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Summary

Caring for a person with chronic disease often rests on the patient’s family. Nevertheless,
most studies on the needs, quality of life and caregiver burden focus on different types of
dementia, including Alzheimer’s and Parkinson’s disease, stroke, cancer or mental illnesses.
Less attention has been paid to informal caregivers of patients with Huntington’s disease (HD).
Meanwhile, psychosocial implications of HD are much more serious and wide-ranging. Thus,
this paper aims to review the literature on the costs of caring for a person with HD (pHD).
The review identifies the aspects of caregiving that are the most burdensome to family caregiv-
ers: negative experience with health and social care services, dissatisfaction with caregiving
role, concern over children, loss of meaningful relationship with pHD, family breakdown and
loss of social contacts and decrease in health. It also describes strategies of coping with HD.
While the analysis points to the many similarities between taking care of HD patients and those
suffering from other neurodegenerative disorders, it also emphasizes the factors associated
with HD that are not present in other diseases: early onset, severity of symptoms, prolonged
trajectory, its genetic, i.e. hereditary character and social ignorance of HD. It concludes that
while in medical setting the HD patient is the one who draws professional attention, it is often
the unaffected family caregiver who needs the most attention, support and help.
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Wstep

Jedna z najwigkszych przemian, jakie zaszty w systemie opieki zdrowotnej w ciagu
ostatnich dekad, jest wzrost w spoteczenstwie liczby 0sob z niepelnosprawnoscia, co
wynika z wydtuzenia oczekiwanej dlugosci zycia oraz zmiany dominujacego typu
chordb, gdzie choroby ostre zostaly wyparte przez te o charakterze przewlektym.
W konsekwencji zwigksza sig takze 110$¢ 0s6b zaangazowanych w opieke nad chorym,
wydhuza si¢ okres sprawowanej opieki i rodzaj zadan z nig zwigzanych. W wyniku
tego wielu opiekunow petni swe role przez wiele lat, a nawet dekad, a sama opieka
stata si¢ zadaniem bardzo ztozonym i wymagajacym.

Cho¢ istnieje wiele badan nad potrzebami, jakoscig zycia i obcigzeniem opiekunow
0s0b cierpiacych na rézne formy demencji, w tym chorobg Alzheimera i Parkinsona
[1-3], udar [4, 5], nowotwory [6] czy zaburzenia psychiczne, np. schizofreni¢ i cho-
robe afektywna dwubiegunowa [7, 8], to znacznie mniej uwagi poswigca si¢ opieku-
nom rodzinnym 0s6b z choroba Huntingtona (Huntington disease — HD). Poniewaz
wigkszo$¢ badan koncentruje si¢ na wptywie HD na jakos$¢ zycia pacjentow oraz
0s6b nalezacych do grupy ryzyka [9—12], to opiekunow rodzinnych okresla si¢ wrecz
jako ,,zapomniane osoby w rodzinach HD” [13] badz ,,niewidocznych pacjentow”,
gdyz ich potrzeby sa czgsto niedostrzegane przez system opieki zdrowotnej. Pomimo
istnienia wielu wskaznikow i narzedzi do pomiaru potrzeb, jako$ci zycia i obciazenia
opiekunow [14], niewiele z nich opracowano z mysla o opiekunach oséb z HD [15,
16]. Co wigcej, cho¢ prowadzono badania nad opiekunami oséb z HD w Wielkiej
Brytanii [12, 16-20], w Szkocji [21], Stanach Zjednoczonych [22-27], Kanadzie
[28], Wielkiej Brytanii i Stanach Zjednoczonych [29, 30], Stanach Zjednoczonych
i Kanadzie [31-34], Holandii [35], Norwegii [36], Hiszpanii [37], Australii [11, 38,
39], RPA [40], a nawet w Chinach [41, 42], to nadal niewiele wiadomo na ich temat
w Polsce [43]. Tymczasem badania porownawcze przeprowadzone we Francji, Wto-
szech, Niemczech, Polsce i Stanach Zjednoczonych [44] pokazuja, ze cho¢ polscy
opiekunowie poswigcaja najwigcej czasu na opieke nad chorym krewnym, to zarazem
majq najmniej zasobéw niezbednych do opieki. Ma to za$ kluczowe znaczenie, gdyz
polski minister zdrowia podkresla potrzebe wieloaspektowego wsparcia osob cierpia-
cych na choroby rzadkie [45].

