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Hemsirelik Bakis Acis fle: Creutzfeldt Jacob Hastahg
With Nursing Perspective: Creutzfeldt Jacob Disease

yagmur Artan, 2Ayfer Karadakovan
Oz

Creutzfeldt-Jakob hastaligi (CJH); bilissel ve ruhsal durumda bozulma, serebellar ataksi, miyoklonik hareketler ve
gorme kayb1 bulgulari ile ortaya ¢ikan bir prion hastaligidir. Hizla ilerleyerek 6liime sebep olmasi nedeni ile diger
hastaliklardan ayurt edilmesi Onemlidir. Laboratuvar incelemelerinden EEG’de baslangicta 6zgiil olmayan
bulgular, hastaligin orta ve ileri donemlerinde ise tipik olarak 0.5-2 saniyede bir olusan periyodik keskin dalga
desarjlar1 goriliir. Yillik goriilme sikligr milyonda bir olarak bildirilmistir. Hastalarin farkl klinik 6zelliklerle
bagvurmasi hastaligin taninmasini giiglestirmektedir. Hastaligin prognozunun hizli ve karmasik olmasi hasta ve
ailesini fiziki, sosyoekonomik ve psikolojik yonden olumsuz etkilemektedir. Cok yonlii bakim gereksinimlerinin
olusabildigi bu hastalik grubunda hemsireler, hasta merkezli ve kanita dayali bir bakim sunarak hasta ve ailesinin
yasam kalitesinde artig saglayabilirler. Hastayla siirekli temas halinde bulunan ve bakim veren hemsireleri
ilgilendiren bir diger konu da enfeksiyon kontroliidiir. Bu makalede, CJH hastalarinda olusabilecek bakim
gereksinimleri ve hemsirelik yaklasimlari incelenmistir.

Anahtar Kelimeler: Creutzfeldt-Jakob Hastaligi, hasta-odakli hemsirelik, bakim siireci

Abstract

Creutzfeldt-Jakob disease (CJH); is a prion disease that occurs with symptoms of cognitive and mental state
deterioration, cerebellar ataxia, myoclonic movements and vision loss. It is important to distinguish it from other
diseases as it progresses rapidly and causes death. From laboratory studies, EEG is initially non-specific, and in
the middle and advanced stages of the disease, periodic sharp wave discharges typically occur every 0.5-2 seconds.
Its annual incidence has been reported as one in a million. The application of patients with different clinical features
makes it difficult to recognize the disease. The prognosis of the disease is fast and complex, affecting the patient
and family negatively in term of physically, socioeconomically and psychologically. In this disease group, where
multi-faceted care needs can occur, nurses can provide a patient-centered and evidence-based care to increase the
quality of life patient and their family. Another issue that concerns nurses who are in constant contact with the
patient and provide care is infection control. In this article, care needs that can occur in CJH patients and nursing
approaches are examined.
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Giris
Creutzfeldt-Jakob hastaligi (CJH) insan prion hastaliklarinin en sik goriilen tiirtidiir. Bu
hastalik prion ad1 verilen enfeksiydz maddenin aktarimi, kusurlu prion proteinin genetik gecisi
ya da bilinmeyen mekanizmalar sonucunda sporadik olarak ortaya ¢ikabilmektedir.!

CJH’nin sporadik, varyant, familyal ve iyatrojenik olmak tizere dort farkli alt tipi
bulunmaktadir. Sporadik form, prion proteinlerinin transformasyonu ve somatik genetik
mutasyonlar ile meydana gelir. Varyant form, “deli dana hastalig1” olarak bilinen enfekte
hayvanin etinin tiiketilmesi ile meydana gelir. Ailesel form otozomal baskin mutasyon sonucu
gorGlur. Neticede fatal familyal insomnia ve Gerstmann-Straussler-Scheinker olusur. Iatrojenik
form ise pitliter hormon tedavisi, kontamine nérocerrahi aletlerinin kullanimi, dural greft ve
kornea naklinden sonra gorliir.2

Yillik goriilme siklig1 milyonda bir olarak bildirilmistir. Klinik olarak hastalik orta ve
ileri yasta, nadir olarak da erken eriskinlik doneminde hizli ilerleyen demans tablosuyla ortaya
¢ikar. Demans disinda en sik piramidal, ekstrapiramidal, serebellar bulgular ve myoklonus
goriiliir. Hastalik 2-7 ay i¢inde hizla ilerler ve belirtilerin baslamasindan sonra bir yil i¢inde
oliimle sonuglanir.® Ortalama sag kalim oran1 6 aydir. Hastalarin %90’indan fazlasi, semptom
baslangicini takip eden bir yil icerisinde hayatini kaybeder. En sik goriilen yas araligi 70°li
yaslardir, 20-40’l1 ve >80’li yaslarda daha az goriiliir.*

