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Nadir Bir Hastalik: X’e Bagh Cocukluk Cagi Serebral
Adrenolokodistrofisi ve Hemsirelik Bakimi

Giizide OZDEN AKCAN!?, Rabiye GUNEY?

0z

X'e bagli Adrenolkodistrofi'nin ¢ocukluk ¢agi serebral formu
beynin beyaz cevher tabakasini ve adrenal korteksi etkileyen,
ilerleyici nérodejeneratif semptomlari olan nadir peroksizomal bir
hastaliktir. 2.5 vyasindan ©nce gorilmeyen bu hastalk
demiyelinizasyonun zirveye ¢iktigi 4-10 yas arasinda baslangig
semptomlarini vermeye baslar. Baslangigta spesifik olmayan
semptomlar tani konulmasini zorlastirir. Molekiler genetik test ile
ABCD1 genindeki mutasyonun belirlenmesi ile kesin tani konulur.
Ciddi norolojik disfonksiyonu olmayan hastalarda hematopoetik
kok hicre nakli ile tedavi edilebilen bir hastaliktir. Norolojik
dejenerasyonun ilerlemesini yavaslatmada basta Lorenzo yagi
olmak uzere alternatif beslenme stratejileri gelistirilmistir. Tam
zamanli hemgirelik bakimina ihtiyag duyan bu hastalara verilen
kaliteli bir bakim hastalarin yasam kaliteleri 6nemli olglde
arttirilabilir.

Anahtar kelimeler: Hastalik, hemsirelik, kalitim, koék hucre, X
kromozomu

ABSTRACT
A Rare Disease: X-Linked Childhood Cerebral

Adrenoleukodystrophy and Nursing Care

The cerebral childhood form of X-linked Adrenoleukodystrophy is a
rare peroxisomal disease with progressive neurodegenerative
symptoms affecting the brain's white matter and the adrenal
cortex. This disease, which is not seen before the age of 2.5, begins
to show its initial symptoms between 4-10 when demyelination
peaks. Initially, nonspecific symptoms make diagnosis difficult.
Definitive diagnosis is made by determining the mutation in the
ABCD1 gene by molecular genetic testing. It is a disease that can be
treated with hematopoietic stem cell transplantation in patients
without severe neurological dysfunction. Alternative nutrition
strategies, primarily Lorenzo's oil, have been developed to slow the
progression of neurological degeneration. Quality care provided to
these patients who need full-time nursing care can significantly
improve their quality of life.
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X'e bagl Adrenoldkodistrofi (X-ALD) nadir goérilen uzun
zincirli yag asitlerinin (VLCFA) bozulmus peroksizomal beta
oksidasyonu sonucu gelisen, ilerleyici semptomlari olan
noérodejeneratif bir hastaliktir3. Beynin beyaz cevher
tabakasini ve adrenal korteksi etkileyen X-ALD, X
kromozomundaki ABCD1 gen mutasyonundan
kaynaklanirt4,  ABCD1 geninde gelisen mutasyonlar
VLCFacy-CoA esterlerini sitozolden peroksizoma tasiyan
ALDP transmembran proteininin yokluguna ya da islev
bozukluguna neden olurl. Defektif ALDP, VLCFA'nin
pargalanmasini saglayamaz ve VLCFA plazma, beyin,
omurilik ve adrenal bezlerde birikmeye baslar>. VLCFA'nin
dokularda ve viicut sivilarinda birikmesi nérotoksisite yaratir
ve adrenal yetmezlik, aksonal demiyelinizasyon gelisir®.
ABCD1 gen mutasyonu ile iliskili gesitli fenotipler vardir3. X-
ALD’nin klinik formlari hastaligin baslangi¢ yasina, cinsiyete
ve semptomlara goére siniflandiriimaktadir’. Bunlar;
gocukluk ¢agi serebral ALD (CCALD), addlesan serebral ALD,
eriskin serebral ALD (ACALD), Adrenomyelondropati (AMN),
Addison hastaligi formu ve asemptomatik formudur3. X'e
bagli ALD’ nin en hizh ilerleyen fenotipi CCALD dirt. CCALD
ayni zamanda X-ALD' nin en sik gérilen formudurs.