Cel

Celem tekstu jest dokonanie przegladu badan na temat rodzinnych opiekundéw oséb
z choroba Huntingtona. W celu identyfikacji interesujacych nas badan dokonano przegla-
du elektronicznej bazy PubMed (lata 2000-2013). W trakcie poszukiwan wykorzystano
nastepujace stowa kluczowe: ,,choroba Huntingtona”, ,,opiekunowie rodzinni”, ,,obcia-
zenie opieka”, ,,potrzeby”, ,,jakos¢ zycia”, ,,dobrostan”. Poszukiwania ograniczono do
artykutéw opublikowanych w jezyku angielskim. Wstepnie zidentyfikowano 84 artykuty.
By uzyska¢ ujednolicone wyniki, z analizy wykluczono badania dotyczace opieki nad
pacjentami z mtodziencza forma HD z uwagi na fakt, Ze r6zni si¢ ona od formy, na ktoéra
choruja dorosli pacjenci (trwa krdcej, a jej symptomy sa powazniejsze). W analizie nie
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uwzgledniono rowniez tych artykutow, ktore — cho¢ omawialy pewne aspekty choroby
Huntingtona —albo nie dotyczyty bezposrednio opiekundéw rodzinnych, albo nie wiazaty
si¢ ze sprawowaniem opieki. Pominigto zaréwno artykuly po§wigcone profesjonalnym
opiekunom, jak i te omawiajace problematyke psychospotecznych implikacji testow
predyktywnych w kierunku HD dla 0s6b nalezacych do grupy ryzyka i ich rodzin oraz
teksty poruszajace kliniczne aspekty choroby Huntingtona, w tym postrzegania symp-
tomow choroby przez samych pacjentéw i/lub ich opiekunow. Ponizsza analiza nie
obejmuje rowniez badan, ktorych celem byta walidacja nowych narzedzi do pomiaru
stresu 1 poczucia obcigzenia wérdd opiekunow. Analiza objeto wige wylacznie teksty
poswigcone opiekunom rodzinnym sprawujacym opieke nad osoba ze zdiagnozowana
HD w fazie zaawansowanej. Po przejrzeniu tytulow i streszczen do analizy zakwalifi-
kowano 20 artykutow. Dodatkowo dokonano rowniez przegladu ich pi§miennictwa, co
pozwolito zlokalizowa¢ dodatkowe 13 artykutow. W sumie do analizy zakwalifikowano
33 artykuty, ktore spetniaty przyjete kryteria. Szesnascie z nich miato charakter badan
ilosciowych [11, 15-17,20,24-27,29, 30, 35,37, 39, 41, 43], a 15 badan jakosciowych
[13, 18,19, 21-23, 28, 31-34, 36, 38, 42, 46]. W analizie uwzgledniono rowniez dwie
prace o charakterze pogladowym [40, 47].

Kliniczny obraz choroby Huntingtona

Choroba Huntingtona, znana wcze$niej jako plasawica Huntingtona, jest rzadka,
przewlekta choroba neurodegeneracyjna osrodkowego uktadu nerwowego, charaktery-
Zujaca si¢ postepujacym obumieraniem komorek, zwlaszcza jadra podstawy, a w szcze-
go6lnosci jadra ogoniastego i platow czotowych. Towarzysza temu trojakiego rodzaju
symptomy: niekontrolowane, plasawicze ruchy ciata i utrata zdolno$ci motorycznych,
zaburzenia poznawcze, afektywne i osobowosci oraz zaburzenia zachowania, ktore
wspolnie prowadza do cigzkiej niepelnosprawnosci. Wystgpowanie HD szacuje si¢
na 4-8 przypadkow na 100 000 [45]. Cho¢ objawy kliniczne choroby pojawiaja si¢
zazwyczaj w wieku 35—40 lat, istnieje szerokie spektrum zachorowalnosci, a pewne
drobne objawy HD moga by¢ obecne wiele lat przed oficjalnym rozpoznaniem [19,
30]. Stad w przeciwienstwie do innych typoéw demencji, opieka nad osoba z HD moze
trwa¢ nawet kilka badz kilkadziesiat lat [30]. Obecnie nie ma leku badz skutecznej
terapii, ktora mogtaby wyleczy¢, op6zni¢ lub spowolni¢ rozwoj choroby i ma ona
wyltacznie charakter paliatywny. Zgon pacjenta nastepuje zazwyczaj w ciagu 15-20
lat od wystapienia pierwszych objawow.

HD jest choroba genetyczna wywotang przez mutacjg¢ genu HTT zlokalizowanego
na krotkim ramieniu czwartego chromosomu. Dziedziczy si¢ ja w sposob autosomalny
dominujacy, co oznacza, ze u dziecka — nosiciela zmutowanego genu ryzyko odzie-
dziczenia choroby wynosi 50%. HD nie ,,przeskakuje” pokolen i w przeciwienstwie
do niektorych innych chorob genetycznych nie mozna by¢ nosicielem genu HTT
i nie zachorowaé. Ponadto choroba ta moze wystapi¢ u wielu cztonkow rodziny, co
powaznie ogranicza mozliwo$¢ pomocy i wsparcia dla opiekunoéw [30]. Co wazne,
odkad w roku 1993 odkryto gen wywolujacy mutacje, istnieje mozliwo$¢ wykonania
testow predyktywnych na HD.
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Najbardziej charakterystycznymi objawami choroby sa post¢pujace, mimowolne
ruchy ciata oraz nieporadno$¢ ruchowa. Niemniej jednak zaburzenia poznawcze i za-
chowania moga si¢ pojawi¢ wczesniej, co utrudnia postawienie wtasciwej diagnozy.
Inne wezesne symptomy choroby obejmujg problemy z koncentracja i utratg zdolnosci
zapamigtywania, chwiejno$¢ emocjonalna, zachowania agresywne, drazliwosc¢ i stany
depresyjne, ktore prowadza cz¢sto do mysli samobojczych. Wraz z postgpem choroby
nasilaja si¢ niekontrolowane ruchy ciata, zmienno$¢ emocjonalna, a takze pojawiaja
si¢ problemy z mowa i komunikacja. Pacjenci z HD cierpia rowniez na zaburzenia
pamigci 1 maja trudno$ci z planowaniem i wykonywaniem skomplikowanych, wie-
loetapowych zadan. Dodatkowo, ze wzgledu na problemy z potykaniem pokarmow,
doswiadczaja znaczacej utraty wagi. Typowe dla HD sa rowniez zaburzenia osobo-
wosci 1 brak inicjatywy. Wsrdod najczgstszych objawoéw emocjonalnych obserwuje
si¢ impulsywnos¢, drazliwos¢, depresje 1 napady agresji. Wszystko to sprawia, ze na
po6zniejszych etapach choroby pacjenci z HD wymagaja statej i kompleksowej opieki
[48]. Smier¢ pacjentdw nastepuje zazwyczaj po 15-20 latach od wystapienia pierw-
szych objawow 1 jest spowodowana chorobami wtornymi, zwtaszcza zachtystowym
zapaleniem ptuc. Inna przyczyna zgonu sa samobojstwa, ktore sa tu 4—6 razy czgstsze
niz w populacji ogdlnej [49].

