Psykologiska aspekter vid habilitering
av familjer med nedérvd sjukdom

Erfarenheter fran en mottagning fér Huntingtons sjukdom

Ulrika Hosterey-Ugander

Leif Wiklund Jan Wahlstrom

bearbetning.

En mottagning for familjer med Huntingtons sjukdom har bedrivits med stéd av ett stimulans-
bidrag fran Socialstyrelsen. Huntingtons sjukdom &r en dominant nedarvd sjukdom med
neurologiska och psykiatriska symptom. Att tillhéra en familj med Huntingtons sjukdom inne-
bar psykisk pafrestning. Barnen till den sjuke oroas &éver risken att ha &rvt sjukdomsanlaget
och stalls infér det svara valet om de vill genomga presymptomatisk testning. Maken/makan
tar ofta pa sig ett tungt vardansvar, oroas for att barnen kan ha arvt sjukdomen och drabbas
ofta av skuldkanslor. Den svara psykosociala situationen medfér att familjerna med Huntingtons
sjukdom kan utveckla ménster av tigande, férnekande, social isolering och skuldkanslor. For-
utom kompetent medicinskt omhandertagande har familjerna behov av psykologiskt stéd och

Ulrika Hosterey-Ugander &r psykolog, Leif Wiklund och Jan Wahlstrém lakare vid Avdel-
ningen for Klinisk Genetik, SU-Ostra, Géteborg.

Sammanfattning

Huntingtons sjukdom ir en dominant nedirvd
neurodegenerativ sjukdom med neurologiska
och psykiatriska symptom, och patienterna
behover insiktsfull medicinsk och parame-
dicinsk behandling och omvérdnad. Sjukdo-
men innebér dven psykisk belastning f6r an-
horiga till patienten, och familjerna med
Huntington priglas ofta av tigande, forne-
kande, social isolering, livsling oro och
skuldkinslor. Vid habilitering och andra vard-
insatser maste dessa psykosociala aspekter
beaktas, och psykologen fyller en viktig funk-
tion i Huntington-mottagningens verksamhet.

Inledning

Sent debuterande nedirvda sjukdomar inne-
bir speciella psykologiska problem for drab-
bade patienter, deras anhoriga och familjer.
Huntingtons sjukdom har blivit mycket upp-
mérksammad inom hilso- och sjukvarden, i
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media och bland allminheten. Huntingtons
sjukdom framstér dirfr som typexemplet for
sent debuterande drftliga sjukdomar.

Avdelningen for Klinisk Genetik vid Sahl-
grenska Universitetssjukhuset-Ostra har
méngirig erfarenhet av Huntingtons sjukdom.
Patienter med denna sjukdom har mottagits
sedan mitten pa 80-talet, och redan 1989
knots en psykolog till avdelningen for att ar-
beta med patienter och deras anhériga. Ett sti-
mulansbidrag frin Socialstyrelsen mojlig-
gjorde 1995 vidare utveckling av en mottag-
ning med likare, psykolog och kurator.
Mottagningens malsittning ir att erbjuda
nddvéndiga vardinsatser och behandling, in-
formation och utredning, samt psykosocialt
stod. Mottagningen har tagit emot alla med-
lemmar av familjerna med Huntington; pa-
tienter, riskpersoner, anlagsbirare och anh-
riga.

Socialmedicinsk tidskrift nr 1/1999




I denna artikel vill vi sdrskilt presentera
psykosociala aspekter av habilitering vid
Huntingtons sjukdom. Detta dmne har tidi-
gare behandlats av andra forfattare (exv Ref
1). Vi vill fista uppméirksamheten pé hela fa-
miljens behov, men vi har sirskilt analyserat

gruppen riskpersoner med 50% risk att ha érvt
sjukdomsanlaget (Tabell 1-3). For att ge per-
spektiv pa dessa aspekter maste dven grund-
liggande kliniska och genetiska fakta anga-
ende sjukdomen beskrivas.