CCALD higbir zaman 2.5 yagindan 6nce gérilmez!. Adrenal
disfonksiyon 4-7 yas arasinda gelisir ve 4-10 yas arasi
(Ortalama 7 yas) demiyelinizasyon ciddi boyutlara ulasir®.
CCALD ¢ok hizli ilerler ve prognozu g¢ok kotidur. Hastalar
birka¢ yil icinde hayatini kaybedebilir ya da ciddi saglik
sorunlariyla karsilasir®3.

Amag

Bu makalede amag g¢ocuklarda nadir gorilen bir hastahk
olan X'e bagh Adrenoldkodistrofi'nin semptomlarini,
prognozunu, mevcut tedavi yontemlerini ve hemsirelik
bakiminda dikkat edilmesi gereken durumlari incelemektir.
Epidemiyoloji

X-ALD en sik gorilen peroksizomal bozukluktur. Dinyanin
her yerinde gorilmekte olup yayginhgi tim etnik kokenlerde
aynidirt#10, Tirkiye'deki prevalansi bilinmemekle birlikte
dinya genelinde prevalansinin  1/20.000 ile 1/50.000
arasinda oldugu dusiunltlmektedirt. ALD gibi nadir
hastaliklarin yanlis teshis edilmesi ya da teshis edilememesi
hastaligin genel popiilasyondaki gergek sikhgini belirlemeyi
zorlagtirmaktadirl®, Yenidogan taramasinin yayginlagmasi
ile  hastaligin  gercek  prevalansinin  belirlenmesi
beklenmektedir?.

Semptomlar ve Prognoz

CCALD’nin ilk belirtisi adrenal yetmezliktir®1l,  Primer
adrenokortikal yetmezlik CCALD’li hastalarin yaklagik
%70'inde gorulur!!. Hastaligin baslangicinda dikkat eksikligi,
hiperaktivite, 6fke patlamalar, ice ydnelim, 6grenme
glcltgli, zayif hafiza, okul basarisinda azalma gibi
semptomlar gorilmektedir. Zamanla hastada davranissal,
entelektliel ve motor becerilerde degisiklikler meydana
gelir’”. Hastaligin ilerlemesiyle noérolojik defektler artar?.
Yiriyls bozukluklari, apraksi, zayif koordinasyon, gérme ve
isitme bozuklugu, yutmada zorluk, hemiparezi, spastik
tetraparezi, serebral ataksi, nobetler, idrar kagirma, bas
agnist ve tikler goérulurl’. Bazi hastalarda mental
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fonksiyonlarda kayip goriilebilir>. Bu asamada ilerleme son
derece hizlidir. Konusma ve ylriime kabiliyeti birkag¢ hafta
icinde kaybolabilir12, Hizli ilerleyen bu siirecin sonunda
hastalar yataga bagimli, konusamaz ve cevap veremez hale
gelirler’012, Hastalar semptomlarin baslamasindan 2-4 yil
sonra norolojik bozulmaya bagh olarak hayatlarini
kaybederl-12, Ancak iyi bir bakim ve erken tani hastaligin
prognozunu 6nemli 6lgtide degistirebilir3.

Tani

Erken klinik semptomlarin birgok nérometabolik hastaliga
benzer olmasi nedeniyle tani gecikebilmektedir312, Ayrica
fenotip-genotip korelasyonunun olmamasi tani konulmasini
geciktirmektedir3. Krabbe hastaligi (globoid hiicre
|6kodistrofisi) veya Arilstilfataz A eksikligi (metakromatik
|6kodistrofi), Lyme hastaligl, Batten hastaligi, Multipl
skleroz, dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu ve cesitli
beyin timorlerinin semptomlari X- ALD semptomlarina
benzer olabilir#10,