CJH tanisinda MRI (Magnetic resonance imaging); en kullanigh, duyarliligi ve
ozgilligl yiiksek, ulasilabilir ve invaziv olmayan bir testtir. Klasik MRI bulgular1 kuyruk,
putamen ya da kortexte yiksek sinyalizasyon izlenmesidir. Kanda ve idrarda saptanan anormal
PrPS¢ (prion proteini) diizeyinin de tanry1 destekledigi belirtilmektedir.’ Tani kriterleri;

Kesin

e Progresif norolojik sendrom ve

e Noropatolojik, immiinohistokimyasal ya da biyokimyasal testlerle onaylanmasi
Muhtemel

e |. madde + Il. maddelerden ikisi ve tipik EEG

e Yadal. madde + II. maddelerden ikisi ve tipik MRI

e Yadal. madde + II. maddelerden ikisi ve pozitif serebrospinal sivi (CSF) 6rnegi

e Ya da progresif norolojik sendrom ve CSF’te ya da diger dokularda ger¢ek zamanli
sarsintinin indiikledigi dontigiimiin goriilmesi

Olas1

o0 |. madde + II. maddelerden ikisi + siire <2 yil
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0 |. madde = Hizli progresif kognitif bozukluk
o Il. maddeler = Myokloniis

e Vizlel ya da serebellar sorunlar

e Piramidal ya da extrapiramimidal belirtiler

e Akinetik mutizm!

Laboratuvar incelemelerinden EEG’de baglangigta 6zgiil olmayan bulgular, hastaligin
orta ve ileri donemlerinde ise tipik olarak 0.5-2 saniyede bir olusan periyodik keskin dalga
desarjlar1 goriiliir. Hastaligin klasik ti¢ bulgusu olan ilerleyici demans, myoklonik sigramalar
ve EEG degisikliklerinin hastalarin = % 25’inde  goriilmemesi tan1  koyulmasin
gii¢lestirmektedir.’

Hastaligin goriilme sikliginin az olmasi, tan1 konulmasindaki giicliikler ve prognozunun
hizl ilerlemesi dnemini arttirmaktadir. Hasta ve yakinlari ile siirekli etkilesim icerisinde olan
hemsirelerin, hastanede yatis ve taburculuk dénemi icin sorumluluklari biiyiiktiir. Ozellikle
hastaligin ilerleyen evrelerinde hemsirelik bakim ve girisimlerine ihtiyag duyulmasi, fakat
hastaliga spesifik hemsirelik bakimini ele alan kaynaklarin sinirli olmast nedeniyle bu
derlemenin ele alinmas1 amaglanmustir.

Enfeksiyon Kontroli
Enfeksiyon kontrolii, saglik ¢alisanlarini ilgilendiren temel konulardandir. Mesleki maruziyetin
olabilecegi bildirilmesine ragmen, bu risk azdir. Kanin bulastiricilig1 bilinmesine ragmen digki,
ter, salya ve diger dis salgilarin bulagtiriciligt bulunmamakta, idrarin bulastiriciligl ise
belirsizdir. ”8 Diinya Saglik Orgiitii (DSO)’niin korunma dnlemleri;
e Sigir eti kaynakli Bovine Spongiform Encefalopati (BSE) etkenine maruziyetten
kaginma
e Iatrojenik maruziyetten kaginma
0 Etkeni tasiyan ya da siipheli kisiler ve dokular1 konusunda spesifik dnlemler
alinmast
o Kadavradan insan duramater, pituiter hormon ve kornea nakli olanlar riskli
gruba alinmalidir.
0 latrojenik risk degerlendirmesi yaparken nakledilen dokunun tiirii dnemlidir.
Etkenin santral sinir sisteminde daha yogun oldugu bildirilmektedir.
o Sekonder bulasim ise kan transfiizyonu ile oldugu bildirilmistir.’
e Hastanede hastalar icin 0zel bir odaya gerek duyulmamaktadir. Beslenme tiipii,

aspirasyon sondasi ve ¢amagirlar i¢in standart 6nlemler yeterli olmaktadir.
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e BSE etkeni ile enfekte ya da siiphesi bulunan hastalara kullanilan invaziv arag gereclerin
sterilizasyonuna dikkat edilmelidir.

