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Summary

Aim. The purpose of the study was to analyze the functioning of a family as perceived by
a person with Marfan syndrome and to look for relationships between the characteristics of
the system and the overall quality of life of the ill.

Material and method. Participants included 33 individuals with Marfan syndrome and
33 individuals without chronic illness. We used the Family Evaluation Scale — the Polish
adaptation of the FACES-IV by D.H. Olson and the Satisfaction with Life Scale (SWLS) by
Diener, Emmons, Larson and Griffin.

Results. People with Marfan syndrome perceive their families as significantly less coherent
and significantly more disengaged than people without chronic illness. This family system
of people with Marfan syndrome can be characterized by low scores on the “Cohesion” and
“Flexibility” and high scores on the other four scales showing the level of imbalance of the
family as a system, which makes this family profile similar to an ‘unbalanced’ system. Life
satisfaction of people with Marfan syndrome correlated positively with “Cohesion”, “Flex-
ibility” and “Family Satisfaction” as features of family system perceived by them

Conclusions. The obtained results confirm the importance of supporting families of people
with Marfan syndrome and specialist help aimed at dealing with emotional burden related to
the health of the patient.
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Wprowadzenie

We wspotczesnych czasach dominuje biomedyczny model w podejs$ciu do pacjenta.
Szczegdlng rolg psychologdw jest pokazanie mozliwosci wsparcia pacjentow chorych
somatycznie oraz ich rodzin. Dotychczas psychoterapia kojarzyta si¢ ze wsparciem
ludzi cierpigcych na zaburzenia psychiczne. Naukowe rozpoznanie funkcjonowania
psychospotecznego 0sob z zespotem Marfana umozliwi ukierunkowanie profesjonal-
nego wsparcia, a takze okreslenie obszaréw pomocy.

Badania dotyczace funkcjonowania psychospotecznego i rodzinnego osob z zespo-
tem Marfana ukazuja kolejny obszar, w ktérego zakresie poszerzenie wiedzy 1 zapro-
ponowanie nowych kierunkow specjalistycznych oddziatywan moze si¢ przyczynic¢ do
poprawy jakosci zycia chorego i jego bliskich. Podkreslenie roli i mozliwos$ci dziatania
psychoterapii w stuzbie medycyny jest szczegdlnie wazne zwlaszcza w sytuacji, kiedy
specjalista ma $cisle okreslone granice pomocy pacjentowi. Badania wielowymiarowe nad
osobg chorg przewlekle przyczyniajg si¢ do rozwoju podejScia biopsychospotecznego [1].

Dostepnych jest niewiele badan nad reakcja systemu rodzinnego na chorobe
cztonka rodziny, a te, ktore przeprowadzono w paradygmacie systemowym, w duzej
mierze odnosza si¢ do chorob nowotworowych [1]. Niedostateczna jest tez liczba
badan dotyczacych psychospotecznych aspektow zycia 0sob z zespotem Marfana [2].
Dotychczasowe analizy pokazuja, ze osoby te majg obnizong jako$¢ zycia, borykajg
si¢ z wyzwaniami w edukacji, pracy, w zyciu rodzinnym, cierpig na zaburzenia de-
presyjne i lgkowe. Nie badano jednak dotad cech rodzin i funkcjonowania systemow
rodzinnych z osobg z zespotem Marfana [2].

Specyfika zespolu Marfana — aspekty medyczne i psychologiczne

Zesp6t Marfana to uwarunkowana genetycznie choroba tkanki tacznej, wywoly-
wana mutacja w genie fibryliny-1 [3, 4]. Zesp6t ten charakteryzuje si¢ zroznicowanym
obrazem klinicznym i przebiega z zajeciem wielu narzadow i uktadow. Najbardziej
rozpoznawalne w zespole Marfana sa nieprawidlowosci ukladu szkieletowego:
nadmierny wzrost, deformacje klatki piersiowej, skrzywienie krggostupa, niepropor-
cjonalnie dlugie w stosunku do tulowia konczyny gérne i dolne, wydtuzone palce
rak 1 stop (tzw. pajakowatos¢ palcow) oraz dysmorfia twarzy [5-7]. U pacjentow
z zespotem Marfana bardzo czesto wystepuja takze powazne zmiany w narzadzie
wzroku, najczeséciej wysoka krotkowzrocznos$c 1 podwichniecie soczewki, czyli jej
przemieszczenie si¢ w pozycje nieanatomiczng [8]. Najpowazniejsze jednak sa nie-
prawidtowosci w uktadzie sercowo-naczyniowym i to one odpowiadaja za skrocenie
dlugosci zycia pacjentow z zespolem Marfana. Glowna przyczyna zgondw sa peknigcia
i rozwarstwienia tetniakow aorty [9, 10].

Przebieg kliniczny zespotu Marfana w istotny sposdb wptywa na sferg psychiczng
pacjentéw. Duzym obcigzeniem jest Swiadomo$¢ zagrozenia zycia zwigzana z ryzykiem
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peknigcia lub rozwarstwienia aorty, konieczno$¢ poddania si¢ operacji kardiochirur-
gicznej czy poglebianie si¢ nieprawidtowosci w narzadzie wzroku i niebezpieczenstwo
utraty widzenia. Natomiast w wypadku rodzinnego wystepowania zespolu chorzy
doswiadczajg naglej utraty bliskiego cztonka rodziny. Z zespotem Marfana taczg si¢
takze liczne ograniczenia w zyciu codziennym, spowodowane m.in. odczuwanymi
dolegliwos$ciami (uczuciem przewlektego zmegczenia, dolegliwo$ciami bélowymi
stawOw), niemozno$cig uprawiania sportu, koniecznoscig unikania urazow czy $ci-
stym przestrzeganiem zalecen np. po implantacji mechanicznej zastawki. Co wigcej,
odmienny wyglad (wysoki wzrost, niedobdr masy ciala, nieproporcjonalnie dtugie
konczyny) wigze si¢ z trudno$ciami w funkcjonowaniu spolecznym, stygmatyzacja
i odrzuceniem.

Badania wskazujg, ze osoby z zespolem Marfana majg znaczgco obnizong jako$¢
zycia [11-13]. Obserwuje si¢ u nich wyzszy niz przecig¢tnie poziom stresu psycholo-
gicznego oraz wzmozone ryzyko zachorowania na zaburzenia psychiczne [13]. Osoby
te ze wzgledu na swoj stan zdrowia majg problem z zatrudnieniem badz narazone sa
na dyskryminacj¢ w miejscu pracy. Powiklania zagrazajace zyciu, charakterystyczny
wyglad 1 zwigzana z tym stygmatyzacja chorych prowadzg do powstawania zaburzen
emocjonalnych [2]. Z analizy dostepnych wynikéw badan wynika, Zze u osob z ze-
spotem Marfana stwierdza si¢ objawy psychopatologiczne czesciej niz w populacji
ogoblnej. Odnotowano przede wszystkim wystepowanie depresji i zaburzen lekowych
[12, 14]. Na samopoczucie i obnizone funkcjonowanie psychiczne chorych ma wptyw
wzmozone odczuwanie przez nich zmgczenia. Ponadto choroba ta wigze si¢ z ogra-
niczeniami fizycznymi, spowodowanymi nieprawidtowym funkcjonowaniem uktadu
krazenia, a takze zmniejszong zdolno$cig ostrego widzenia oraz nieprawidlowo$ciami
w uktadzie oddechowym [11]. Ograniczenia fizyczne utrudniaja chorym wykonywanie
codziennych czynnosci, takich jak chodzenie do szkoty, pracy, uprawianie sportu czy
aktywny udziat w zyciu spotecznym.

Jako reakcja obronna w obliczu zagrozenia zycia pojawia si¢ silne dziatanie me-
chanizmow obronnych, przede wszystkim wypierania [15]. Zachowanie spoteczne
0s0b dorostych implikowane jest przez sposob, w jaki byly traktowane w dziecinstwie.
Nasmiewanie si¢ i szydzenie z dzieci z zespotem Marfana ze wzglgdu na ich odmienny
wyglad powoduje, ze w dorostosci osoby takie sg zamknigte w sobie i majg problem
znawigzywaniem kontaktow [16]. Autorzy innych badan dowodza, ze zaburzony obraz
ciata u chorych wptywa negatywnie na zycie seksualne [2]. Ponadto na samopoczucie
chorych oddziatuja tez przyjmowane leki, przebyte operacje i hospitalizacje [11].