CALD'li  g¢ocuklar dogumda  asemptomatiktirler®13,
Semptomlar 2.5 ila 10 yas arasinda gérilmeye baslarl3.
Klinik bulgularin ortaya g¢ikmasi ile ve yiiksek VLCFA seviyesi
ve/veya genetik testle hastaligin tanisi konulabilir*é, Tani
manyetik rezonans gériintiileme (MRG) ile desteklenirl4, Bu
hastalarda MRG her zaman anormaldir. CCALD’ ye 6zgl
MRG anormallikleri basta parieto-oksipital beyaz cevher
tutulumu olmak tizere daha az siklikla gériilen frontal beyaz
cevher lezyonlaridirl®,. MRG, beyin lezyonlarinin siddetini
gosteren bir Loes skoru kullanilarak derecelendirilirl13, 0-34
puanlik bu siddet Olcegi 1994 vyilinda Daniel Loes ve
arkadaslar tarafindan gelistirilmistirl>. Skor 4’ten kiglkse
hastalik ¢ok erken bir asamada, 4-8 arasinda erken asama,
9-13 arasinda geg asama ve 13’ ten biiyik bir skora ulasilirsa
¢ok geg bir asama olarak kabul edilir3.

Yenidogan Tarama Programi

Yenidogan tarama programi adrenal fonksiyon ve serebral
Adrenoldkodistrofi (CALD) baslangicinda prospektif izleme
olanagi saglayacagi igin 6nemlidir. 2013 yilinda New York’ta
ALD hastaligi icin tarama programi baglatiimistir. 2016
yilinda ABD Saglik ve insan Hizmetleri Bakanligi devletlerin
evrensel yenidogan tarama programlarinin bir pargasi
olarak taramalarini 6nerdigi bozukluklarin listesine ALD’ yi
de eklemistir216, Giniimuzde ABD’de birgok eyalet ALD igin
yenidogan tarama programina baslamis olup bazi eyaletler
ALD’ vyi tarama programina eklemeyi planlamaktadir.
Yenidogan tarama testi kanda bulunan yuksek VLCFA
seviyesinin  tespiti ile  yapimaktadir’®1213,  Taniy
dogrulamak igin tekrar testi mutlaka yapiimaldir. ALD' ye
neden olan spesifik mutasyonu tanimlamak igin genetik
testler yapiimahdir0,

Tedavi

X-ALD hastaliginda basta Lorenzo yagi olmak Uzere birgok
tedavi denenmistir2. X-ALD hastalari igin semptomlari
hafifletebilen veya asemptomatik asamada kalmalarini
saglayan ilaglarin gelistirilmesi devam etmektedir?’.
Adrenokortikotropik hormon (ACTH), kortizol yetmezligi
gelisen hastalarda adrenal hormon tedavisi
onerilmektedir41>, Adrenal yetmezligin tedavi edilmesi
norolojik semptomlarin ilerlemesinde etkili degildir!2.

Hacettepe Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi Dergisi
Journal of Hacettepe University Faculty of Nursing



HUHEMFAD-JOHUFON 2022,9(1), 74-81

Adrenal izleme tani konulmasi ile birlikte adrenal yetmezlik
gelisen ve gelismeyen hastalara 6 ayda yapilmalidir®15,
GlnlimUzde, erken semptomatik donemde olan hastalarda
hastaligin ilerlemesinin durdurulmasinda hematopoetik kok
hicre transplantasyonu (HKHT) etkili bir yontemdir. Bir
diger yontem olan gen terapisi, genetik olarak modifiye
edilmis hematopoetik kok hicrelerin kullaniimasi ile
alternatif bir segenek olma yolundadir ve X-ALD igin standart
tedavi olmasi beklenmektedir?’.

Hematopoetik Kok Hiicre Transplantasyonu

CCALD i¢in HKHT ye 1984 yilinda baslanmistir2. insan Lékosit
Antijeni (HLA) uyumlu bir dondérden kok hiicre nakli yapilan
erkek gocuk nakilden 114 giin sonra adenoviral enfeksiyon
nedeniyle 6lmustir!. Ancak zaman iginde transplantasyon
bilimi ve glivenligindeki ilerlemeler sonucunda, HKHT erken
donemde CCALD’de standart tedavi olarak kabul
edilmigtirt®19,