Wptyw choroby Huntingtona na opiekundéw rodzinnych
Negatywne doswiadczenia opiekunow z systemem opieki medycznej

Najczgstszym watkiem pojawiajacym si¢ w badaniach opiekunow pacjentow
z HD sa ich negatywne do§wiadczenia z opieka medyczna i spoteczng. Dla przyktadu
— badania Skirtona i wsp. [29] pokazaly, ze zarowno w Stanach Zjednoczonych (SZ),
jak i w Wielkiej Brytanii (WB) dostep do stuzby zdrowia i brak wiedzy na temat HD
ze strony personelu medycznego stanowia najwigkszy problem dla wielu opiekunow
(WB = 82,4%, SZ = 64,3%). Opiekunowie z obu panstw zwracali rdwniez uwage na
niedostateczna liczbg zasobow niezbgdnych do sprawowania opieki (WB = 69,1%,
SZ = 62,2%), mieli problemy ze znalezieniem instytucji z wykwalifikowanym
personelem (WB = 64,9%, SZ = 58,3%) i takich, ktore zgodzilyby si¢ przyja¢ cho-
rego (WB = 64,9%, SZ = 49,2%). Innymi problemami, na ktére zwracano uwage
w badaniu, bylo to, ze lekarze nie $wiadcza pacjentom nalezytej opieki medycznej
(WB = 48,9%, SZ = 34,9%), bagatelizuja uwagi na temat ich innych problemoéow
zdrowotnych (WB =41,6%, SZ =28,4%) i nie uwzglgdniaja ich preferencji w kwestii
terapii (WB =34,9%, SZ =27,3%). Mimo wielu podobienstw, opickunowie brytyjscy
byli jednak znacznie bardziej obciazeni brakiem moznosci uzyskania nalezytej opieki
(WB = 79,9%, SZ = 57,1%), znalezienia odpowiednich §wiadczen (WB = 76,5%,
SZ = 57,1%), znikoma wiedza na temat HD ze strony personelu (WB = 82,6%,
SZ = 64,3%) i trudnosciami zwigzanymi z uzyskaniem zapomogi finansowej z opieki
spotecznej (WB =59,3%, SZ =34,2%). Te same problemy odnotowano takze w wielu
innych badaniach. Jako$ciowe badania opiekunéw w Wielkiej Brytanii [18] wskazaly
wlasdnie, Ze najczesciej skarza si¢ oni na brak dostegpu do lekarzy specjalistow. Zgta-
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szaja rowniez problemy w dostepie do rutynowej opieki medycznej i opieki domowe;j
[27]. Jednym z powodow takiego stanu rzeczy jest stosunkowo mtody wiek pacjentow
z HD, ktory sprawia, ze nie kwalifikuja si¢ do ustug geriatrycznych [29]. Z drugiej za$
strony osoby w przedklinicznej fazie HD moga nie by¢ aktywnymi uzytkownikami
opieki medycznej, co moze im utrudnia¢ uzyskanie wtasciwej pomocy [31]. W obu
przypadkach pacjentom z HD czgsto odmawia si¢ leczenia, w tym rehabilitacji [45].
Co wigcej, niejednokrotnie moga na nia liczy¢ wytacznie w sytuacjach kryzysowych
[19, 21, 38]. Poniewaz HD jest choroba rzadka, nie jest ona uwzgledniana na liscie
chorob przewlektych, a co za tym idzie — pacjenci nie moga korzystac z preferencyjnych
cen lekow. Maja rowniez ograniczony dostep do najnowoczesniejszych lekow [45].

Opiekunowie sa takze zawiedzeni brakiem wsparcia ze strony lekarzy oraz ich
niewiedza na temat HD [18, 19, 27-29, 38, 45]. Skirton i Glendinning [12] oraz
Etchegary [28] w swych badaniach wskazuja zarazem na brak koordynacji miedzy
rodzinami a lekarzami i na brak §wiadomosci tych drugich odnos$nie potrzeb opieku-
néw. Innym problemem, na ktory napotykaja opiekunowie, jest brak miejsc w domach
opieki spotecznej dla chorych krewnych, zwtaszcza tych z mtodziencza forma HD [27].
Z drugiej strony maja oni negatywne doswiadczenia zwiazane z niewykwalifikowanym
personelem takich placowek [38].

W wigkszosci badan opiekunowie uskarzaja si¢ rowniez na ilo$¢ i rodzaj informacji
uzyskiwanych od lekarza. I cho¢ niektorzy opiekunowie narzekaja na nadmiar wiedzy
przekazywanej im po postawieniu diagnozy, to czesciej podkreslaja brak wiedzy lekarzy
na temat HD, jej objawdw, leczenia oraz wsparcia. Problemem jest dla nich rowniez
ilos¢ czasu, ktdra sa zmuszeni przeznaczac¢ na szukanie niezbednych im informacji [19,
28, 31, 38]. Dodatkowo opiekunowie zwracajg uwage na brak praktycznych porad na
temat sposobow radzenia sobie ze stresem 1 rozwigzywania problemow zwiazanych
z opieka. Czuja si¢ rOwniez nierozumiani przez srodowisko medyczne [27]. Wspotgra
to z twierdzeniem Soltysiaka, Gardinera i Skirtona [19], ktorych badania podkreslaja, ze
opieka nad pacjentem z HD powinna by¢ bardziej zindywidualizowana. Opiekunowie
twierdza zarazem, ze w przeciwienstwie do wielu innych chorob neurodegeneracyjnych,
spoteczenstwu brak podstawowej wiedzy na temat HD oraz Ze media nie po$wigcaja
jej nalezytej uwagi [19, 30, 36, 38]. Podsumowujac ten watek, warto doda¢, ze opie-
kunowie maja ogolne poczucie walki z systemem o koszty lekow, sprzgtu, transportu
1 niezbednych zmian w mieszkaniu [21, 38].