Diagnoza choroby zagrazajacej zyciu, jaka jest zespot Marfana, wiaze si¢ z poja-
wieniem si¢ Igku [17]. Proces informowania o diagnozie i forma przekazania informacji
choremu sg uwarunkowane spotecznie i kulturowo, powstaja wokot nich tez liczne
kontrowersje. Przekazanie informacji pacjentowi i jego rodzinie implikuje przebieg
procesu radzenia sobie z chorobg przez pacjenta, ale takze przez jego rodzing. Mamy
tutaj dwa skrajnie r6zne modele informowania o diagnozie: model otwartej komunikacji
0 rozpoznaniu i ocenie rokowania oraz model, w ktorym postuluje si¢ zachowanie w ta-
jemnicy prawdy o rozpoznaniu i rokowaniu w danej chorobie, co skutkuje powstaniem
»zmowy milczenia”. To drugie podejscie jest w Polsce bardziej rozpowszechnione,
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niesie za$§ za sobg brak przyzwolenia na rozmowe o chorobie i emocjach jej towa-
rzyszacych z bliskimi, z rodzing. Odbywa si¢ to w atmosferze sztucznosci, podszytej
ktamstwem, co przyczynia si¢ do oslabienia wi¢zi 1 emocjonalnego zdystansowania
si¢ wobec siebie cztonkow rodziny, w ktorej jest osoba chora. Emocje chorego ule-
gaja sttumieniu, co w dalszej perspektywie czasowej grozi utratg kontroli nad nimi.
Natomiast przeciwstawne podej$cie do informowania o diagnozie pozbawia chorego
nadziei, ma niewatpliwie negatywny wptyw na zdrowie psychiczne, a w konsekwencji
takze na stan zdrowia fizykalnego pacjenta [17—19]. Lek pojawiajacy si¢ w systemie
rodzinnym zwigzany z ryzykiem utraty bliskiej osoby, w zaleznosci od sity i jakoSci
wigzi, moze albo sprzyja¢ zblizaniu si¢ do siebie cztonkdéw rodziny, albo prowadzi¢
— przez unikanie rozméw na trudny temat i dzielenia si¢ swoimi uczuciami — do ich
dystansowania si¢ od siebie nawzajem.

Rodzina z osobg chorg przewlekle

Naturalnym i pierwotnym $rodowiskiem cztowieka jest rodzina. W podejsciu
systemowym rodzing postrzega si¢ jako integralng cato$¢ — zjawisko wielowymia-
rowe, ze swoja strukturg, systemem rol, wiadzy oraz kontroli, a takze schematami
komunikacyjnymi. W ujeciu systemowym kazdg zmiang w catej rodzinie lub dotyka-
jaca poszczegblnych cztonkoéw rodziny traktuje si¢ jako rezultat dziatania systemu.
Prawidlowe dzialanie systemu rodzinnego zapewnia mu zdolno$¢ do utrzymania
homeostazy, czyli stabilnosci. Fundamentalnym zatozeniem jest to, ze zmiana w jed-
nej czescl systemu pociagga za sobg zmiang systemu jako catosci, jednocze$nie brak
zaangazowania w zmian¢ cho¢by jednego elementu systemu blokuje proces zmiany
w catym systemie [20-22].

W cyklu zycia rodziny system jest wielokrotnie mobilizowany do zmian przez
nastepowanie wydarzen naruszajacych jego rownowage. Rodzina zazwyczaj ptynnie
przechodzi przez kolejne fazy zycia rodziny implikowane przez wydarzenia zyciowe
takie jak narodziny dziecka, jego dojrzewanie, usamodzielnianie si¢ [23]. Istniejg row-
niez inne czynniki, ktore silnie prowokuja system rodzinny do zmian, a sg to wydarzenia
zyciowe nagte i niespodziewane (takie jak np. choroba jednego z cztonkow rodziny),
przez Carter i McGoldrick [23] okreslane jako nieprzewidywalne poziome stresory.
To, jak rodzina sobie z nimi radzi, moze zaleze¢ nast¢pnie od stresorow pionowych,
czyli zasad, regul i przekonan dotyczacych m.in. choroby, roli osoby chorej w rodzi-
nie, ktore sa transmitowane z pokolenia na pokolenie. Choroba przewlekta zaktoca
osigganie celéw i zadan zyciowych, a jej oddzialywanie na jednostke¢ prowadzi do
utrwalenia si¢ tych zmian, ktore byty pierwotna, reaktywna i tymczasowa odpowiedzia
systemu rodzinnego na zmiang. Zmiany w rodzinie, ktére wywotuje choroba, to m.in.:
zaburzenia rytmu dnia, ktopoty finansowe, zaburzenia planow krotko- i dtugotermi-
nowych, utrata bliskosci fizycznej w matzenstwie, konflikty 1 zaburzenia komunikacji
w rodzinie, izolacja od spraw zewnetrznych i koncentracja na problemach rodzinnych,
powodujace usztywnienie lub zamknigcie granic systemu rodzinnego [24].

W zwigzku z duzg liczba negatywnych konsekwencji dla pacjenta i jego ro-
dziny kazda choroba jest oceniana jako stresor dla wszystkich jej cztonkow [25].
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Istnieje zalezno$¢ miedzy przebiegiem choroby a procesami wewnatrzrodzinnymi.
Znaczenie, jakie rodzina nadaje chorobie, modyfikuje reakcje rodziny. Postrzeganie
choroby jako powaznego zagrozenia najczesciej wywotuje ek i depresje, natomiast
spostrzeganie choroby jako wyzwania mobilizuje energi¢ i zasoby niezbedne do
radzenia sobie z chorobg [1]. Na adaptacj¢ danej osoby do sytuacji pogorszenia jej
stanu zdrowia oraz na podej$cie rodziny do procesu zmagania si¢ z chorobg cztonka
rodziny wptywa zwtaszcza schemat choroby, rozumiany jako zestaw przekonan
pacjenta i odczu¢ w stosunku do choroby powstaty na bazie pozyskanych informacji
od lekarza i innych zrodet wiedzy, zmodyfikowany wlasng interpretacja pacjenta
[25]. Stanowi on klucz do zrozumienia emocjonalnego i behawioralnego stosunku
do choroby [1].

Rolland [26] sformutowat zatozenia systemowego modelu rozumienia rodziny
w obliczu radzenia sobie z choroba jednego z jej cztonkoéw. Postuluje on, aby przy
rozpatrywaniu sytuacji przewlekle chorego i jego rodziny postrzegac chorobe (illness
system) wielopoziomowo. Model ten uwzglgdnia trzy wymiary. Pierwszy z nich to
psychospoteczne aspekty choroby — wskazuje na konieczno$¢ uwzglednienia typu
choroby w projektowaniu wsparcia dla rodziny. W obszarze tym Rolland wyroznia
choroby $miertelne, skracajace zycie i niezagrazajace zyciu. Kolejnym poziomem
w wymiarze psychospotecznym schorzenia jest przebieg choroby, analizowany poprzez
pytania o to, czy choroba jest postepujaca, czy wystepujg w niej nawroty, lub tez czy jej
przebieg nie postgpuje w czasie. Podejmuje si¢ réwniez analizy w kierunku nasilania
si¢ niepetnosprawnosci, bowiem choroba moze powodowa¢ nagla niepetnosprawnosé
badz dana osoba moze stawac si¢ niepetnosprawna wraz z rozwojem choroby, ponoszac
przy tym kolejne straty.