e Prion hastalig1 bulunan ya da siipheli olan hastalar donor olamaz (organ, doku, hormon,

kan vb.)
e Standart enfeksiyon kontrol &nlemleri uygulanmalidir.®°

Hemsirelik Yonetimi

Fiziksel bakim
Bakim gereksinimlerinin karmagikligi nedeniyle hemsirelerin CJH hastalarinda giin boyu
gozlem ve tanilama yapmasi gerekmektedir. Hastaligin ilerlemesiyle hastalar yataga bagimli
duruma gelebilir. Hemsire; hijyen, beslenme, basing yaralanmasindan korumak i¢in pozisyon
degisikligi ve koruyucu dnlemlerin alinmasi konusunda destek bakim saglamalidir.1%!!

-Disfaji: Hastalarin biiyiik bir kisminda gorilmektedir. Disfaji yonetiminde en 6nemli
nokta aspirasyonu 6nlemek i¢in yutma refleksinin degerlendirilmesidir. Yutma islevi bozulmus
hastalarda uygun pozisyonda (fowler, semifowler) kivami arttirilmis sivi gidalarin verilmesi
gerekir. Hastanin agiz bakiminin diizenli sekilde yapilmasi gerekliligine ragmen gelisebilecek
myokloniis atagi nedeniyle cogu zaman sikintili bir durum olmaktadir. Hastalar gerektiginde
nazogastrik, orogastrik, gastrostomi gibi farkli yollardan beslenebilir. Bu invaziv araglarin
bakimi, enfeksiyon gelismesini 6nlemek agisindan dnemlidir.

-Inkontinans: Ozellikle bagimli durumda bulunan hastalarda ajitasyon, stres ve
huzursuzlugun en énemli nedenidir. Inkontinans yénetiminde ilk yaklasim foley ya da kondom
kateter kullanilmasidir. Bu sekilde hem hastanin kuru ve temiz tutulmasi saglanir, hem de
hastaya daha az uyaran verilmis olur.

-Konstipasyon: Hastalarda siklikla besin aliminin azalmasi ve mobilitenin bozulmasi
sonucu olusur. Fiziksel olarak rektal muayene myoklonik nébetleri ve ajitasyonu tetikleyecegi
icin rektal muayeneden kacimilmasi bagirsak aligkanliginin  giinlik kaydedilmesi
konstipasyonun degerlendirilmesinde uygun yontemdir. Yeterli ve dengeli sivi ve besin
alimmin siirdiiriilmesi gerekir.'!

Guvenli cevre

Myokloniis ataklari sirasinda; hasta i¢in giivenli bir ¢evre olusturulmali, yiiksek ses ve hastanin
yiizline denk gelen direk 151k kaynagi kullanilmamalidir. Ataklarn tetikleyebilecek her girisim
sirasinda dikkatli olunmali, gereksiz temas ve hareketlerden kacinilmalidir. Ataklar sirasinda
olusabilecek diisme ve fraktiirleri 6nlemek i¢in yatak i¢i gerekli onlemler alinmali (yatak