Poczucie przeciqzenia rolq opiekuna

Drugi problem, na ktéry zwracaja uwage analizowane badania, jest zwiazany
z brakiem satysfakcji opiekundow z pelnionej roli. Badanie Roscoe’a i wsp. [27] po-
kazato przy tym, ze ponad potowa opiekunow (65%) postrzega sprawowanie opieki
jako ,.bardzo stresujace”. Jednym z gléwnych powodoéw tego stanu jest neuropsy-
chiatryczny charakter HD, co uniemozliwia pacjentom samodzielne funkcjonowanie
i prowadzi do zaburzen afektywnych, poznawczych i behawioralnych. Zrédtem stresu
jest rowniez zmiana roli matzonka badz dziecka na opiekuna [32, 33], zwlaszcza ze
wielu opickundéw nie czuje si¢ przygotowanych do pelnienia zadan opiekunczych



936 Jan Domaradzki

i ma problem z przystosowaniem si¢ do nowych obowiazkow i harmonogramu [31],
a w konsekwencji czuje si¢ przeciazonych opieka.

Z powodu wcezesnego poczatku choroby opieka nad pacjentem z HD jest szcze-
goblnie stresujaca dla 0sob w srednim wieku, ktorych dzieci sa coraz bardziej samo-
dzielne. Podczas gdy mogliby oni poswigci¢ sig realizacji wlasnych zainteresowan,
karierze zawodowej lub wzmocnieniu wigzi z partnerem, czuja si¢ obciazeni nowa
rola. Z drugiej strony, poniewaz HD ujawnia si¢ w czasie, kiedy cykl zycia rodzinnego
jest w najbardziej ztozonej fazie (jednostka ma obowiazki rodzicielsko-wychowawcze,
rozwija wlasng karier¢ zawodowa), imperatyw opieki moze negatywnie wptywacé na jej
zdolno$¢ do wypeniania roli rodzica i moze stac si¢ zrodtem negatywnych zachowan
rodzicielskich [39, 23]. W konsekwencji opiekunowie czgsto doswiadczaja konfliktu
6l opiekunczych, wychowawczych i tych zwiazanych z utrzymaniem domu [21, 32,
36]. Innym powodem wywotujacym negatywne emocje jest poczucie wielu opiekunow,
ze $wiadczenie opieki jest szczegdlnym rodzajem obowiazku, spoczywajacym na nich
w formie spoteczno-kulturowego imperatywu [ 18]. Zwtlaszcza kobiety, a corki w szcze-
gblnosci, odczuwaja presje zwiazana z konieczno$cia zaangazowania si¢ w opieke nad
chorym kosztem rezygnacji z wtasnych plandw i aspiracji zawodowych. Tymczasem
synowie niejednokrotnie opuszczaja rodzinny dom w celu zdobycia wyksztalcenia
i rozwoju kariery zawodowej. Sprawia to, ze sprawujace opieke nad krewnym z HD
kobiety czgsto maja poczucie ograniczenia przez nowa role i obawiaja si¢ utraty
swoich poprzednich 16l 1 zwiazkéw [23, 27, 30, 38]. Niezaleznie od wspomnianych
r6znic genderowych, opiekunowie czgsto do§wiadczaja utraty dotychczasowego zycia,
wlasnej tozsamosci 1 osobistej niezaleznosci [13, 16, 21, 22, 30, 32, 36, 38]. Ci zas$,
ktérzy kontynuuja pracg zawodowa, odczuwajq zarazem dyskomfort zwigzany z ko-
nieczno$cia zostawienia chorego bez nalezytej opieki [32]. Stres ten jest potegowany
przez ich obawe, ze wraz z wiekiem pogorszy si¢ rowniez ich zdolnos¢ do sprawowania
opieki [29]. Nie bez znaczenia pozostaja takze znaczne obciazenia finansowe, na ktdre
wskazuja opiekunowie [24, 30, 32, 33, 36].