Konceptualizujac psychospoteczny aspekt choroby chronicznej, jako drugi wy-
miar systemowego modelu rodzina—choroba Rolland [26, 27] uwzglednit cykl zycia
cztowieka, rodziny i choroby. W tym wymiarze choroba jest postrzegana jako proces
podzielony na fazy kryzysu, faze chronicznego stanu chorobowego i faze terminalna.
Na kazdym z etapow rodzina ma inne zadania rozwojowe, a rolg poszczegdlnych jej
cztonkow jest elastyczne dostosowanie si¢ do kazdego z wymienionych okresow.
Trzecim wymiarem jest transgeneracyjna historia choroby — straty i1 kryzysy danej
rodziny obejmujace jej system przekonan, a takze kulturg i tradycje kultywowane
przez rodzing. Ten wymiar podkresla konieczno$¢ poszerzenia wywiadu rodzinnego
w perspektywie systemowej o takie aspekty radzenia sobie z chorobami w przesztosci
przez rodzing, jak: schematy adaptacji, powtorzenia, braki ciaglosci, przesunigcia
w relacjach rodzinnych (alienacja, triangulacje, separacje). Tego rodzaju schematy
sg transmitowane przez pokolenia jako rodzinne mity, tematy tabu, katastroficzne
przewidywania i system przekonan [28].

Rozumienie rozwoju choroby, rozwoju indywidualnego cztonkdéw rodziny, w tym
chorego, oraz cyklu rozwojowego rodziny jako trzech przenikajacych si¢ wzajemnie
nici jest bardzo ztozonym procesem, ktory dotad byt niewystarczajaco eksplorowany
w odniesieniu do 0s6b z zespotem Marfana. Prowadzenie badan w nurcie transge-
neracyjnych przekazéw wydaje si¢ przy tym szczegélnie istotne ze wzgledu na spe-
cyfike zespotu Marfana polegajaca na tym, ze w wypadku 75% chorych zespot jest
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dziedziczony [13]. W zwiazku z tym rodzina ma w swojej historii nagle straty i liczne
przekonania dotyczace np. mozliwosci uratowania zycia bliskiego.

Cechy systemu rodzinnego a jako$¢ zycia osob z zespolem Marfana

Dotychczasowe badania nie dajg jednoznacznej odpowiedzi w kwestii wpty-
wu choroby na system rodzinny. Donosza o silnych reakcjach systemu na chorobe
cztonka rodziny zmierzajacych do utrzymania rownowagi, co ma zapewni¢ poczucie
bezpieczenstwa. Zauwaza si¢ uaktywnianie takich mechanizmow, jak: zaprzeczanie
konfliktom, ograniczanie komunikacji i thumienie uczu¢ [1, 29]. Wyniki dotychczas
prowadzonych badan wskazujg zatem na potrzebe dalszej eksploracji.

Jedna grupa badaczy dowodzi, ze choroba cztonka rodziny powoduje wigksze
niz dotychczas zblizenie si¢ rodziny do siebie, a choroba jest czynnikiem integruja-
cym [1, 20, 25]. W rodzinach, w ktorych jeszcze przed rozpoznaniem choroby wi¢z
byta silna, powazna choroba spowodowata zblizenie si¢ cztonkow rodziny do siebie
1 nasilenie wzajemnego wsparcia. Druga grupa badaczy natomiast wykazata, ze
w sytuacji dlugotrwatej choroby granice wewnatrzrodzinne rozmywaja sie, a granice
zewnetrzne usztywniaja. Ujawniono takze reakcje cztonkow rodziny polegajace na
prezentowaniu wrogos$ci wobec siebie nawzajem, odrzucaniu chorego, artykutowaniu
przekonania o fatalnej sytuacji zyciowej rodziny chorego wobec cztonkow innych
rodzin, wyrazaniu braku wiary w sens leczenia. Charakteryzowaly si¢ nimi zwtaszcza
te rodziny, ktore wczesniej byty skonfliktowane lub jedynie pozornie zachowywaty
dobre relacje [1, 24, 29-31]. Destrukcyjne bywa rowniez nadmierne koncentrowanie
si¢ rodziny na chorobie, tj. ,,owinigcie si¢” rodziny wokot choroby, poniewaz blokuje
ono rodzing przed podejmowaniem kolejnych zadan rozwojowych [1], zwigzanych
chociazby z pogarszaniem si¢ stanu zdrowia chorego i wigczeniem do opieki nad nim
wiegkszej liczby osob.

Dotychczasowe badania nad jako$cig zycia osob z zespotem Marfana dotyczyty
przede wszystkim jakosci zycia zwigzanej ze zdrowiem. Ich wyniki pozwalaja wniosko-
wac, ze osoby doroste z zespotem Marfana cechujg si¢ obnizong ogdlng jakos$cig zycia
zwigzang ze zdrowiem, aczkolwiek wnikliwsza analiza ujawnia pewne rozbieznosci.
Niektore badania wykazaty obnizong jakos$¢ zycia zalezng od zdrowia (HRQoL) we
wszystkich podskalach w poréwnaniu z ogélng populacjg w Norwegii, jednoczes$nie
nie ujawniajac zwigzkow miedzy kryteriami medycznymi zespotu Marfana a jako$-
cig zycia zalezng od zdrowia (HRQoL) [11]. Badania przeprowadzone w Stanach
Zjednoczonych notujg obnizong jakos$¢ zycia (HRQoL) tylko w zakresie podskali
,Funkcjonowanie fizyczne” w poréwnaniu z populacjg ogolng [32, 33]. Inne badania,
prowadzone z uzyciem skali Quality of Life Index-Cardiac Version I1I (QLI), ukazaty
nizsze wyniki 0sob z zespotem Marfana w zakresie funkcjonowania psychologicznego
niz w populacji 0sob cierpigcych na inne choroby kardiologiczne [12].
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Problem i cel badania

Celem badania byta analiza funkcjonowania rodziny w percepcji osoby z zespotem
Marfana oraz poszukiwanie zwiazkéw miedzy cechami systemu a ogdlng jako$cig
zycia chorego. Sformutowano trzy cele szczegdtowe: (1) okreslenie réznic pomiedzy
osobami z zespotem Marfana i osobami nieobcigzonymi choroba przewlekta w zakresie
spostrzegania funkcjonowania rodziny; (2) okreslenie profilu cech systemu rodzinnego
osoby z zespotem Marfana; (3) okreslenie zwigzkow migdzy specyfika systemu ro-
dzinnego i jakos$cig zycia 0osob obcigzonych chorobg. Badanie whasne zostato przepro-
wadzone w ramach projektu BST2016 Wydziatu Psychologii w Sopocie Uniwersytetu
Humanistycznospotecznego SWPS (WS0O/2016/A/04) ,,Zespot Marfana jako rzadka
choroba genetyczna w konteks$cie oceny jako$ci zycia i zasobow osobistych” oraz
w ramach szerszego projektu badan nad rodzing. Badanie uzyskato pozytywna opini¢
Komisji Etyki ds. Projektow Badawczych przy Instytucie Psychologii Uniwersytetu
Gdanskiego (wniosek 3/2016).

Zaproponowano nastepujace szczegdtowe pytania badawcze:

1. Czy istnieja réznice pomi¢dzy osobami z zespotem Marfana i osobami niechoruja-
cymi przewlekle w zakresie spostrzegania cech systemu rodzinnego oraz poziomu
zréwnowazenia rodziny?

2. Jaki jest profil cech systemu rodzinnego osoby z zespotem Marfana?

3. Czy funkcjonowanie rodziny pozostaje w zwigzku z poziomem jakoS$ci zZycia 0sob
z zespotem Marfana?

W literaturze przedmiotu istniejg wprawdzie przestanki pozwalajgce na sformuto-
wanie zatozen dotyczacych funkcjonowania rodzin 0s6b chorych przewlekle [1], jednak
ze wzgledu na brak doniesien o rodzinach 0séb z zespotem Marfana i niewielka liczbe
badan na temat psychologicznego funkcjonowania chorych trudniej jest zaproponowaé
kierunek hipotez. W zwigzku z tym zatozono, ze istniejg rdznice pomiedzy osobami
z zespotem Marfana i1 osobami niechorujacymi przewlekle w zakresie spostrzegania
systemu rodzinnego oraz poziomu zrownowazenia rodziny. Rdznice te dotyczy¢ beda
zwlaszcza obszaru wiezi rodzinnych, co powinno znalez¢ wyraz w odmiennym pozio-
mie spojnosci systemu rodzinnego. Do pytania drugiego nie zaproponowano hipotezy,
poniewaz brakuje badan dotyczacych funkcjonowania systemow rodzinnych. W tym
obszarze badania wtasne b¢dg miaty charakter eksploracyjny. Przyjeto natomiast, ze
wsrod osob z zespotem Marfana istnieje zalezno$¢ miedzy funkcjonowaniem systemu
rodzinnego a jako$cig zycia. Im wyzszy bedzie poziom cech systemu wskazujacych
na niezrownowazenie rodziny, tym nizsza bedzie jako$¢ zycia pacjentow.