Beskrivning av Huntingtons sjukdom

Huntingtons sjukdom #r en neurodegenerativ
sjukdom med bade neurologiska och psykia-
triska symptom, och beror pa gradvis forlust
av nervceller i sirskilda omraden av hjdrnan.
Sjukdomen debuterar vanligen i 35-55 ars-
aldern, men vissa patienter insjuknar tidigare
(diven i barndomen) eller senare i livet. I bor-
jan dr symptomen diskreta men okar allt mer
under sjukdomens 10-30 ars forlopp. De
neurologiska symptomen omfattar i borjan
ofrivilliga rorelser, som givit det traditionella
namnet “danssjuka”, och balanssvarigheter.
Senare tillkommer stelhet och svarigheter att
initiera rorelser, sviljningssvarigheter, for-
samring av tal och slutligen forlust av talfor-
mégan. I slutstadierna dr patienten oférmo-
gen till viljemissiga rorelser, far niring via
sond, och ir séledes helt beroende av sin
omgivning. De psykiatriska symptomen om-
fattar en smygande personlighetsforindring
med forflackning, bristande insikt, bristande
impulskontroll med littvickt aggressivitet,
och passivitet. Utmirkande ér ocksé konativa
storningar med initiativsvarigheter, distra-
herbarhet, koncentrationsvarigheter och sva-
righeter genomféra uppgifter. Minnes-
funktioner och medvetenheten ir relativt vil-
bevarade, men patienterna uppvisar en fram-
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Alla anlagsbdirare kommer att insjukna

tridande apraxi (svarighet utfora praktiska
handlingar). De psykiatriska symptomen an-
ses till stor del motsvara en storning av fron-
tallobsfunktioner. Slutligen uppvisar perso-
ner med Huntingtons sjukdom okad risk att
insjukna i andra psykiatriska sjukdomstill-
stind, sdsom depressioner, paranoida och
psykotiska tillstind, vilka innebir ytterligare
belastning for patienten och anhoriga.

Det uppskattas att 500-1000 ménniskor i
Sverige lider av Huntingtons sjukdom, och
att dubbelt s manga bir pa sjukdomsanlaget
men innu inte utvecklat symptom. Lokalt &r
sjukdomen mycket vanligare, sdledes har
Bergs Kommun i Jamtland landets hogsta
frekvens av Huntingtons sjukdom och sjuk-
varden dir har en omfattande erfarenhet av
varden av dessa patienter.

Genetik vid Huntingtons sjukdom
Huntingtons sjukdom #r dominant nedérvd,
vilket innebir att barn till personer med
Huntingtons sjukdom har 50 % risk édrva
sjukdomsanlaget. Alla anlagsbérare kommer
att insjukna. Huntingtongenen sitter pa 4:e
kromosomen och identifierades 1993 (2). Den
sjukdomsorsakande mutationen bestar av ex-
pansion av en CAG-repetition i borjan av
genen. Det finns ett visst samband mellan
storleken pa denna repetition och debut-
aldern; patienter med stora expansioner in-
sjuknar vid yngre alder. Nir sjukdomsanlaget
overfors fran far till barn kan expansionen
oka ytterligare, sa att barnet drabbas tidigare
in fordldern gjort.

Med en modern DNA-teknik, s k PCR-me-
tod, #r det forhallandevis litt att mita ldng-
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den pa denna CAG-repetition i Huntington-
genen. I ett enkelt blodprov kan man dirfor
undersoka om en person har anlag fér Hun-
tingtons sjukdom. DNA-testet sigs vara
diagnostiskt om det ordinerats av en likare
som undersdker en individ som borjat ut-
veckla neurologiska eller psykiatriska symp-
tom, vilka kan tyda pa Huntingtons sjukdom.
DNA-testet kan ocksa goras presymptoma-
tiskt pa individer i familjer med Huntingtons
sjukdom som onskar ta reda pa om de bir pa
sjukdomsanlaget eller inte. Presymptomatiska
tester utfors endast vid sirskilda centra, van-
ligen avdelningar for klinisk genetik, enligt
in-ternationellt verenskomna principer for ut-
redning, psykologiskt stod och uppfoljning (3).

Att tillhéra en familj med Hunting-
tons sjukdom

Att tillhora en familj med Huntingtons sjuk-
dom innebir alltid psykisk péfrestning. Detta
giiller alla familjemedlemmar vare sig de
sjdlva hotas av sjukdom eller inte.

