zellikleri nedeniyle olagan donemlerde
bile tani, tedavi ve bakim hizmetlerinden yeterince yararlanamamaktadir.

Afet ortami NHSB’lerin daha ¢ok ihmale ugrayabilecegi ortamlardir. NHSB’lere yonelik olarak asagidaki
hizmetler 6ncelenmeli ve uygulanmalidir:

¢ Bir halk sagligi acil durumu olan depremin izolasyon evresinden itibaren, boélgedeki NHSB'lerin yas,
cinsiyet, barinma kosullari, yakinlarinin durumu, hastaliklarina 6zgii ginlik gereksinimleri ve
tedavi gereksinimleri degerlendirmelidir. Bu amacla diger 6ncelikli gruplar icin de yapilmasi
gerektigi gibi, il ve ilce saghk mudirliklerinde 6zel bir birim olusturularak 6zenle izlenmeleri ve
tani, tedavi ve bakim gereksinimlerinin dizenli olarak karsilanmasi saglanmalidir. Gereksinim
tespiti yapildiktan sonra, kaynaklar saglanarak mevcut ihtiyaclar karsilanmalidir. Bunun igin, ilgili
uzmanlk alanlarindaki hekimlerle ve diger saglik ¢alisanlariyla koordinasyon halinde olunmaldir.
Aksi takdirde hastalarin agirlasmasi ve birgogunun yasamini kaybetmesi s6z konusu olabilir.

e Nadir hastaliklar grubunun gesitliligi gbz 6niine alindiginda, her an her sistemi etkileyen saghk
sorunlari ile saglik kurulusuna basvuru séz konusu olabilir. Ozellikle afetlerde ilk 30-90 giinde
yasami tehdit eden durumlar veya agir semptomlarin kontrol altina alinmasi gerektigi genel bir
yaklasim olarak benimsenmelidir. Klinik yonetimin kapsayiciliginin tam ve yeterli oldugundan
emin olunmal, 6zel ihtiyaglar degerlendirilmeli, ihtiya¢ var ise gerekli hizmetler sunulmalidir.
Devam etmekte olan tedaviler kesintisiz stirdirtlmeli, fiziksel semptomlar giderilmelidir.

e Tirkiye’de nadir hastaliklara 6zel cok az sayida merkez bulundugundan semptomlarin kétilesmesi
(alevlenme, atak, vb.) durumunda sevkler igin standartlar belirlenip sevk merkezleri tespit ve hazir
edilmelidir.

e Hastaligi nedeniyle ilag ve/veya tibbi cihaz ve/veya tibbi malzeme kullanan NHSB’lere bunlarin
eksikligi durumunda gereken destek saglanmalidir. Kullanilan ilag, tibbi cihaz ve malzemeler bazen
kisiye 6zel olarak yurtdisindan getirilen tirden olabilir, bu nedenle zor bulunabilir. Bu konuda
ihtiyag listeleri hazirlanmali, sahra eczanelerinin bu anlamdaki eksikleri giderilmelidir. Resmf
Gazete’de 32093 Sayi ile 3 Subat 2023 giinii yayinlanan “Yurt Disi ilag Temini Yonetmeligi” ilag
temini ile ilgili stireclerin diizenlenmesi acisindan iyi olsa da, hazirlik strecinin kisa tutulmasi ve
bazi maddelerin hemen yirirlige girmesi nedeniyle ila¢ temininde glicliik ¢ekilmis, yasanan
depremin de lojistik sistemlerini aksatmasiyla birlikte NHSB’lerin yetim ilaclara erisiminde aksama
yasanmistir. Deprem nedeniyle Yonetmeligin ylrlrlige girme tarihi ertelenmeli, hastalarin bir an
once ilaglarina kesintisiz erismeleri saglanmalidir.



NADIR HASTALIKLAR BiLGi NOTU
(28 SUBAT 2023)

e ilag, tibbi cihaz ve malzemelerin hastaya verilmesi sirasinda elektrik kesintisi nedeniyle tani
kodunun bilgi sistemine girilememesi sonucu olusabilecek magduriyetlerin 6éniine gecilmeli, bu
amacla daha sonra dijital bilgi sistemine aktarilabilecek fiziki kayitlarin tutulabilmesi saglanmalidir.

e Deprem bdlgesinden baska illere gegici olarak veya temelli yerlesen hastalar, tedavi ve rehabilite
edici merkezlere yonlendirilmelidir.

e Bazi nadir hastaliklar kronik solunum yetmezligi ile sonuglanir ve yasam ancak evde uzun siireli
oksijen tedauvisi ile stirdirilebilir noktaya gelir. Bu hastalarin cihazlarinin kesintisiz ¢alisabilmesi
icin Ozellikle elektrik kesintilerinin oldugu bdlgelerde kesintisiz enerji kaynagi, jenerator
saglanmalidir.

¢ Fenilketondri gibi bazi NHSB’lerin 6zel beslenme protokolleri mevcuttur. Uygun besin Grlnleri
ivedilikle saglanmalidir.

e Malnutrisyonu olan, beslenme problemi yasayan palyatif bakim géren NHSB'ler icin beslenme
soliisyonlari temin edilip kullanima sunulmalidir.

e Bazi NHSB'ler, hastaliklari dolayisiyla diyaliz ihtiyaci duyar ve rutin diyalize girer. Bu hastalarin
diyaliz erisimleri icin koordinasyon saglanmalidir.

e Bazi NHSB’lerin bagisiklik sistemleri baskilanmistir veya yetmezlik durumu s6z konusudur. Bu
grubun oOzellikle enfeksiyonlardan korunmasi icin gerekli tim tedbirler alinmali ve hastalara
yonelik bilgilendirmeler yapiimalidir.

e NHSB’lerin %70'i gesitli derecelerde ve tirlerde yeti yitimine (isitme kaybi, gérme kaybi, hareket
kaybi, koordinasyon bozuklugu vb.) sahiptir. Halka yonelik bilgilendirmeler i¢in hazirlanacak
materyallerde bu konu da goz 6nlinde bulundurulmalidir. Yeniden diizenlenen hastaneler ve diger
saghk kuruluslari (6rnegin sahra hastaneleri, sahra eczaneleri, mobil saglk araci vb.) farkh yeti
yitimine sahip bireyler géz dnline alinarak ulasilabilir hale getirilmelidir.

e Bakim ihtiyaci olan NHSB’lerin aile lyeleri ve bakim verenleri degerlendirilmeli, ihtiya¢ halinde
gerekli destek sunulmaldir.

e Deprem boélgesinde gevresel toksik maddelere maruz kalimlar s6z konusu olabilir ve nadir gorilen
bir takim saglik sonuglarina yol agabilir. Ornegin olasi asbest maruziyetinin, nadir bir kanser olan
mezotelyoma ile iliskisi iyi bilinmektedir. Bu nedenle gevresel maruz kalimlar ile ilgili 6lciimler
yapilmali (vaka kimeleri durum saptama amagl vyapilabilir), kohortlar planlanmal ve
beklenmeden temel ve birincil koruma stratejileri hayata gegirilmelidir.

e NHSB’ler ve tanisiz hastaliga sahip bireyler (semptomlari olup, tani konulamayan, ancak nadir
hastalik stiphesi olan) izlenmeli, saglik kuruluslarina sik basvuran bu grup icin dérdiinciil koruma
cercevesinde bilgi bankasi olusturularak takipleri kolaylastirilmali, bu sayede gereksiz medikal ve
cerrahi girisimlerin 6nline gecilmelidir.
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