Grupa badana

W badaniu uczestniczyto 66 0s6b — 33 z zespotem Marfana oraz 33 zdrowe. W obu
grupach bylo 21 kobiet i 12 mezczyzn. Srednia wieku wyniosta 33 lata, zaréwno
w grupie kryterialnej (M = 32,68; SD = 11,97), jak i w poréwnawczej (M = 33,03;
SD = 11,95). W obu grupach najwigcej osob miato wyksztatcenie $rednie (osoby
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z zespotem Marfana — 16, osoby zdrowe — 11) lub wyzsze (osoby z zespotem Marfa-
na — 15, osoby zdrowe — 13). Osoby z zespotem Marfana w wigekszo$ci pozostawaly
w zwigzkach (matzenskim — 12 oséb lub nieformalnym — 8 oséb), jedna osoba byta
po rozwodzie, a 12 0s6b nie miato partnera. W grupie nieobcigzonej chorobg prze-
wlekta 21 0séb zyto w zwigzkach (formalnych — 13, nieformalnych — 8), 3 osoby byly
rozwiedzione, a 9 nie stworzyto wlasnej rodziny. Czg¢$¢ badanych miata dzieci — 13
0s6b z zespotem Marfana i 17 oséb zdrowych. Przytoczone dane wskazuja na to, ze
porownywane grupy sg rownowazne pod wzgledem wieku, wyksztatcenia i sytuacji
rodzinnej (zwiazki partnerskie). Nieco wigcej zdrowych 0sob badanych miato dzieci,
co moze by¢ konsekwencja stanu zdrowia i sytuacji zyciowej osoby z chorobg prze-
wlekly 1 zagrazajaca zyciu. Z racji tego, ze w badaniu wtasnym uczestniczyty osoby
doroste zamieszkujace nadal z rodzinami pochodzenia Iub takie, ktore zatozyty juz
wiasne rodziny, zgodnie z ujgciem systemowym rodzing definiowano jako grono osob
spokrewnionych zamieszkujacych razem.

Badanie zostato przeprowadzone w latach 2016-2017 w Gdanskim Uniwersyte-
cie Medycznym, na terenie Kliniki Kardiologii Dziecigcej i Wad Wrodzonych Serca
Uniwersyteckiego Centrum Medycznego. Do grupy kryterialnej — klinicznej zaliczono
te osoby, u ktorych zdiagnozowano zesp6t Marfana lub zespdt marfanoidalny oraz
ktore wyrazity zgode na udziat w badaniach po zapewnieniu zachowania anonimo-
wosci przy prezentacji wynikow. Badanie kazdej osoby odbywato si¢ indywidualnie
w celu przeprowadzenia wywiadu medycznego i psychologicznego oraz wypehienia
kwestionariuszy i udzielenia odpowiedzi na ewentualne dodatkowe pytania. Osoby
w grupie kryterialnej, ze wzgledu na trwajacy proces diagnozowania, nie byly pod-
dawane jednorodnej terapii farmakologicznej zwigzanej z chorobg. Z perspektywy
systemowego modelu rodziny z chorobg autorstwa Rollanda [26, 27], z powodu
rozpoznania pewnych symptomow choroby oraz jednoczesnej niepewnosci co do
rozpoznania i nadziei na brak potwierdzenia diagnozy, rodziny badanych znajdowaty
sie¢ w fazie kryzysu.

Narzedzia i procedura

Do oceny cech systemu rodzinnego i profilu rodziny w badaniu wykorzystano
Skale oceny rodziny, ktore stanowia polska adaptacj¢ FACES-1V D.H. Olsona autor-
stwa A. Margasinskiego [34, 35]. Kwestionariusz tworzy osiem podskal nalezacych
do dwoch grup: (1) glowne skale Modelu kotowego — ,,Zrownowazona spdjnos¢”,
»Zrownowazona elastycznos$c”, ,,Niezwigzanie”, ,,Splatanie”, ,,Sztywnos¢”, ,,Chao-
tycznos¢”; (2) skale wartosciujace — ,,Komunikacja rodzinna”, ,,Zadowolenie z zycia
rodzinnego”. Narzedzie sktada si¢ z 62 pozycji, na ktoérych badani oceniajg stopien
swojego zadowolenia na 5-stopniowej skali, gdzie 1 oznacza ,,catkowicie si¢ nie
zgadzam”, a 5 — ,,catkowicie si¢ zgadzam”. Kwestionariusz uzyskal zadowalajacg lub
wysoka trafho$¢ wewnetrzng podskal, analiza konfirmacyjna za$ potwierdzita strukture
zgodng z Modelem kotowym [35]. W niniejszym badaniu analiza rzetelno$ci alpha
Cronbacha dla poszczegdlnych podskal wyniosta: ,,Zrownowazona spojnos¢” — 0,756,
»Zrownowazona elastyczno$é¢” — 0,670, ,,Niezwigzanie” — 0,818, ,,Splatanie” — 0,625,
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»3ztywnose” — 0,6, ,,Chaotycznosc” — 0,655, ,,Komunikacja” — 0,908, ,,Zadowolenie
z zycia rodzinnego” — 0,908.

Skala jakosci zycia SWLS autorstwa Dienera, Emmonsa, Larsona i Griffin w pol-
skiej adaptacji Juczynskiego [36] stuzy do oceny poczucia zadowolenia z zycia. Sktada
si¢ z pieciu stwierdzen ocenianych w skali 7-stopniowej — od ,,zdecydowanie si¢ zga-
dzam” (7 punktéw) do ,,zdecydowanie si¢ nie zgadzam” (1 punkt). Badany proszony
jest o ustosunkowanie si¢ do kazdego ze stwierdzen przez okreslenie, w jakim stopniu
kazde znich odnosi si¢ do jego dotychczasowego zycia. Im wyzszy wynik, tym wicksza
satysfakcja z zycia. W badaniu wlasnym rzetelno$¢ skali wyniosta o = 0,827.

Wyniki

W celu udzielenia odpowiedzi na pierwsze z pytan badawczych, dotyczace rdéznic
pomigdzy osobami z zespotem Marfana i osobami niechorujacymi przewlekle w za-
kresie spostrzegania cech systemu rodzinnego oraz poziomu zrownowazenia rodziny,
przeprowadzono analizy statystyczne testem ¢-Studenta. Uzyskane wyniki zostaly za-
prezentowane w tabeli 1 i na wykresie 1. Jedynie w zakresie podskal dotyczacych sity
wigzi pomigdzy cztonkami rodziny uzyskano wyniki wskazujgce na réznice pomiedzy
grupa kryterialng i porownawczg. W poréwnaniu z osobami nieobcigzonymi chorobg
przewlekla pacjenci z zespotem Marfana spostrzegaja swoje rodziny jako istotnie mniej
spojne 1 istotnie bardziej cechujace si¢ niezwigzaniem (p < 0,05). Wskaznik d-Cohena
przyjmuje przy tym umiarkowane wartosci.