Den som insjuknar i Huntingtons sjukdom
utvecklar tilltagande grad av handikapp, vilka
leder till genomgripande forindringar i livs-
situationen. Manga patienter utvecklar de-
pressioner och andra psykiatriska tillstand.
Patientens insjuknande medfor att hans/hen-
nes barn konfronteras med att de ir risk-
personer med 50% risk att ha drvt sjukdoms-
anlaget. Samtidigt leder den sjukes per-
sonlighetsfordndring till forsdmrade relatio-
ner och kommunikationssvérigheter. Barnen
och den andra forildern/partnern upplever
hur den sjuke “sviker dem”, och kan bli bade
opalitlig och aggressiv. Maken/makan till den
sjuke far ta pa sig ett virdansvar gentemot
den sjuke, och drabbas samtidigt av den ho-
tande och skraimmande insikten att deras barn
kan ha drvt anlaget.
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Familjer med Huntingtons sjukdom utveck-
lar dérfor olika forhallningssitt gentemot
sjukdomen och dessa psykiska péfrestningar.
Vissa av dessa forhallningssitt utgor psykiska
forsvarsmekanismer, medan andra dr symp-
tom pa den psykiska belastningen och obear-
betade krisreaktioner. Vi har funnit att det #r
viktigt att forsta dessa forhallningssiitt och
deras orsaker, samt deras inflytande pa indi-
vider, relationer och kommunikationen i fa-
miljerna. Som ett led i habiliteringen #r det
viktigt att familjemedlemmarna far stéd och
mojlighet att bearbeta dessa psykiska pafrest-
ningar utifran sina respektive behov.

Vanliga monster i familjer med
Huntingtons sjukdom

Oftast dr kunskapen om Huntingtons sjukdom
ofullstindig i dessa familjer. Vanligen finns
viss indirekt eller direkt kunskap om hur sjuk-
domen tidigare drabbat nagon slikting, men
forestillningarna om sjukdomen bygger inte
sillan pa missforstand. Utvecklade monster
av psykiska forsvar i familjer med Hunting-
tons sjukdom bidrager till dessa missforstand.
Vi vill dirfor beskriva dessa vanliga forhall-
ningssitt, dvs monster av psykiska forsvar,
som vi iakttagit.

Tigandet idr ett mycket vanligt. Genom att
inte tala om sjukdomen och dess konsekven-
ser, tror man sig vara hinsynsfull och skona
Ovriga familjemedlemmar.

Ursprunget till tigandet &r (oftast) att na-
gon/nagra familjemedlemmar aktivt for-
tringt, forsokt glomma och fornekat sjukdo-
mens forekomst, vilket pa kort sikt hjilper
mot rddslan och skricken for sjukdomen.
Detta fornekande leder till att dimnet blir ta-
bubelagt inom familjen. Tigande kommer att
préigla atmosfiren inom familjen. Ibland ge-
neraliseras tigandet, sa att familjen far ett lik-
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nande forhallningssitt dven till andra svarig-
heter, som inte har att gora med Huntingtons
sjukdom. 1 sddana fall far familjen en dalig
beredskap att tala om och hantera svérigheter
overhuvudtaget.

En minniska som vixer upp i en sadan at-
mosfir priglad av tigande, férnekande och
undvikande far allmint en sdmre beredskap
hantera svarigheter. Detta dr viktigt att be-
akta vid senare genetisk vigledning. Troli-
gen dr detta forhéllningssitt ett av skilen till
att vissa familjemedlemmar inte anser sig
behova psykologisk hjilp dé sjukdomen blir
uppenbar hos ndgon i familjen. Man har ald-
rig fitt uppleva den positiva bearbetande ef-
fekten av att tala om svarigheter. Tigandet
leder ibland till ett aktivt fornekande.

Fornekande bidrager ocksa till tendensen
att anhoriga “inte ser” eller inte vill se” att
en riskperson borjar utveckla symptom pa
Huntingtons sjukdom. In i det lingsta kan fa-
miljen och patienten forneka alltmer uppen-
bara symptom eller skylla dem pa ovidkom-
mande omstidndigheter

Social isolering. Da utvecklingen av sjuk-
domen fortskrider, symptomen blir alltmer
patagliga och inte lingre kan fornekas, kan
dessa familjer utveckla ett monster av isole-
ring, dra sig undan socialt, for att skydda den
sjuke och bevara “familjehemligheten”. Man
tar inte emot besok i hemmet pga den sjukes
avvikande och okritiska beteende. Ute i sam-
hillet tas den Huntington-sjukes ofrivilliga ro-
relser och balanssvérigheter ofta som tecken
pd alkoholberusning, vilket kan bidraga till
att familjen minskar kontakterna mot samhil-
let.