Kemik iliginde bulunan hematopoetik kék hucreler (HKH)
farkli  hicre tiplerine donisme yetenegine sahip
hicrelerdirl®, Kok hicrelerin  beyine penetre olarak
mikroglial hiicrelerin infiltrasyonuna saglamasi ve kaybolan
enzimlerin yerine gegmesine yardimci olmalari HKHT nin
CCALD’de basarili olmasini  saglamaktadir?®. Prognoz
acisindan naklin zamanlamasi ¢ok 6nemlidirl®, HKHT
hastaligin erken evresinde olan CCALD hastalari igin bir
secenektir®. HKHT bobrek listl bezi yetmezligini iyilestirmez
ve miyelinizasyonu geri getirmez. Ancak ndrolojik hastaligin
ilerlemesini durdurmada etkili bir yontemdir021, HKHT ciddi
norolojik disfonksiyona sahip, hastaligi ilerlemis CCALD
hastalarina onerilmemektedir. CALD’de HKHT mortalite
orani %20 olarak belirlenmistir®.

Gen Terapisi

HKHT’nin basarisina ragmen alternatif tedavilere ihtiyag
duyulmaktadir'®, Gen tedavisi, CCALD hastalari igin
potansiyel bir tedavidir?223, HKH'nin potansiyeli, verici ile
ilgili kisitlamalarla sinirhdir. Onemli derecede mortalite riski
olusturdugundan gen tedavisi HKHT nin uygun bir terapétik
alternatifi olabilir?4.

Gen terapisinde donér yerine hastanin kendi kok hiicrelerini
kullanmaktir23, Hastanin kendi kok hicreleri toplanir ve
laboratuvarda bulasici olmayan bir vektor virls ile tedavi
edilir. Yeni geni tagiyan vektori iceren hicreler intravenoz
yolla hastaya geri verilir. Verilen hiicreler bélinmeye baslar
ve viicutta yeni hicreler olustururlar. Bu yeni hicreler
ABCD1 genine sahip olduklarindan VLCFA'yi pargalayabilme
kabiliyetine sahiptir?2. Her insan kendi donérii oldugundan,
donér aranmasina gerek olmamasi, dis donér kullanmaktan
kaynaklanan graft-versus-host (GVHD) hastaligi riski
tagimamasi, imminosiipresyon ilaglarina duyulan ihtiyaci
ortadan kaldirmasi ve tedaviye baslama siresini kisaltmasi
yéntemin en 6nemli avantajlaridir&22.23,

Beslenme Tedavisi

Lorenzo’nun yagi kullanimi CALD igin deneysel bir tedavi
olarak kabul edilmektedirl®, Bu yag 1984 yilinda CALD
hastasi olan ogullari Lorenzo Odone igin Augosto Odone ve
Michaela Odone tarafindan gelistirilmis ve kullaniimistir?s,
Bu karisima Lorenzo Odone anisina “Lorenzo’nun yagl” ismi
verilmistirl2,
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Diyet ile alinan tekli doymamis vyag asitleri VLCFA
konsantrasyonunu normal seviyeye getirir. VLCFA sentezi
icin gerekli enzimlerin tekli doymamis yag asitlerine olan
afinitesi daha yuksektir. Lorenzo yaginin iginde bulunan
trigliserit formunda oleik asit ve erusik asit VLCFA’nin
plazmadaki dizeyini bir ay icinde normal dlzeye
getirebilirl2, Lorenzo yagl VLCFA konsantrasyonunu azaltir
ama semptomlarda bir gerileme olmasina yardimci
olmamasi nedeniyle norolojik semptomlarin goruldugu
¢ocuklarda etkili bir tedavi yontemi olarak kabul edilmez?°,
Uzun vadeli etkileri bilinmemekle birlikte li¢ yasin altindaki
gocuklara verilmemelidir. Lorenzo yag gunlik tek doz
halinde alinmasi durumunda diyareye neden olabilir. Bu
yuzden aralikli olarak dozlara bolinerek alinmahdir?®. Yine
Lorenzo yaginin ana bilesenlerinden olan erusik asitin
trombosit biyolojisini etkiledigi gosterilmistir?’,
Trombositopeniye neden olmasi nedeniyle Lorenzo yagi
kullanimi  esnasinda hastanin trombosit sayisi takip
edilmelidir?e,