Tabela 1. Istotno$ci réznic w zakresie cech systemu rodzinnego pomiedzy osobami
z zespolem Marfana i osobami zdrowymi

Wyszczegolnienie Osoby z zespotem Marfana | Osoby zdrowe
t-Studenta | df | p | d-Cohena

M sD M | SD
Zrownowazona 26,09 435 | 2840 | 483 | 2016 |63|,048| -050
spojnosce
Zrownowazona 2222 419 | 2388 | 450 | -1448 | 63| 153| -0.25
elastycznosé
Niezwiazanie 16,38 5,66 1318 | 492 | 2431 [63],018| 050
Splatanie 15,13 4,20 1370 | 452 | 1319 |63 ] .192| 025
Sztywnos¢ 17,38 427 16,85 | 4,19 502 | 63],618] ns
Chaotycznosé 17,81 3,98 17,40 | 529 360 |63].720| ns

W pozostatych skalach oceny rodziny, jak rowniez w wypadku zadowolenia z zy-
cia w rodzinie (tab. 2) uzyskano wyniki wskazujace na brak réznic mi¢gdzy grupami
w zakresie spostrzegania funkcjonowania rodziny jako systemu.
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Wykres 1. Profil wynikéw w zakresie skal Modelu kolowego oséb z zespolem

Marfana (ZM) i 0s6b zdrowych (Z)

Tabela 2. Istotno$ci roznic w zakresie skal wartosciujacych Modelu kolowego pomiedzy
osobami z zespolem Marfana i osobami zdrowymi

o Osoby z zespotem Osoby zdrowe
Wyszczeglnienie Marfana
M SD M SD | t-Studenta | df p d-Cohena
Komunikacja 35,93 7,48 39,09 | 741 -1,708 63 | 0,093 -0,25
Zadowolenie 36,66 699 |3915| 704 | 1343 | 63 | 0184 | 025
z Zycia rodzinnego

Osoby z zespolem Marfana wydaja si¢ mniej zadowolone z komunikacji w rodzinie
niz osoby nieobcigzone przewlekla choroba, przy czym w tej skali uzyskano wynik
o charakterze tendencji (p < 0,093), stad konieczne sg ostrozno$¢ w jego interpretacji
i poszukiwanie potwierdzenia w kolejnych badaniach.

Narzedzie do oceny cech rodziny SOR umozliwia okreslenie wskaznikow zrow-
nowazenia systemu na poziomie ogélnym oraz w zakresie spojnosci i elastycznosci
jako podstawowych wymiaréw w Modelu kotowym Olsona [35, 37]. Ponizej zapre-
zentowano wyniki wskazujace na istotna roéznice w zakresie wskaznika spojnosci
(» < 0,01) oraz wskaznika zrownowazenia rodziny (p < 0,05) pomiedzy osobami
z zespotem Marfana i osobami zdrowymi. Uzyskany rezultat pozwala stwierdzi¢, ze
w porownaniu z rodzinami bez osoby chorej przewlekle w rodzinach z osobg chorg
na zesp6t Marfana ich czlonkowie istotnie bardziej dazg do zachowania autonomii
we wzajemnych relacjach. Jest to interesujgcy wynik, biorgc pod uwage modele
teoretyczne oraz wiele dotychczasowych doniesien wskazujacych na tendencj¢ do
zachowywania blisko$ci w rodzinie, w ktdrej jest osoba chora, szczegdlnie gdy istnieje
wysokie ryzyko nagtej $§mierci. Z drugiej strony wlasnie Igk przed utratg bliskiej oso-
by przypuszczalnie wytwarza dystans i jest sposobem na zachowanie indywidualnej
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réwnowagi wewngetrznej, gdyz blisko$¢ oznacza bezposrednig konfrontacje z Iekiem
chorego i koniecznos¢ wspierania go przy jednoczesnym wilasnym niepokoju o utrate
bliskiej osoby. Chorzy z zespotem Marfana istotnie r6znig si¢ od 0oso6b zdrowych takze
W spostrzeganiu poziomu zrownowazenia rodziny.

Tabela 3. Istotno$ci réoznic w zakresie wskaznikow zréwnowazenia systemu rodzinnego
pomiedzy osobami z zespolem Marfana i osobami zdrowymi

o Osoby z zespotem Osoby zdrowe

Wyszczegdlnienie Marfana

M SD M SD | t-Studenta | df p | d-Cohena
Wskaznik 0,69 039 | 104 | 061 | -2718 | 63 | 0008 | -050
SPOJNOSCI
Wskaznik 0,71 0,36 085 | 045 | -1352 | 63 | 0481 | 0,25
elastycznosci
Wskaznik 070 033 | 093 | 046 | 2305 | 63 | 0024 | -050
Zrownowazenia

Drugim szczegdtowym celem badan wiasnych byto okreslenie profilu cech systemu
rodzinnego 0s6b z zespotem Marfana. Przeanalizowano rozktady wynikow stenowych
uzyskanych przez badanych obciazonych choroba. W wypadku ,,Zréwnowazonej
spojnosei” i,,Zrownowazonej elastycznosci” wyniki niskie (1-3 sten) i przecigtne (4—7
sten) uzyskato az 93% badanych. Wynik dotyczacy wiezi uczuciowej cztonkow rodziny
osoby z zespotem Marfana, r6zniacy ich od bliskich 0osob zdrowych, nieobcigzonych
chorobg przewlekla, i tym samym wskazujacy na specyfike rodzin osob z zespotem
Marfana, opisano juz powyzej. Interesujacy jest wynik dotyczacy elastycznosci ro-
zumianej jako cecha rodziny umozliwiajaca zmiang zasad i dostosowywanie si¢ do
wymagan wynikajacych ze zmian wewnatrz systemu lub tych dotykajacych rodzing
z zewnatrz. Jedynie 7% 0so6b z zespotem Marfana ocenito swoje rodziny jako wysoce
elastyczne, czyli zdolne dopasowa¢ swoje funkcjonowanie do okolicznosci, co wy-
daje si¢ niezbedne w wypadku posiadania cztonka rodziny obcigzonego powaznym
schorzeniem, gdy trzeba by¢ gotowym do podejmowania szybkiego dziatania w razie
zagrozenia zycia, jakie stwarza np. rozwarstwienie aorty.

W skali,,Niezwigzanie” 3,1% 0s6b z zespotem Marfana uzyskato niskie wyniki, co
oznacza wysoki stopien zwigzania pomig¢dzy cztonkami rodziny, a 40,7% wyniki prze-
cigtne. Pozostatych 56,2% chorych spostrzega swoje rodziny jako wysoce niezwigzane,
czyli pozostajace w dystansie uczuciowym wobec siebie nawzajem — sugeruje to m.in.
trudno$¢ w otrzymaniu wsparcia emocjonalnego, co wydaje si¢ bardziej oczywiste,
ale takze moze blokowac¢ kierowanie prosb o wsparcie instrumentalne np. w zwigzku
z dolegliwo$ciami wynikajgcymi ze schorzenia. Niskie wyniki w skali ,,Splatanie”
w grupie 0sob z zespolem Marfana uzyskato 3,1%, przeci¢tne wyniki — 71,9%, a wy-
sokie wyniki — 25%. Oznacza to, ze osoby z grupy kryterialnej w umiarkowanym
stopniu oceniajg cztonkdéw swojej rodziny jako nadmiernie uzaleznionych od siebie,
co przejawiatoby si¢ m.in. spedzaniem zbyt duzej ilo$ci czasu razem oraz odczuwang
presja, aby pozostawa¢ w duzej bliskosci ze soba i w oddaleniu od 0séb spoza rodzi-
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ny. Podobne profile wynikow stenowych, z przewaga przecig¢tnych rezultatow, czyli
typowych dla wigkszosci cztonkoéw rodzin, uzyskano w skalach ,,Sztywno$¢” (9,4%
0s6b z zespotem Marfana — wyniki niskie, 68,7% — wyniki przecietne, 21,9% — wy-
niki wysokie), oznaczajacej trzymanie si¢ ustalonych w rodzinie regut bez wzgledu
na okoliczno$ci zewngtrzne i sytuacje wewnatrz rodziny, oraz ,,Chaotyczno$¢” (3,1%
— wyniki niskie, 59,4% — wyniki przecigtne, 37,5% — wyniki wysokie), ktora mierzy,
w jakim stopniu w rodzinie jednoznaczne jest to, kto ustala obowiazujace w niej za-
sady i reguly. W obu skalach uwage zwraca jednak odstgpstwo od krzywej normalne;j
odpowiadajacej poszczegdlnym grupom wynikéw stenowych (16% — wyniki niskie,
68% — wyniki przecietne, 16% — wyniki wysokie), wskazujace na wyzszg sztywnos¢
przy jednoczesnej wyzszej chaotyczno$ci. Wyniki uzyskane przez osoby z zespolem
Marfana w tych dwoch podskalach moga sugerowa¢ umiarkowane trudno$ci w usta-
leniu oraz przestrzeganiu regut i zasad obowigzujacych w rodzinie, a takze w egze-
kwowaniu ewentualnych konsekwencji za ich ztamanie.