Problemy z przystosowaniem si¢ do nowej roli zgtaszaja rowniez mtodociani opie-
kunowie, bedacy synami i corkami oséb z HD. W duzej mierze wynika to z nieumiejet-
nosci jej zaakceptowania. Badania podkreslaja przy tym, ze sprawowanie opieki moze
mie¢ destrukcyjny wptyw na ich zdrowie, rozwdj psychiczny i emocjonalny, edukacje
i kontakty spoteczne [33, 46]. W badaniach Folsteina i wsp. 48% dzieci rodzica z HD
cierpiato z powodu jakich§ zaburzen psychicznych, w tym zaburzen afektywnych,
osobowosci 1 zachowania [39]. Mlodociani opiekunowie obawiaja si¢ jednoczesnie,
ze nowa rola uniemozliwi im normalne zycie i planowanie wtasnej przysztosci [33, 34,
36], szczegoblnie, ze nalezac do grupy ryzyka, sami zyja ,,w cieniu HD” [33] 1 wiedza,
ze nie moga w zaden sposob zapobiec ewentualnej chorobie. Problem stanowi rowniez
fakt, iz w $wietle istniejacego prawa nie mozna wykonac testow genetycznych u dzieci
w fazie bezobjawowej, co uniemozliwia im planowanie przysztosci. Wszystko to spra-
wia, Ze czuja si¢ one osamotnione i nierozumiane przez innych, takze przez zdrowych
rodzicéw. Niemniej takze dorosli opiekunowie czuja si¢ uwigzieni w roli opiekuna
1 wyrazaja pragnienie ucieczki. Twierdza bowiem, ze ich wlasne potrzeby sa czgsto
lekcewazone [17]. Niejednokrotnie doswiadczaja przy tym poczucia wstydu i obwiniaja
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si¢ za do§wiadczane uczucia, ktore §wiadcza, ich zdaniem, o braku lojalno$ci wobec
chorego. Opiekunowie walczg takze ze zmgczeniem, wyczerpaniem i brakiem czasu.
Doswiadczaja depresji, frustracji, zto$ci i poczucia winy [25].

Negatywne zmiany w stanie chorego

Trzecim najczg$ciej pojawigjacym si¢ tematem sg zmiany, jakie HD powodu-
je u chorego, a zwlaszcza zaburzenia poznawcze, zachowania oraz funkcjonalne,
w tym zanik zdolnosci do pracy, prowadzenia samochodu czy zarzadzania finansami
[31, 32, 37]. Dla wigkszos$ci opickunéw problemem sa jednak przede wszystkim
zmienno$¢ nastrojow chorego, jego sktonnos¢ do irytacji, depresji, napadoéw agresji,
a takze zaniki pamigci 1 mysli samobdjcze. Znaczace jest przy tym, ze partnerzy—
opiekunowie 0sob z HD przypisuja chorobie wigcej symptomow niz sami pacjenci,
pomimo Ze poglady obu stron na temat trwania, przyczyn, konsekwencji i wyleczalnosci
choroby nie réznia si¢ w sposob istotny [35]. Co wigcej, postrzegaja HD jako mniej
kontrolowalna i maja wigcej negatywnych przekonan na jej temat. Jedna z prawdo-
podobnych przyczyn tego jest fakt, ze HD moze ujawni¢ si¢ wiele lat przed tym, jak
pacjent otrzyma oficjalng diagnozeg, co znacznie utrudnia opiekunom zrozumienie
emocjonalnych, poznawczych i behawioralnych zmian u krewnego [30, 31, 36, 38].
Nalezy jednak zauwazy¢, ze subiektywna percepcja wlasnego doswiadczenia opieki
moze mie¢ wigkszy wptyw na zdrowie opiekunow niz jej obiektywne kryteria [27].

Obawy zwiqzane z dziedzicznym charakterem choroby

Poniewaz choroba Huntingtona jest jedna z rzadkich choréb genetycznych dziedzi-
czonych wedle klasycznego modelu mendlowskiego, wigkszo$¢ opiekundow odczuwa
rowniez silny stres zwiazany ze $wiadomoscia, ze choroba moze rozwina¢ si¢ takze
u innych cztonkéw rodziny. Najbardziej obciazajace jest jednak to, ze sprawujac opieke
nad chorym, antycypuja wystapienie HD u przyszlych pokolen, a wigc dzieci [13, 16,
25, 36, 39]. Z tego powodu czgsto obwiniajg si¢ za przekazanie choroby wtasnemu
potomstwu [13, 19, 21, 24, 27, 31, 32, 36, 38-40]. Znaczace jest przy tym, ze takim
uczuciom towarzyszy nierzadko doszukiwanie si¢ u nich symptomow. Dodatkowym
stresem jest dla opiekunéw ciazace na nich poczucie odpowiedzialnosci za przekazanie
innym informacji o ryzyku zachorowania [32, 40]. Innym Zzr6dtem niepokoju jest oba-
wa, ze beda musieli sprawowac opieke nad kilkoma osobami naraz i ze rola opiekuna
moze trwac przez wiele lat [ 16, 18, 21, 30, 38]. Jednoczesnie badania Williamsa i wsp.
wykazaty, ze niektorzy opiekunowie obawiaja sig, ze sami zachoruja, co uniemozliwi
im sprawowanie opieki nad chorym krewnym. Z drugiej strony opiekunowie, ktérzy
wiedza, ze sa zdrowi, moga doswiadczac¢ syndromu ocalenia [38].

Utrata relacji z chorym krewnym

Jak w przypadku innych form demencji, opickunom oséb z HD doskwiera rowniez
niemozno$¢ utrzymania bliskiej relacji i brak poczucia intymnosci z chorym krewnym
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[32, 33, 36]. Zwtaszcza matzonkowie doswiadczaja zaniku wigzi matzenskich i maja
glebokie poczucie zalu, ze ich romantyczna mito$¢ zmienita si¢ w relacj¢ o charakterze
czysto opiekunczym i przypomina relacj¢ matka—dziecko [13, 16, 22, 23, 32]. Jedno-
cze$nie zgltaszaja oni problemy z oddzieleniem symptoméw HD u krewnego od niego
samego, co sprawia z kolei, ze niejednokrotnie choroba prowadzi do rozpadu rodziny
[22]. Takze mtodociani opickunowie doswiadczaja w sposob negatywny utraty relacji
z chorym rodzicem, ale takze z tym zdrowym, co wiaze si¢ z jego zaangazowaniem
w opieke 1 pracg zawodowa [33]. W obu przypadkach uczucie smutku ulega wzmoc-
nieniu przez strach opiekunow przed nagla, przedwczesna $Smiercia krewnego z HD.
Czgsto towarzyszy temu antycypacja $mierci i ,,ukrywana zatoba” (disenfranchised
grief) [12, 18, 32, 36, 38, 39], a wigc taka, ktora jest spotecznie nierozpoznana i na
ktora brak spotecznych rytuatow, co sprawia, ze nie moze by¢ wyrazana publicznie.
Takie uczucia poglebiaja za$ poczucie spotecznego osamotnienia i izolacji opiekundw,
ktoérzy nie znajduja ujscia dla swoich negatywnych odczué zwiazanych ze spodziewana
$miercia krewnego. Stad, bedac przygotowanymi na najgorsze, opiekunowie czgsto
jeszcze za zycia osoby z HD mowia o niej, jakby juz nie zyta [32].