Palyatif Bakim Gereksinimi

CALD tim tedavi donemi boyunca palyatif bakim
gereksinimi  doguran bir hastaliktir?8.Palyatif bakim
kapsaminda verilen hemsirelik bakimi fiziksel, sosyal,
manevi yonden tim ihtiyaglara cevap verecek bigimde
cocuk ve ailesinin durumuna ve beklentilerine goére
planlanmali ve uygulanmalidir. Hemsireler sadece fiziksel
semptomlari degil ayni zamanda psikososyal sorunlari da
(yalmizhk, izolasyon gibi) ele almahdir?82°, Mevcut
semptomlar dogru degerlendirmeli ve ¢ocugun duydugu
korku, kaygi ve kedere yonelik girisimler planlanmalidir.
Ancak bu sekilde g¢ocugun rahatlamasi saglanabilir.
Semptomlarin degerlendirilmesinde ise multidisipliner ekip
yaklagimindan yararlaniimaldir?, Palyatif bakim
kapsaminda verilecek bakim 6lim anina kadar
surdurilmelidir. Cocugun olimi sonrasinda ise vyas
donemine giren aileye hemsireler destek saglamahdir?®.
Hemgirelik Bakimi

Tum ebeveynler saglikli bir gocuga sahibi olmak ister3°. X-
ALD hastaligi gocuk ve ailesi igin oldukg¢a travmatiktir. Hasta
ve ailesi psikososyal sorunlar yasayabilir330. Bu nedenle tiim
aile igin psikososyal destek mutlaka saglanmalidirio,
Hemsire aileyi cocugun hastaligi hakkinda bilgilendirmelidir.
Anne ve babanin destek gruplarina katilimlari saglanmali ve
bu sayede problem ¢6zme becerilerini arttirmalarina
yardimci olunmalidir. Profesyonel destek verilerek stresle
etkili bas etme mekanizmalarini 6gretmelidir3l. Hemsire aile
Gyelerini gocugun bakimina yonelik 6zel konularda egitmeli
ve destek olmalidir32,

Tedavi edilmeyen CCALD’li gocuklar zamanla tim norolojik
fonksiyonlarini kaybeder. Gorme ve isitme yetileri ortadan
kalkar, hareket edemezleri®. Fiziksel engele sahip gcocuklar
bagimsiz giyinemez, bagimsiz yiiriyemez, yemek yiyemez,
banyo yapamaz ve merdiven inip ¢tkamaz3!- Tam zamanli
hemsirelik bakimina ihtiya¢ duyan bu ¢ocuklar nazogastrik
tlip veya gastrostomiile beslenir12, Fiziksel yénden bagimh
olan bu c¢ocugun ve ailenin egitimi, aile fertlerinin
desteklenmesi hemsirelerin temel gorevleridir3®. Vaka
yoneticisi olarak goérev yapan hemsireler, hasta yonetimine
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katilan  multidispliner ekip arasinda koordinasyonu
saglar323s, Bakim gereksinimlerinin belirlenmesi,
planlanmasi,  koordinasyonu,  degerlendiriimesi  ve

yonetimini saglar. Hemsirenin basta hastanede olmak lzere
hastaneden eve gegiste ve evde bakim verici rolleri vardir32,
CCALD hastalarinin bakiminda genetik danismanlik, fiziksel
ve duygusal bakim, aileye yaklasim ve arastirma gibi
konularin birlikte yonetilmesi gerekir34. CCALD’li hastalar ve
ailelerine mutlaka genetik danismanlik 6nerilmelidir1®,

Hemsirelerin  hastaligin  temel genetigi  hakkinda
ebeveynlerin sorularini yanitlayabilmeleri adina bilgili
olmalari gerekmektedir33. Ancak Ulkemizde genetik

danismanlik hizmeti verilmesinde hekimler daha aktif rol
almakta ve hemgsireler genetik danismanlk rollerini
kullanma konusunda yetersiz kalmaktadir. Arslantiirk ve
Pinar (2020) 451 hemsire ile yaptiklari bir g¢alismada,
hemsirelerin temel genetik alaninda goreceli olarak yetkin
ve vyeterli olduklarini ancak bu konuda kendilerini
gelistirilmesi gerektigini belirlemistir3>,