Analiza wynikoéw stenowych dotyczacych spostrzegania rodziny przez osoby
z zespotem Marfana wskazuje zatem na podobienstwo profilu tych rodzin do typowego
dla systemu ,,Niezrownowazonego” [35], co wykazano na wykresie 2. System ten
charakteryzuje si¢ niskimi wynikami w zakresie dwoch skal oznaczajacych poziom
zréwnowazenia rodziny oraz wysokimi wynikami czterech skal wskazujacych na
poziom niezréwnowazenia rodziny jako systemu.

N WA OO0 N o ©

—— osoby ZM

N

o

osoby z rodzin
,Niezrbwnowazonych”

Zrébwnowazona
spojnosc
Zrébwnowazona
elastyczno$¢
Niezwigzanie
Splatanie
Sztywnos¢
Chaotycznost

Wykres 2. Porownanie profilu oséb z zespolem Marfana z profilem o0s6b z rodzin
,»Niezréwnowazonych”

Analiza ogo6lna (jako$ciowa) profilu zostata nast¢pnie czgsciowo potwierdzona
analiza statystyczng. Test /-Studenta dla jednej proby, gdzie Srednig stanowity wartosci
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charakterystyczne dla profilu ,,Niezrownowazonego”, ujawnil, ze osoby z zespolem
Marfana uzyskuja tak samo niskie wyniki w skalach ,,Zrownowazona spojno$¢”,
»Zrownowazona elastyczno$¢” oraz ,,Niezwigzanie”. Mimo ze w pozostatych skalach
stwierdzono istotne roznice pomigdzy osobami z zespolem Marfana i cztonkami sy-
stemoéw ,,Niezrownowazonych”, to ogolny profil wynikow pozostaje zblizony (tab. 4).

Tabela 4. Poréwnanie wynikow stenowych w zakresie skal Modelu kolowego os6b
z zespotem Marfana z wynikami przeci¢tnie uzyskiwanymi w populacji

N=32 Osoby z zespotem Marfana
M SD t-Studenta df p

Zréwnowazona spojnos¢ 4,3750 1,69915 1,581 31 0,124
Zréwnowazona elastycznosé 4,4375 1,50134 0,518 31 0,608
Niezwigzanie 7,5625 1,81281 -1,303 31 0,202
Splatanie 6,2500 1,74134 -5,035 31 < 0,001
Sztywno$¢ 6,1563 1,77999 2,999 31 0,005
Chaotyczno$¢ 6,8750 1,38541 -4,594 31 < 0,001

Dodatkowo obliczenie wskaznika ogo6lnego zrownowazenia rodziny pozwolito
potwierdzi¢, ze osoby z zespolem Marfana najczesciej spostrzegaja swoje rodziny jako
»Niezrownowazone”, czyli charakteryzujace si¢ wysokimi wynikami we wszystkich
czterech skalach ,,Niezrownowazenia” (,,Niezwigzanie”, ,,Splatanie”, ,,Sztywnos¢”,
,»Chaotyczno$¢”) i niskimi wynikami w skalach ,,Zréwnowazona spojno$¢” i ,,Zréw-
nowazona elastycznos¢”. W wypadku az 85% osob z zespotem Marfana wskaznik
zréwnowazenia rodziny byt mniejszy od 1 (w skali 0—1), a im blizszy jest on 0, tym
bardziej ,,niezdrowy” jest system rodzinny [35]. Jak twierdza autorzy Modelu kotowe-
go [37] 1 polskiej adaptacji narzgdzia [35], rodziny prezentujace taki profil wynikow
doswiadczaja najwiecej trudnosci w funkcjonowaniu ze wszystkich typow rodzin,
a dodatkowo posiadajg najmniej zasobdw, ktérymi mogtyby by¢ np. silne wigzi lub
fatwos¢ w adaptacji do nowej sytuacji. Nie tylko osoba obcigzona choroba, ale tez
wszyscy jej bliscy, czyli cata rodzina o profilu ,,Niezrownowazonym”, wymagajg
profesjonalnego wsparcia psychologicznego w postaci psychoedukacji dotyczacej
schorzenia oraz terapii, ktorej celem mogtaby by¢ pomoc w ksztattowaniu umiejetnosci
we wspieraniu si¢ nawzajem, ujawnianiu swoich przezy¢ (nie tylko tych zwigzanych
z potencjalng utratg chorego), a takze w przygotowaniu do podejmowania dziatan
w sytuacji, gdy konieczna jest operacja (czgsto ratujgca zycie).

Badania dotyczace funkcjonowania rodzin osob obcigzonych chorobami maja m.in.
na celu ustalenie, w jakim stopniu pomocna dla chorego i istotna dla ogdlnej jakosci
jego zycia bgdzie zmiana w systemie rodzinnym, polegajaca np. na usprawnieniu
komunikacji lub zblizeniu si¢ do siebie cztonk6é6w rodziny, co ma sprzyjac lepszemu
radzeniu sobie z zadaniami, jakie pojawiajg si¢ w kolejnych fazach choroby [26, 27].
Trzeci cel badan whasnych dotyczyt zatem okreslenia zwigzku funkcjonowania rodziny
osoby z zespotem Marfana z jej zadowoleniem z zycia. W pierwszym kroku poroéw-
nano ogolne wyniki dotyczace satysfakcji z zycia grupy kryterialnej i porownawczej.
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Osoby z zespotem Marfana uzyskaly wyniki nizsze (M = 18,7273; SD = 5,61957)
niz osoby nieobcigzone chorobg przewlekta (M =21,272; SD = 5,72971), jednak jest
to réznica o charakterze tendencji, czyli nieistotna statycznie (z-Studenta = — 1,822;
df = 64; p =0,073). W grupie osob z zespotem Marfana przewazaly niskie (42,4%
grupy) 1 przeci¢tne (42,4%) wyniki stenowe. W drugim kroku przeprowadzono ana-
lizy korelacji testem r-Pearsona migdzy skalami oceny rodziny a ogdlng satysfakcja
z zycia 0s6b z zespolem Marfana. W pozytywnym zwiazku z zadowoleniem z Zycia
chorych pozostaja ,,Zréwnowazona spojnos¢” (r = 0,399; p = 0,026), ,,Zrownowazona
elastyczno$¢” (r=0,35; p=0,049) oraz ,,Zadowolenie z zycia rodzinnego” (= 0,441;
p=0,013), co oznacza, ze wigzi pomigdzy cztonkami rodziny, umiej¢tnos¢ dostosowy-
wania si¢ do wymogow wynikajacych z rozwoju rodziny i do stresoréw zewngtrznych,
a takze satysfakcja z funkcjonowania rodziny majg znaczenie dla ogdlnej satysfakcji
z zycia 0sob z zespolem Marfana. Istotne statystycznie wspdtczynniki sg niskie lub
umiarkowane.

Dyskusja

Celem zaprezentowanych w niniejszym doniesieniu badan byto opisanie funkcjo-
nowania rodziny w percepcji 0sob z zespotem Marfana oraz powigzanie cech systemu
rodzinnego z 0godlna jakoscia zycia chorych. Jest to zagadnienie istotne ze wzgledu
na zréznicowane zadania rodziny w zalezno$ci od typu choroby, co podkresla m.in.
Rolland w Systemowym modelu rodzina—choroba [26, 27]. Poza tym, zgodnie z sy-
stemowym mysleniem o funkcjonowaniu rodziny, istnieje cyrkularna wspoétzalezno$é
pomigdzy funkcjonowaniem chorego i pozostatych cztonkdw rodziny. Z jednej strony
stan zdrowia osoby obcigzonej dolegliwos$cig wptywa na mysli, uczucia i zachowania
jego bliskich, z drugiej za$ reakcje czlonkoéw rodziny wpltywaja na samopoczucie
chorego, prowadzac do polepszenia si¢ jego funkcjonowania lub do nasilenia choroby
w zalezno$ci od jakosci otrzymywanego wsparcia.