Negatywny wptyw HD na relacje rodzinne

Oprocz utraty bliskiego przyjaciela i wsparcia w osobie pacjenta, opiekunowie
0s0b z HD podkreslaja, ze choroba powaznie zaktoca relacje wewnatrz i poza rodzing
[31]. Czgsto czuja sig oni nierozumiani przez innych [27, 30, 38] i opisuja, jak choroba
negatywnie wptywa na spdjnos¢, komunikacj¢ rodziny i staje si¢ zrodtem konflik-
tow. W konsekwencji opickunowie do§wiadczaja poczucia osamotnienia i gigbokiej
izolacji zar6wno w sensie rozméw o chorobie, jak i1 braku wsparcia [30, 31, 36, 38,
39]. Jednym z powodow takiej sytuacji jest fakt, iz posiadanie krewnego z HD jest
czasem odczuwane jako krgpujace i wstydliwe. Zwlaszcza mtodociani opiekunowie
odczuwaja negatywny wplyw choroby na relacje z rowie$nikami [33], co sprawia, ze
czasem unikaja wreez kontaktu z chorym rodzicem [20, 30].

Mozna wigc zauwazy¢, ze HD wptywa na kazdy aspekt zycia rodzinnego. Zmie-
niajac uktad pozycji, rol i funkcji, ,,podkopuje” stabilno$¢ systemu rodzinnego. Czgsto
prowadzi do rozpadu rodziny, a dziedziczny charakter choroby jest zrodtem tajemnic,
ktore zaburzaja komunikacje wewnatrzrodzinng, wymiang uczué¢ i wzmacniaja emo-
cjonalng izolacjg poszczegdlnych cztonkow rodziny [21]. Choé¢ wigkszo$¢ opiekunow
0s6b z HD chgtnie podejmuje si¢ nowej roli, wielu czyni to kosztem utraty wlasnego
zdrowia [32]. Badania Skirtona i Glendinninga [12] wskazuja, ze 20% opiekundw cierpi
na choroby odstresowe. Inne badania Picketta, Altmaiera i Paulsena pokazaty z kolei, ze
cho¢ depresja opiekunow nie jest skorelowana z ich cechami spoteczno-demograficz-
nymi, to subiektywne poczucie obcigzenia opieka jest Scisle zwigzane z liczba lat, jakie
mingty od postawienia diagnozy HD u chorego oraz z okresem sprawowania opieki.
Wplywa na nig rowniez subiektywne poczucie kontroli i zdolnos$¢ do rozwiazywania
problemoéw [25, 27]. Takze stan fizyczny i poziom depresji pacjentdéw wplywa na ich
poczucie obciazenia [25, 37]. Jedno z nielicznych polskich badan, przeprowadzone
przez Banaszkiewicza i wsp. [43], jako gléwne determinanty obciazenia opickunow
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wskazuje depresje pacjentow oraz ich brak zdolno$ci motorycznych. Wreszcie badanie
Ready’ego [26] przeprowadzone na 22 diadach pacjent—opiekun wskazaly, ze w obu
przypadkach najwigkszy wplyw na ich subiektywnie postrzegana jakos$¢ zycia maja
zdolnosci funkcjonalne i poznawcze pacjentow.

Strategie radzenia sobie z chorobq Huntingtona

Wsrdd najezestszych strategii radzenia sobie z HD Williams 1 wsp. wyro6znili:
koncentrowanie si¢ na pozytywnych aspektach opieki, przedwczesne optakiwanie,
stawianie granic i stosowanie lekow [32]. Inne badania wskazuja, Ze religia i duchowos¢
moga by¢ waznymi zasobami, ktore pozwalaja opiekunom odnalez¢ sens w trudnym dla
nich okresie i pomdc zaakceptowaé rzeczywistosc taka, jaka jest [18, 27, 32]. Ponadto
wielu opiekunow adaptuje si¢ do zmian wywotanych choroba dopiero w momencie
ich wystapienia i nie planuje dlugoterminowych rozwiazan [21, 32]. Niemniej jednak
jedna z najczestszych strategii jest negacja [21, 23] 1 cho¢ opiekunowie oséb z HD
doswiadczaja silnego stresu, to czgsto unikaja rozmow o chorobie zarowno w rodzinie,
jakipozania[13]. Czesto neguja nawet wezesne symptomy 1 wstepna diagnoze, unikaja
wszelkich sytuacji, ktére moga im o niej przypomniec [21]. Strategia ta jest szczegdlnie
widoczna u rodzin, w ktorych dzieci naleza do grupy ryzyka, gdzie rodzice chronig
dzieci, izolujac je od chorego rodzica tak, by nie musialy by¢ $wiadkami pogarszania
si¢jego stanu [21, 23, 33]. Nalezy jednak zauwazy¢, ze cho¢ dla niektérych opiekunow
negacja moze by¢ skuteczna strategia radzenia sobie z choroba, to w dtuzszej perspek-
tywie czasu moze poglebiac ich niepokoj, wptywac negatywnie na relacje z krewnymi
i utrudnia¢ szukanie i/lub przyjgcie pomocy. Negacja ogranicza rowniez ich zdolno$é¢
do dokonania niezbgdnych zmian na przysztos¢ [21]. Tak wigc mozna powiedzie¢, ze
cho¢ HD jest rzadkim tematem rozmoéow opiekundw, to jest wsrod nich stale obecna.