Tablo 1. X’e Bagli Cocukluk Cagi Serebral Adrenol6kodistrofisi Bakim Plani
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HKHT yapilan gocuklarda bakim veren hemsireler onkoloji,
yogun bakim, pediatri ve palyatif bakim alaninda
uzmanlasmanin yani sira psikososyal hemsirelik alaninda da
uzmanlasmalidir.  Nakil ~ 6ncesi  hazirhk  rejiminin
uygulanmasinda beklenmedik reaksiyonlar y6niinden
hastayr degerlendirebilmelidir. Nakilden sonra gorilen
major komplikasyonlarin  gostergelerini  anlamak, bu
komplikasyonlarin yikici etkilerini en aza indirmek, semptom
yonetimi, kilo takibi, vital bulgulari almak ve aldigi-gikardigi
sivi  takibi yapmak oOnemli hemsirelik girisimlerini
olusturmaktadir3®. Bu hastalar ve aileleri igin fiziksel
mobilitede bozulma, sozel iletisimde bozulma, anksiyete,
Umitsizlik, aile bas etmesinde yetersizlik, bilgi eksikligi,
aspirasyon riski, deri butinliglinde bozulma riski, 6z bakim
eksikligi riski, disme riski belirlenebilecek temel hemsirelik
tanilandir (Tablo 1).

iligkili Faktorler
Motor fonksiyon
kaybinda artis

Hemsirelik Tanisi/ | Tanimlayici Ozellikler Amag/Beklenen Hemgirelik Girisimleri
Nedenler Hasta Sonuglari
Fiziksel . Hareket etme Fiziksel harekette o Hareketsizlige bagl olusabilecek komplikasyon riskini azaltmak igin iki
Mobilitede yeteneginde bozulmaya bagh saatte bir pozisyon degistirilecek.
Bozulma azalma komplikasyonlarin e Kas gruplarinin gucint degerlendirmek igin fiziksel fonksiyonlar
e Ekstremite olmamasi degerlendirilecek.
islevsizligi o Kontraendike degilse pasif hareket agikhigi egzersizi yaptirilacak.

engelleyecek faktorler agisindan ev ortami degerlendirilecek.
Hastaya ve ailesine psikososyal destek saglanacak.

veya tam isitme

olmasi
Sozel iletisimde . Konugma glgligti | Cocugun etkili bir e Gorme kaybi olmayan hastalarin yliziine bakarak net ve kisa ctimleler ile
Bozulma veya konusmama | sekilde iletisim konusulacak.

o Isitme gligligi kurabilmesi e Cocuk sdyleneni tam anlamiyorsa tekrar edilecek.

iletisimi gliclendirmek icin terapétik dokunma kullanilacak.

iliskili Faktorler kaybi o iletisim aninda sakin ve telastan uzak bir ortam saglanacak.
e Sozel ve isitsel iletisimde azalma devam ediyorsa hekim ya da hemsire ile
Konusmayi ve iletisim kurulmasi gerektigi konusunda aileye bilgi verecek.
isitmeyi saglayan o Afazi gelismis hastalarin tepki ve davranislari gézlenecek.
kaslarda motor e Evet ya da hayir ile cevap verebilecegi sorular sorulacak.
fonksiyon kaybr o Aileye iletisimde giigliik nedeniyle yasadiklari hayal kirikhigini ifade etmelerine
izin verilecek.

Anksiyete . Endise Hasta sikintilarinin e Hastanin anksiyete dizeyi uygun degerlendirme skalalari kullanilarak
(Cocuk) . Sinirlilik azaldigini veya oOlgllecek.

. Ofke patlamalari olmadigini sézel e Hastaya uygulanacak girisimler dncesinde tiim prosedirler agiklanacak.

. Korku veya sozel olmayan e Hastaya uygulanan tiim islemler esnasinda neler hissedebilecegi agiklanacak.
. . Uyku diizeninde tekniklerle ifade o Terapotik dokunma teknikleri uygulanacak.
ligkili Faktorler degisim edecek o Sakin ve guven verici bir yaklagim sergilenecek.
Cocugun  salik | o viz gerginligi e Hasta dikkat ve ilgi ile dinlenecek.
du[l.”.nunda . Yetersizlik e Hasta duygu ve korkularini ifade edebilmesi igin cesaretlendirilecek.
degisim olmasi duygulari o Anksiyeteyi azaltmaya yonelik ilaclar uygun bir sekilde uygulanacak.