Pierwszym celem badania byto zatem okreslenie roznic dotyczacych spostrzegania
systemu rodzinnego przez osoby z zespotem Marfana w poréwnaniu z osobami nieob-
cigzonymi choroba przewlekta. Okazato sie, ze w percepcji 0sob z grupy kryterialnej
ich rodziny cechujg si¢ nizszymi niz w grupie porownawczej wynikami w zakresie
spdjnosci 1 wyzszymi odno$nie do niezwigzania. Hipoteza dotyczaca rdznic pomig-
dzy osobami z zespotem Marfana i osobami niechorujacymi przewlekle w zakresie
spostrzegania cech systemu rodzinnego zostata zatem cz¢sciowo zweryfikowana
pozytywnie, przy czym zaskakujacy byt kierunek réznic. Uzyskany wynik oznacza,
ze wiezi uczuciowe w rodzinach 0séb z zespotem Marfana z perspektywy chorego sa
stabsze niz w rodzinach ocenianych przez osoby nieobcigzone choroba. Jest to rezul-
tat cickawy, gdyz najbardziej powszechny i najczgéciej przywotywany w literaturze
przedmiotu model funkcjonowania rodziny z choroba, autorstwa Minuchina [38,
39], postuluje wrecz splatanie emocjonalne cztonkdéw rodziny ze soba, czyli silne az
do symbiotycznych wig¢zi w rodzinie. Model Minuchina dotyczy wprawdzie rodzin,
w ktorych jest osoba cierpigca na chorobe psychosomatyczna, ale jak wynika z do-
niesien dotyczacych psychospotecznego funkcjonowania osob z zespolem Marfana,
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analizowanych rowniez w prezentowanym doniesieniu, wiele objawow ma charakter
podobny do tych, jakie pojawiajg si¢ w typach chorob przywolywanych przez autora
strukturalnej teorii rodziny. Rodzi si¢ zatem pytanie, skad odmienny wynik, wskazujacy
na stabsze niz przecietnie wiezi w rodzinach z osobg z zespotem Marfana.

Wydaje si¢, ze wyjasnien uzyskanego rezultatu poszukiwa¢ mozna m.in. w me-
chanizmach radzenia sobie z lekiem 0s6b chorych i ich bliskich. Zesp6t Marfana jest
typem choroby zagrazajacej zyciu [26], w ktorej, zwlaszcza wowczas, gdy nie ma
odpowiedniej opieki medycznej i nie zostala wigczona profilaktyka zdrowia, $mierc
moze nastgpi¢ nagle. Wigze si¢ to z silnym niepokojem chorego i cztonkow jego ro-
dziny. W kontakcie bezposrednim podczas badania pacjenci niejednokrotnie mowili,
ze ,,zyja jak na bombie”, ,,z tykajaca bombg”. Ogromnym obcigzeniem jest dla nich
nieprzewidywalno$¢ dotyczaca stanu zdrowia, obecna mimo specjalistycznej opieki,
a dodatkowo poteguje ja brak fizycznego odczuwania nasilania si¢ objawow ze strony
uktadu krazenia, ktore sg $cisle zwigzane z ryzykiem zgonu [10]. Lek towarzyszacy
osobom z chorobg zagrazajacg zyciu sprawia, ze w ich funkcjonowaniu, jak rowniez
w funkcjonowaniu cztonkéw ich rodzin, pojawiajg si¢ mechanizmy obronne polega-
jace na zaprzeczaniu rzeczywistosci, thumieniu uczué [17, 40]. Na obecno$¢ zaburzen
internalizacyjnych (I¢k, depresja, wycofanie) u 0sob z zespotem Marfana oraz mecha-
nizmow obronnych pojawiajacych si¢ w odpowiedzi na ich doswiadczenia zwrocili
uwage Maryniak i wsp. [15]. Zamknigcie si¢ w sobie chorych, ich samotne przezywanie
niepokoju i ograniczenie w tym zakresie komunikacji z rodzing sprawia, ze bliscy
mogg nie rozumieé, co dzieje si¢ z chorym 1 w jaki sposéb moga by¢é pomocni. Brak
wsparcia instrumentalnego i emocjonalnego z ich strony osoba z zespotem Marfana
moze zwrotnie spostrzegac jako brak zainteresowania i troski, co przyczynia si¢ do
wtornego pogorszenia si¢ relacji rodzinnych.

Dystansowanie si¢ od siebie cztonkow rodziny z osoba z zespolem Marfana moze
takze wynikac z tego, ze jest to do$¢ rzadka choroba. Zwigzany z tym ograniczony
dostep do wiedzy na jej temat oraz na temat mozliwos$ci leczenia i rehabilitacji powo-
duje silniejszy Igk i w obliczu bezradno$ci nasilaja si¢ tendencje 0s6b w rodzinie do
oddalania si¢ od siebie pod wzglgdem emocjonalnym. Stad warto$ciowe sg inicjatywy
zrzeszajace osoby chore poprzez fora internetowe lub stowarzyszenia (m.in. Stowa-
rzyszenie Marfan Polska, Stowarzyszenie Rodzin Chorych na zespot Marfana i Inne
Zespoly Genetycznie Uwarunkowane), ktére nie tylko dostarczajg informacji przez
wydawanie broszur oraz organizowanie konferencji, ale takze dziatajg na zasadzie
grupy wsparcia. Symptomatyczne i potwierdzajace trudnos¢ w przyjmowaniu diagnozy
1 akceptacji stanu zdrowia sg wypowiedzi chorych $§wiadczace o oporach i obawach
zwigzanych z korzystaniem z tego typu pomocy, bo wymagajacych skonfrontowania
si¢ ze swoim lekiem. W $wietle uzyskanych wynikéw badan wiasnych uzasadniony
jest postulat, aby do udziatu w inicjatywach stowarzyszen dziatajacych na rzecz osob
z zespotem Marfana angazowac cate ich rodziny, co poza korzysciami polegajacymi
na zdobyciu informacji sprzyja rowniez scalaniu systemu rodziny osoby chorej [41].

Drugim celem realizowanym w ramach badan wtasnych byto okreslenie profilu
rodziny os6b z zespotem Marfana pod katem zréwnowazenia systemu rodzinnego.
Okazato sig, ze osoby z grupy kryterialnej spostrzegaja swoje rodziny jako ,,Niezréw-
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nowazone”, a wigc cechujace si¢ niskg spojnoscig przy niskiej elastycznosci [25].
Oznacza to, ze rodzinom trudno jest reagowaé w sytuacjach wymagajacych wprowa-
dzenia nagtych zmian, co przy chorobie zagrazajacej zyciu jest istotnym zadaniem
systemu, jakim jest rodzina [26, 27]. Osoby z zespolem Marfana spostrzegaja zatem
swoje rodziny jako wymagajace wsparcia i terapii, co jest typowe w wypadku rodzin
0s6b z chorobami przewlektymi [42, 43]. Jak wspomniano juz powyzej, niska spojnosé
moze shuzy¢ chronieniu si¢ przed doswiadczaniem leku o zycie, ktory towarzyszy
choremu 1 jego bliskim [15], oraz wypieraniu istnienia choroby [41]. Jesli rodzina
jest spdjna i elastyczna (reaguje na zmiany i na wyzwania zwigzane z postgpowaniem
choroby lub z naglg potrzebg interwencji medycznej), otwarta na pomoc 0so6b spoza
systemu rodzinnego, to mniejszy jest ciezar odpowiedzialno$ci spoczywajacy na
kazdym z cztonkéw rodziny, co z kolei przyczynia si¢ do uspokojenia si¢ i udzielenia
bardziej efektywnego wsparcia pacjentowi przez bliskich [por. 41].