kenarliklarinin kaldirilmis olmasi, vurma ve ¢arpma olasiligina karsi yastik, battaniye gibi
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materyallerle desteklenmesi), hasta tespitinin fraktiirlere neden olabilecegi unutulmamalidir.
Gerektiginde relaksasyonu saglayabilmek igin onerilen ilag tedavisi uygulanir, 1213
-Enfeksiyonlardan koruma
Yogun bakimlarda akciger enfeksiyonlari; ventilatore bagli olma, aspirasyon ve saglik bakim
uygulamalar ile ilgili enfeksiyon goriilme olasiligr artar. CJH hastalarinin hizli progresyonu
nedeniyle yogun bakima yatislar1 gerekebilmektedir. Bu durumda akciger enfeksiyonlarindan
korumak icin;
e Hastanin oral mukozasi giinliik degerlendirilmeli, uygun agiz bakimi saglanmali,
e Postiiral drenaj ve Oksiirme egzersizleri ile hastanin etkin sekilde sekresyonlarin
atabilmesi icin desteklenmeli,
e Hasta entiibe ise aspirasyon islemi steril yapilmali ve kisa siirmeli,
e Hastanin aspire etmesini 6nlemek i¢in yemek yerken ve yemek yedikten 1 saat sonraya
kadar oturur ya da yatak bas1 30-45° kalkmis pozisyonda olmalidir.
Hastada bulunan diger invaziv arag gerecler de (lriner Kkateter, santral ventz Kateter,
nazogastrik sonda, arter kateterizasyonu gibi) enfeksiyon kaynagi olabilmektedir. Bu araclarin
bakimi kanita dayali uygulamalar gergevesinde aseptik kosullarda saglanmalidir.t?
-Mental durumda bozulma ve iletisimde azalma
Hemsireler; hastada goriilebilecek haliisinasyon, dalgali duygu durum ve ajite davranislar gibi
psikiyatrik semptomlara karsi bilingli olmali ve hasta yakinlarini uyarmalidir. Hastayla
konusurken g6z temasi kurulmali, kendisine saygi duyuldugu gosterilmelidir. Basit bir dil
kullanilmal1, yavag ve anlasilir bir sekilde konusulmalidir. Eger hasta entiibe ya da sozel iletisim
kuramayacak durumdaysa, hastanin yiiz ifadesi ve beden diline dikkat edilerek ihtiyaglari
saptanabilir. Boylece hasta kendini ifade edebildigini hissedecektir. Hastanin yanina
gidildiginde hemsire kendini tanitmali, tarih ve zaman hatirlatilarak biling ve oryantasyonu
desteklenmelidir. Hastaya sevdigi miizik ve kisilerin sesleri dinletilebilir.'?*3
-Ailenin desteklenmesi ve egitim
CJH, kompleks ve hizli progresyon gosterdigi i¢in hasta ve ailesi zorlu bir siiregten
geemektedir. Psikososyal, emosyonel, spiritiiel acidan hasta ve ailesine biitiinciil bir bakim
planlanmalidir. ¥ Hastaligin yiikiiniin arastirildig1 bir ¢alismada, ailelerin biiyiik bir zaman
kayb1 ve mali yiikle karsilastiklar ifade edilmistir.}* CJH tanis1 alan kisilerin aileleri ile yapilan
bir ¢alismada hasta yakinlari, bakim ve hastalik prognozu ile ilgili konularda bilgi
eksikliklerinin oldugunu belirtmislerdir.'® Hasta ve ailesi, standart enfeksiyon kontrol énlemleri

konusunda egitilmelidir. Taburculuk sonrasi hastada kas atrofisini dnlemek icin yapilmasi
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gereken egzersizler konusunda hasta yakinlarina bilgi verilmelidir. Bagimsiz olarak bakimini
yerine getiremeyen hastalar i¢in bakimin nasil yapilmasi gerektigi, bakim verilmeden dnce ve
verildikten sonra el ytkamanin énemli oldugu anlatiimalidir.?
Hastahktan Korunmada Genel Oneriler
Hastaligin major bulas yolunun, enfekte sigir eti ve et riinlerinin (pastirma, sosis vb.)
tiikketilmesi oldugu bilinmektedir. Ancak sadece bu iirlinleri tiikketenlerin degil, ayn1 zamanda
tiretiminde c¢alisan kisilerinde risk altinda oldugu, 6zellikle enfekte hayvanin santral sinir
sisteminin tiiketilmesinin bulas i¢in daha biiyiik risk olusturdugu bildirilmistir. Insandan insana
direk bulas bildirilmemistir. Sekonder bulas yolu kan transfiizyonu ve enfekte cerrahi
aletlerdir.® Normal klinik ve sosyal temas, invaziv olmayan girisim ve testler risk
olusturmamaktadir. Hastanin izole edilmesine gerek yoktur. Ancak hastane ortaminda kan
bulasina, enfekte keskin aletlerin batmasi ve kesisine dikkat edilmelidir. Hastanin kaninin
bulastig1 cerrahi aletler, ortam ve esyalar 6zel olarak Onerilen dezenfeksiyon/sterilizasyon
yontemi kullanilarak temizlenmelidir.'’
Sonug ve Oneriler

CJH, nadir goriilen bir hastalik olmasina ragmen hasta ve ailesi i¢in yikic1 sonuglara neden
olabilmektedir. Hastanin hizla degisen prognozu ve bunun sonucunda ortaya ¢ikan bakim
gereksinimlerinin  karsilanmasi, hasta ve yakinlarimin yasam kalitesini olumlu yonde
etkileyecektir. Bakim verilirken hasta merkezli ve kanita dayali uygulamalar kullanilmalidir.
Konforun saglanmasi, korunma, komplikasyonlarin 6nlenmesi ve agrinin etkin tedavisi

bakimin birincil amaglarindandir.
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