hissedilmesi o Anksiyetenin sozel ve s6zel olmayan belirtileri degerlendirilecek.
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Tablo 1. X’e Bagh Cocukluk Cagi Serebral Adrenol6kodistrofisi Bakim

Plani (devami)

Umitsizlik
(Cocuk)

ilikili faktorler
Fonksiyonel
yeteneklerde
(Yarime,
bosaltim,
beslenme ve
iletisim) azalma

Uyku sliresinde
artis

Caresizlik
duygusu
Yetersizlik
hissedilmesi
Regresyon
gorilmesi
Kendi bakimina
ve kararlara
katilmada
isteksizlik
Moral bozuklugu

Hasta durumu ile
ilgili iyimser
duygular ifade
edecek.

Umitsizlik duygusunu arttiran altta yatan duruma yénelik yaklasimlar
belirlenecek.

Hastanin hastaligi ile ilgili disiince ve duygularini paylagsmasi igin terapotik
iletisim kurulacak.

Hastanin kisa/ uzun vadeli ve gergek¢i amaglar belirlemesine yardim
edilecek.

Karar vermesi ve problem g¢6zmesini kolaylastirmak igin hasta
desteklenecek.

Hastanin aktivite dlzeyine bagh uygun sanat terapisi planlanacak ve
uygulanacak.

Hastanin fiziksel aktivite ve biligsel duzeyine uygun alternatif bas etme
stratejileri 6gretilecek.

Depresyon Aile fertlerinin e Aile Uyelerinin  duygularini  ifade edebilmeleri igin  psikososyal
Aile Bag Gerginlik etkili bag etme miidahalelerde bulunulmasi ve zaman taninacak.
Etmesinde Hastanin stratejileri e Hastanin ve ailenin manevi ihtiyaglarinin desteklenecek.
Yetersizlik ihtiyaglarini géz gelistirmesi o Aile Uyelerinin etkili bas etme yéntemlerinin belirlenmesi ve uygun bas
. ardi etme etme yontemlerinin 6gretilecek.
ligkili Faktorler Hasta icin endise e Bakim vericilerin bilgi diizeyini ve hangi alanlarda yardim gereksinimi
Adrenolékodistrofi duyma oldugu belirlenecek.
tanisinin aile
lyelerinin
yasaminda
olumsuz etki
yaratmasi
Bilgi Gocuk/ebeveyn e Cocuklarin ve ebeveynlerin bilgi durumlari degerlendirilecek.
Bilgi Eksikligi yetersizliginin saglk durumunu e Gocuklarin bilgi ihtiyaglarini gidermek Uglin yas ve gelisim dizeylerine

sozel olarak ifade

ybnetebilme ve

uygun ogrenmeyi guglendirici egitim stratejileri gelistirilecek (kukla,

edilmesi kontrollnu oyuncak kullaniimasi).
iliskili faktorler Bilgi eksikligine saglamasi o Cocuklara bilgi verilirken aile merkezli bakim yaklagimi kullanilacak.
Nadir gortilen bagh psikolojik e Cocuk ve ebeveynlere bilgi verirken sézel, gérsel ve yazili kaynaklardan
hastalik hakkinda degisimlerin yararlanilacak.
bilgi yetersizligi (anksiyete, o Hastaligin semptomlari ve prognozu, hastanin beslenmesi, genetik
gerginlik) danismanlik konularinda bilgi verilecek.
gorilmesi
Verilen
talimatlarin yanhs
uygulanmasi
e Hasta aspirasyon riski yoniinden degerlendirilecek.
Aspirasyon Riski o Nazogastrik tlp ya da parenteral yol ile beslenmesi saglanacak.
Hastada o Nazogastrik tiip ile beslenen hastalar da beslenme esnasinda bag 302-452
aspirasyonun klinik yiikseltilecek.
) belirtilerinin e Aspiratér kolay ulasilir bir yerde calisir durumda bulundurulacak.
lliskili Faktorler olmamasi

Motor fonksiyon
kaybr ile iliskili
yutma refleksinin
olmamasi

o Sik araliklarla hasta aspire edilecek.

e Yutma refleksinin giinlik olarak degerlendirilecek.

o Nazogastrik tlp ile beslenen hastalarda tiipiin yeri kontrol edilecek.
e Beslenme plani yapilacak, sik araliklarla ve az miktarda beslenecek.
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e Oral yolla beslenebilen hastalarda beslenme 6ncesi yutma refleksi
degerlendirilecek.

e Beslenme Oncesinde rezidliel miktar kontrol edilecek.

e Aileyi aspirasyonun 6nlenmesinde ve aspirasyon durumunda yapilmasi
gerekenler hakkinda egitim verilecek.