Trzecim celem badawczym byto okres§lenie poziomu zadowolenia z zycia
ijego powigzan z funkcjonowaniem w rodzinie. Uzyskany wynik wskazuje jedynie
na tendencj¢ statystyczna w zakresie réznic pomi¢dzy zadowoleniem zycia oséb
z zespotem Marfana i 0séb nieobcigzonych choroba. Trudno jest jednoznacznie
stwierdzi¢, dlaczego ten rezultat nie jest zgodny z dotychczasowymi doniesieniami,
w ktérych wykorzystywano to samo narzedzie badawcze (SWLS), wskazujacymi
na obnizong jako$¢ zycia chorych [2]. Inne doniesienia sugerujace nizsza niz prze-
cietnie w populacji jakos¢ zycia dotyczytly aspektow zdrowotnych [13] i r6éznica
pomiedzy ich wynikami a wynikami badan wtasnych moze by¢ efektem urucha-
miania mechanizmoéw obronnych sprzyjajacych zachowywaniu ogolnej satysfakcji
z zycia. Dodatkowo, jak dowodzga badania wtasne, im silniejsze wig¢zi w rodzinie,
umiejetnos¢ przystosowywania si¢ do zmian i zadowolenie z zycia rodzinnego, tym
wigksza ogdlna satysfakcja z zycia chorych z zespolem Marfana. Hipoteza w tym
obszarze uzyskata zatem potwierdzenie. Przywotane rezultaty badania wtasnego
potwierdzaja znaczenie, jakie moze mie¢ dla funkcjonowania chorego zaopieko-
wanie si¢ calg jego rodzing oraz pomoc specjalistyczna ukierunkowana na radzenie
sobie z obcigzeniem emocjonalnym zwigzanym ze stanem zdrowia bliskiego i z
zadaniami z niego wynikajacymi (kontakt z lekarzami, stata kontrola stanu zdrowia,
regulacja obcigzen itp.). Nalezy przy tym pamictaé o wspolzaleznosci analizowanych
zmiennych, a zatem mozliwe jest, ze osoby z wyzsza 0g6lng satysfakcjg z zycia sg
sktonne do wyzszej oceny swojej rodziny w kategoriach spojnosci, elastycznos$ci
oraz zadowolenia z zycia rodzinnego.

Akceptacja choroby i1 zycie z nig zalezy przede wszystkim od subiektywnego
spostrzegania stopnia ci¢zko$ci choroby 1 mniejszej liczby zgtaszanych przez pacjen-
tow objawow [17, 44]. Istotne jest wigc tworzenie pozytywnego nastawienia chorego
do choroby [45]. Natomiast spostrzeganie swojej choroby jako cigzkiej i w ograni-
czonym stopniu poddajacej si¢ leczeniu nasila Igk pacjenta 1 cztonkow jego rodziny
[17]. Wsparcie psychologiczne powinno mie¢ zatem zakres nie tylko indywidualny
i by¢ ukierunkowane na radzenie sobie z napi¢ciem zwigzanym ze stanem zdrowia
i planowanym przebiegiem leczenia, ale tez obejmowac catg rodzing chorego. Celem
udzielanego wsparcia powinno by¢ ukazanie zalezno$ci funkcjonowania chorego
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1 jego bliskich oraz ksztattowanie umiejetnosci komunikacyjnych, pomagajacych
pielggnowac wiezi rodzinne w obliczu wyzwania, jakim jest choroba.

Warto podkresli¢, ze prezentowane badanie wiasne cechuje oryginalno$¢ i na
gruncie krajowym, i na tle badan o zasiggu $Swiatowym. Jedyne prowadzone do-
tychczas badania rodziny 0sob z zespotem Marfana dotyczyly decyzji o wchodzeniu
0s0b chorych w zwigzki matzenskie czy partnerskie i prokreacji [2, 46], ze wzgledu
na mozliwo$¢ przekazania schorzenia potomkom, a takze obcigzen zdrowotnych,
wiacznie z ryzykiem $mierci podczas porodu [47, 48]. W tym badaniu uczestniczyty
zardbwno osoby ze zdiagnozowanym zespotem Marfana, jak i pacjenci o fenotypie
marfanopodobnym, co — poza niska liczebno$cig grupy badanej — mozna traktowaé
jako jego ograniczenie (zwracali juz na to uwage autorzy metaanalizy dotyczacej
psychospotecznych aspektow zycia 0sob z zespotem Marfana [2]). Specjali$ci podkre-
slaja wszakze, ze obie jednostki chorobowe charakteryzuja objawy ze strony uktadu
kostnego, uktadu krazenia, narzadu wzroku oraz osrodkowego uktadu nerwowego
[49], ktore moga mie¢ podobne konsekwencje dla zycia psychicznego i spotecznego
chorego. Roéznicowanie w diagnozie jest istotne nie tylko dlatego, Zze konieczne jest
podjecie odpowiedniego leczenia, ale takze z tego powodu, Ze jest to inny typ choroby,
zZwigzany z zagrozeniem zycia [26], co ma istotne znaczenie pod wzgledem psycho-
logicznym. Osoby o fenotypie marfanopodobnym w mniejszym stopniu sg bowiem
obcigzone zagrozeniem zycia niz osoby z zespotem Marfana [50].

W prezentowanym doniesieniu z badan wlasnych uwzgledniono wyniki jed-
norazowego badania, ktére przeprowadzono w procesie diagnozowania pacjentow.
W kolejnym badaniu nalezatoby wziag¢ pod uwage proces przemian w systemie ro-
dzinnym w dlugoterminowej perspektywie czasowej. Umozliwiatoby to przesledzenie
zmian w rodzinie, w tym jej radzenie sobie z diagnozg, postgpowaniem choroby,
a takze z udzialem osoby z zespolem Marfana w przygotowaniach do koniecznych
operacji. Badania longitudinalne pozwolityby zweryfikowaé tez¢ o pogarszaniu si¢
funkcjonowania systemow o ograniczonych zasobach, natomiast o wzmacnianiu
si¢ wigzi pomigdzy czlonkami rodzin prawidlowo funkcjonujacych po diagnozie
choroby przewleklej [1]. Warto$ciowe byloby rowniez, poza zwigkszeniem liczby
0s6b badanych z potwierdzong diagnozg zespotu Marfana, badanie catych systemow
rodzinnych, tak aby mozna byto uwzgledni¢ percepcje wszystkich cztonkdéw rodziny.
Innym zalecanym kierunkiem badan jest poréwnanie funkcjonowania rodzin z osoba
z zespotem Marfana z funkcjonowaniem systemow, w ktorych obecne sg inne choroby
przewlekte. Pozwolitoby to na wytonienie wspdlnych dla réznych choréb przewlektych
cech i mechanizméw obecnych w systemach rodzinnych oraz tych specyficznych dla
rodzin z osobg z zespolem Marfana.

Whioski

1. Rodziny oséb z zespotem Marfana cechujg si¢ nizszymi niz w grupie poréw-
nawczej wynikami w zakresie spdjnosci i wyzszymi odno$nie do niezwigzania.
Wigzi uczuciowe w rodzinach 0sob z zespotem Marfana z perspektywy chorego sa
stabsze niz w rodzinach nieobcigzonych chorobg ocenianych przez ich cztonkow.
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15.

Osoby z zespotem Marfana spostrzegaja swoje rodziny jako ,,Niezrownowazone”,
a wigc cechujace si¢ niska spojnoscia przy niskiej elastycznosci, co oznacza, ze
cale systemy rodzinne chorych mogg wymagac¢ wsparcia i/lub terapii.

Im silniejsze wigzi w rodzinie, umiej¢tnos¢ przystosowywania si¢ do zmian i za-
dowolenie z zycia rodzinnego, tym wigksza ogolna satysfakcja z zycia chorych
z zespotem Marfana. Wynik ten dodatkowo implikuje potrzebe wdrozenia pomocy
specjalistycznej nie tylko o charakterze medycznym, ale takze psychologicznym
i psychoterapeutycznym zarowno dla osoby obcigzonej choroba, jak i dla cztonkow
systemu rodzinnego.
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