Dyskusja

Istniejace badania wskazuja na wiele podobienstw w opiece nad pacjentem z HD
1 osobami cierpiacymi na inne choroby neurodegeneracyjne [30, 50]. Na skutek roz-
woju choroby pacjent stopniowo traci zdolnos$ci psychomotoryczne i poznawcze, co
zmienia relacje wewnatrzrodzinne i podzial r6l migdzy jej cztonkami. HD wptywa
na relacje z chorym krewnym i staje si¢ zrédlem obciazen emocjonalnych, na ktore
sktadaja si¢ zmiana rol i utrata bliskosci z ukochana osoba. Ponadto opiekunowie, po-
niewaz pozostaja do dyspozycji chorego 24 godziny na dobg, siedem dni w tygodniu,
maja niewiele czasu dla samych siebie i doswiadczaja dezintegracji wlasnego zycia
[19, 32]. Czesto sa zmuszeni porzuci¢ wlasne zainteresowania, zrezygnowac z wy-
poczynku i nie moga poswigci¢ wiele czasu innym cztonkom rodziny i przyjaciotom.
Badania wskazuja takze na obcigzenia finansowe i brak wsparcia. Co wigcej, jak inni
opiekunowie, doswiadczaja oni pogorszenia wasnego stanu zdrowia. I cho¢ niektére
badania podkreslaja pozytywne aspekty opieki nad chorym, gdzie HD moze zblizy¢
do siebie poszczegolnych cztonkdéw rodziny i da¢ jednostce poczucie wysokich kom-
petencji w opiece nad chorym (feeling of mastery) [18, 27, 39], to czgsciej wskazuje
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si¢ jednak, iz opiekunowie doswiadczaja uczucia bezradno$ci, osamotnienia, ztosci
i frustracji [19, 27, 28], co sprawia z kolei, ze maja problem z prowadzeniem normal-
nego zycia, o ktorym mdowia wrecz, ze jest ,,utracone” [32, 38]. Takie uczucia sa obecne
zwlaszcza wérod mlodocianych opiekundw, ktorych choroba zmusza do przyjecia
wielu obowiazkéw, do ktérych sa nieprzygotowani, co wywotuje u nich przeciazenie
rola. Stad wyrazaja oni pragnienie ,,normalnego zycia” i ,,bycia prawdziwym sobg”
[33, 46]. Podsumowujac, jako$¢ zycia opiekunow osob z HD, jak w przypadku innych
chordb, jest powaznie zagrozona w kategoriach obciazenia [16, 22], izolacji spotecz-
nej [30, 38, 40], umiejetnosci radzenia sobie ze stresem [21], obciazen finansowych
[30, 32], dostepu do opieki medycznej [19, 29], braku wiedzy ze strony personelu
medycznego [11, 12, 18, 19, 28, 29, 38] i pogorszenia wiasnego zdrowia [12, 25, 32].

Mimo tych podobienstw nalezy jednoczes$nie podkresli¢, ze w przypadku HD ist-
nieja pewne czynniki, ktore sa nieobecne w innych chorobach neurodegeneracyjnych
[16, 18, 25,26, 30, 32]. Po pierwsze — HD ujawnia si¢ znacznie wczesniej, okoto 3540
roku zycia, co sprawia, ze opickunowie rowniez sa relatywnie mtodsi niz opiekunowie
0s6b chorujacych na chorobg Alzheimera czy Parkinsona [32]. To za$ sprawia, ze nadal
moga sprawowac opieke nad swoimi dzie¢mi i trudno im taczy¢ obowiazki podwoj-
nego opiekuna. Zwlaszcza ze jednoczesnie maja zobowiazania zawodowe [21, 32].
Po drugie — poniewaz HD charakteryzuje si¢ wolniejszym rozwojem objawow, sama
choroba ma dhuzszg trajektori¢ [32]. Stad opieka nad pacjentem z HD trwa znacznie
dhuzej, czasem nawet trzydziesci lat. Poza tym wiaze si¢ z wykonywaniem czynnosci,
ktore sa typowe tylko dla tej choroby [38].

Po trzecie — poniewaz HD jest choroba dziedziczna, stawia ona innych cztonkéw
rodziny przed ryzykiem zachorowania [16, 21]. Z tego powodu opickunowie obawiaja
sig, ze moga by¢ zmuszeni do sprawowania opieki nad kilkoma pokoleniami chorych,
a zwlaszcza ze zachorowa¢ moga ich wilasne dzieci [16, 21, 24, 25, 27, 30-33, 36,
38, 40]. Taka wiedza jest stresujaca zwlaszcza dla synow i corek osob z HD, ktorzy
»obserwuja i czekaja” [33, 39]: opiekujac si¢ chorym, sa $wiadkami tego, co moze
spotka¢ ich samych w przysztosci [25, 36]. Jak zauwaza Kessler [13, 16], nie jest wigc
rzadka sytuacja, kiedy jednostka najpierw opiekuje si¢ chorym rodzicem, nast¢pnie
starszym rodzenstwem, by wreszcie samemu zachorowa¢ na HD, jednocze$nie mar-
twiac si¢ caly czas, ze mogta przekaza¢ chorobg dzieciom. Stad szacuje sig, ze na
kazda chora jednostke z HD przypada kolejnych dziesig¢ innych, ktére doswiadczaja
skutkow choroby, w tym osoby nalezace do grupy ryzyka, zdrowy matzonek i pozostali
cztonkowie rodziny oraz dzieci [13, 16, 21, 22, 36, 38, 40]. Wszystko to sprawia, ze
HD jest paradygmatycznym przykladem choroby rodzinne;.