Tablo 1. X’e Bagl Cocukluk Cagi Serebral Adrenol6kodistrofisi Bakim

Plani (devami)

Deri Hastanin deri ve

Bitiinliiglinde doku

Bozulma Riski butinltgiunin
korunmasi

iligkili Faktorler
Mekanik faktorler

Derinin giinde en az bir kez renk, kizariklik ve lokal isi artigi yoniinden
degerlendirilecek.

Deri butinlugint degerlendirmek amaciyla uygun degerlendirme
skalalarinin kullanilacak (Orn. Braden &lgegi)

Deri kuruluk/nemlilik yéniinden giinliik degerlendirilecek.

Cocugun bagimsiz aktivite kabiliyetine gore pozisyon degisim sikliginin
belirlenecek ve pozisyon verilecek.

iligkili Faktorler

Motor fonksiyon
kaybi

(Fiziksel e Havali yatak kullaniminin uygunlugu degerlendirilecek.
hareketsizlik, e Kemik gikintilari Gizerine masaj uygulamaktan kaginilacak.
basing) e Cocugun beslenme durumu degerlendirilecek.

e Bakim vericilerin deri bitinltiginin bozulmasi ile ilgili risk faktorlerini
belirleme yeteneklerinin degerlendirilmesi ve basing yaralarinin 6nlenmesi
icin yapilacak girisimler anlatilacak.

Oz Bakim Eksikligi Hastanin tim e Hastanin kendi kendine banyo yapma, kendi kendine giyinme, kendi
Riski bakim kendini beleme, tuvaleti kullanma yoninden degerlendirilecek.
gereksinimlerinin e Bakim ve hijyen konusunda aileye egitim verilecek.
) kargilanmasi e Dizenli olarak yatak banyosu yaptirilacak.
lligkili Faktorler e Tuvalet ihtiyaglari igin yardim edilecek.
Noromiiskdler e Yemeklerden énce ve sonra diizenli olarak agiz bakimi yapilacak.
mobilite ve e Sikmayan, 6nden baglanan elbiseler giydirilecek.
apraksi o Oz bakim girisimleri esnasinda hastanin mahremiyeti saglanacak.
Diigsme Riski Hastanin diigme e Hasta denge ve mobilite becerileri yoniinden degerlendirilecek.
riskinin en aza e Hasta yakinlari travma konusunda bilgilendirilecek.
indirilmesi o Hasta sik sik gbzlemlenecek.

Mobilize olabilen hastalar ayaga kalkarken hemsire tarafindan
desteklenecek.

Daginiklik, kaygan zeminler ve diger potansiyel tehlikeler yoninden ev
ortami degerlendirilecek.

e Yatak kenarlarinin yukarida, yatak tekerlekleri kilitli tutulacak.

e Hasta yatagi en alt seviyede tutulacak.

SONUC ve ONERILER

Nadir gorilen noérometabolik bir hastalik olan CCALD de
nérolojik dejenerasyonun ilerlemesi durumunda gelisen
fiziksel degisiklikler nedeniyle multidisipliner  ekip
yaklasimina ihtiya¢ duyarlar. Erken tani, tedavi ve kaliteli
hemsirelik bakimi ile yasam siresi ve yasam kalitesi
arttirilabilmektedir.

Tanisal testlerin uygulanmasina yoénelik takip, beslenme
tedavisine uyum saglanma basta olmak lzere evde bakim
girisimleri de hemsire tarafindan koordine edilmelidir.

CCALD hastalari aileleri ile birlikte hastalikla miicadele
etmektedir. Fiziksel oldugu kadar sosyal ve psikolojik olarak
da destege ihtiya¢ duymaktadirlar.
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