Skuldkdinslor drabbar manga medlemmar av
familjerna. Sirskilt den sjukes partner tende-
rar att tyngas av skuldkénslor. Nir den sjukes
symptom blir uppenbara och diagnosen har
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Att vara partner till en person med Hun-
tingtons sjukdom innebiir ofta livslang oro

stiillts, sa kan partnern fa skuldkénslor over att
tidigare spelat med i tigandet om och for-
nekandet av sjukdomen. Partnern kan ha skuld-
kinslor 6ver att ha bildat familj med en person
med Huntingtons sjukdom, och att deras barn
riskerar vara anlagsbirare. Alla anhoriga kan
ha skuldkiinslor dver att ha bemott den sjuke
pa ett hart och of6rstaende sitt. Ibland rappor-
terar friska medlemmar av familjer med
Huntingtons sjukdom skuldkinslor &ver att ha
undgatt drva sjukdomsanlaget. I tidiga stadier
av sjukdomen ses ofta skuldkinslor hos
Huntington-patienten gentemot sin familj och
sdrskilt sina barn, men i senare stadier verkar
personlighetsforflackningen leda till minskad
empatisk formaga.

Soker hjilp sent. Tigandet kring sjukdomen,
fornekandet, familjens isolering och skuld-
kinslor bidrager till att familjen ofta sent s6-
ker hjilp med omvardnaden av den sjuke.

Livsldng oro. Att vara partner till en per-
son med Huntingtons sjukdom innebir ofta
livslang oro. Oron borjar redan nir man far reda
pé att ens make/maka har 50% risk vara anlags-
bérare. Oron 6kar om denne borjar insjukna eller
om presymptomatisk testning visar att partnern dr
anlagsbirare, eftersom man di samtidigt stélls
infor behovet att vérda sin make/maka och kon-
fronteras med risken att de gemensamma barnen
kan ha érvt anlaget. Ibland nodgas en partner, som
tidigare vardat sin sjuka make/maka, att pa dlderns
host ocksa bli vérdare for sitt barn som insjuknat i
vuxen lder. Denna stora belastning pa friska an-
horiga kan ge upphov till bade psykiska och fy-
siska problem. Hjélp och avlastning blir mycket
viktig. Men att fé hjilp forutsétter att man kan tala
om sjukdomen och familjens situation.
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Vetskapen — en chock. Pa grund av tigandet
och fornekandet i manga familjer med Hun-
tingtons sjukdom ir det inte ovanligt att vara
patienter forst sent i livet fatt reda pa att de dr
riskperson (se tabell 2). Riskpersonerna har da
ofta redan gift sig och bildat familj. Ibland ta-
lar man inte alls om sjukdomsrisken inom fa-
miljen, utan riskpersonerna kommer gradvis att
misstinka och sedan bli allt mer dvertygade
om att familjen har en irftlig sjukdom. Det
vuxna barnet mirker att en fordlder borjar for-
dndras och visa sjukdomssymptom, som man
igenkénner fran en mor- eller farforilder. And-
ra ganger har riskpersoner kiint igen forilderns
symptom fran medier, TV-program eller dy-
likt. Nir vetskapen om Huntingtons sjukdom
kommer pa detta sitt, reagerar riskpersonen
med chock, men ocksa med misstro och besvi-
kelse gentemot foregaende generationer som
ldnge fortigit sjukdomsrisken. Dirfor blir be-
hovet av psykologiskt stod stort.

En viktig observation dr att det verkar vara
sdrskilt svart att ta emot information om Hun-
tingtons sjukdom i tonarsperioden. En hol-
lindsk undersokning (4) fann att de som infor-
merades om Huntingtons sjukdom under ton-
aren upplevde svarare psykiska reaktioner, hade
sidmre formaga att bearbeta krisen, och var min-
dre benigna begira presymptomatisk testning som
vuxna. Aven i vart material var de som fétt in-
formation i tonaren mer beniigna avsté fran pre-
symptomatisk testning (32%), jamfort med
dem som fatt information i barndom eller vuxen
alder (16%). Under tondren ér den unga mén-
niskan inne i en kénslig period av individuell
utveckling och frigorelse fran starka familje-
band, vilket kan tinkas gora det svérare bear-
beta vetskapen om den skrimmande sjukdom
som hotar hela familjen.
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Vem vill testa sig?