Po czwarte — zardwno spoteczenstwu, jak i przedstawicielom zawodow me-
dycznych brakuje podstawowej wiedzy na temat HD i nie sg oni $wiadomi potrzeb
i probleméw, z jakimi spotykaja si¢ pacjenci i ich opiekunowie [17-19, 27-30, 38].
Inne formy demencji sa nie tylko lepiej zbadane, ale opicka medyczna i socjalna dla
takich pacjentow jest bardziej dostepna, lepiej zorganizowana i przystosowana do ich
potrzeb [11, 29, 36].
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Whioski

Cho¢ pewnym ograniczeniem niniejszego tekstu moze by¢ liczba badan poddanych
analizie, to zawarte w nim rozwazania pozwalaja na sformutowanie kilku waznych
wnioskoéw. Dokonana analiza pokazuje, ze cho¢ opiekunowie osob z HD maja wiele
potrzeb i problemdw podobnych do tych, ktorych doswiadczaja opiekunowie pacjentow
cierpiacych na inne choroby neurologiczne, to psychospoteczne konsekwencje HD sa
znacznie powazniejsze 1 dalekosigezne [47, 50]. To za$ sprawia, ze opieka nad takim
pacjentem jest bardziej wymagajaca i stresujaca. Powyzsza analiza wskazuje zarazem,
ze ze wzgledu na fakt, ze opiekunami os6b z HD najczgsciej sg opiekunowie rodzinni,
wymagaja oni odpowiedniej pomocy medycznej i rozwigzan politycznych, ktore beda
wspiera¢ ich czgsto niezaspokojone potrzeby. Jak si¢ wydaje, rekomendowanymi roz-
wigzaniami, ktére pomoga opiekunom, powinny by¢: ocena ich stanu zdrowia, pomoc
w planowaniu i sprawowaniu opieki, dostarczenie opiekunom nalezytej informacji
na temat choroby, jej objawdw, sposobow radzenia sobie z nimi oraz dostgpnych te-
rapii, jak 1 wsparcie psychologiczne. Jednoczes$nie nalezy podkresli¢, ze taka pomoc
jest wymagana od momentu postawienia diagnozy przez caty czas trwania choroby
1 winna obejmowac przede wszystkim wsparcie psychologiczne i praktyczna pomoc,
w tym finansowa [32, 38]. Jak podkres$laja niektorzy autorzy, dziatania pomocowe dla
opiekunow nie musza si¢ jednak koncentrowa¢ na samej opiece, ale ich celem moze
by¢ pomoc w rozwiazywaniu konkretnych probleméw, np. nauka radzenia sobie ze
stresorami zyciowymi i tymi wynikajacymi z opieki [25]. Z tego powodu mozna sig
zgodzi¢ z Zielonka, Marcinkowskim i Klimberg, ktérzy twierdza, ze ,,oprocz zmian re-
gulacji [prawnych], konieczna jest bardziej intensywna edukacja dotyczaca organizacji
rehabilitacji, ¢wiczen logopedycznych, dietetycznych i rozlozenie parasola ochronnego
nad rodzinami pacjentdéw, organizacji grup wsparcia dla rodzin, w ktdrych wystapita
choroba Huntingtona” [45]. Postulat ten jest o tyle znaczacy, ze wigkszo$¢ opiekunow
0so0b z HD czuje si¢ porzuconych przez system i odczuwa ogoélny brak zaufania do
standardowej opieki [21, 38]. Tymczasem, opiekunowie, ktorzy do§wiadczaja wsparcia
otoczenia, postrzegaja zadania opiekuficze bardziej pozytywnie i maja wigksze poczucie
kontroli [25, 27]. Stad nalezy podkresli¢, ze punkt widzenia opiekundéw powinien by¢
uwzgledniany przez osoby zajmujace si¢ poradnictwem i §wiadczeniem ustug zdro-
wotnych. I cho¢ w kontek$cie medycznym to pacjent z HD przyciaga uwage personelu
medycznego, niejednokrotnie to ich zdrowi opiekunowie wymagaja szczeg6lnej uwagi,
wsparcia i pomocy. Wiasnie z tego wzgledu przedstawiciele zawodow medycznych
powinni monitorowac stan zdrowia psychicznego opiekundw, rozpoznawac zrodta ich
stresu 1 wspiera¢ skuteczne strategie radzenia sobie z nim. Jest to szczegdlnie wazne,
gdyz dla wigkszosci opiekundéw czynniki psychologiczne, tj. wsparcie spoteczne i stra-
tegie radzenia sobie ze stresem, maja wigksze znaczenie niz czynniki medyczne [19].

Podzi¢kowania

Pragne wyrazi¢ wdziecznos¢ dwom anonimowym recenzentom za ich wnikliwe i konstruktywne
uwagi do pierwszej wersji tekstu.
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