Hur riskpersoner forhéller sig till risken att
vara anlagsbédrare och mdjligheten att testa
sig beror sidkerligen pd manga faktorer. San-
nolikt spelar familjens forhdllningssiitt till
Huntingtons sjukdom stor roll, men iiven in-
dividens sjidlvsyn och andra personliga ka-
raktirsdrag. Beslutet att genomgd presymp-
tomatisk testning r ofta ett svart val, och &ter-
speglar den vanda det innebir att vara risk-
person. Man uppskattar att hilften av risk-
personerna slutligen viljer att genomga pre-
symptomatisk testning, men vigen fram till
detta beslut kan vara lang. Den andra hiilften
av riskpersonerna avstar fran testning. Tabell
I visar att cirka 65% av de riskpersoner som
1996-1998 sokte var mottagning valde att
genomga presymptomatisk testning, men det
bor papekas att inte alla riskpersoner i famil-
jer med Huntingtons sjukdom sdker kontakt
med mottagningen.

Tabell 1. Riskpersoner som sokt vid Hun-
tington-mottagningen 1996-1998.

Antal Presym- Anlags- Ej an-  Avstétt
tomatisk bdrare anlags- fran
testning bérare  testning

Miin 40 26 13 13 14

Kvinnor 41 27 14 13 14

Totalt 81 53 27 26 28
(65%) (35%)

Sammanstillning av de riskpersoner ur olika familjer
med Huntingtons sjukdom som sokt vid Huntington-
mottagningen under projekttiden 1996-98. Kons-
fordelningen anges och tyder pd att mién och kvinnor
dr lika benigna soka vid mottagningen. Alla risk-
personer i familjer med Huntingtons sjukdom har inte
varit i kontakt med mottagningen men vi har inte be-
riknat denna andel, eftersom det iir osiikert vilka som
varit informerade om verksamheten och medvetet av-
statt fran besok. Cirka 65% av dessa riskpersoner har
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valt att genomga presymptomatisk testning, medan
35% avstatt fran testning. Av de som inte genomgatt
testning var 3 personer inte psykiskt redo for testning
och har fortsatt kontakt med psykolog eller kurator,
medan 5 personer vintade barn och uppmanades att
uppskjuta beslutet om eventuell testning. Saledes har
20 personer (25%) aktivt bestamt sig for att avsta frin
testning.

Att leva med vetskapen att man har 50%
risk utveckla Huntingtons sjukdom innebir
en stor press. Riskpersoner pendlar ofta mel-
lan hopp och fortvivlan; ena dagen dr man
nedstimd och pessimistisk och kinner sig
Overtygad om att ha édrvt sjukdomsanlaget,
och andra dagen dr man pa bittre humor och
tror att man inte #rvt anlaget. Man borjar iakt-
taga sig sjilv och leta efter tecken pa begyn-
nande sjukdom, och det dr litt att tolka
snubblingar, ryckningar, kinsloutbrott, kon-
centrationssvdrigheter osv som tecken pa
begynnande sjukdom. Den plagsamma oviss-
heten kan gora det svart att fatta andra beslut
ilivet, exempelvis val av utbildning och yrke,
vaga ingd en djupare forbindelse och famil-
jebildning.

Tabell 2. Niir fick olika riskpersoner vet-

skap om att Huntingtons sjukdom fanns i
sliikten?

Antal  Vuxen Tonérs- Barn- Vetej
alder  perioden domen
Miin 40 26 8 6 0
Kvinnor 41 25 9 6 1
Totalt 81 51 17 12 1

(63%) 21%) (15%) (1%)

Samtliga riskpersoner har tillfragats om nir de fick
veta att Huntingtons sjukdom fanns i slikten. Tabellen
skiljer inte pa hur personerna fick denna vetskap.

Att leva med ovisshet ir sdledes ofta svart,
men att leva med vetskapen att man &r an-
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lagsbirare kan ocksa vara skrimmande och
gor att méanga riskpersoner tvekar eller av-
star fran presymptomatisk testning. Bland
dem som viiljer att testa sig har beslutet ofta
féregatts av manga och langa 6verviganden.
Enstaka personer efterfragar testning utan
lingre eftertanke, och i vissa fall samman-
hiinger detta med en vil forankrad livsfilo-
sofi medan for andra ér beslutet mer impul-
Sivt.

Att 4 reda pa att man dr anlagsbérare re-
sulterar alltid i en mer eller mindre uttalad kris-
reaktion. Det #r viktigt att dessa personer be-
reds mojlighet till effektiv krisbearbetning, vil-
ket hjilper dem att acceptera resultatet och det
dr ytterst séllsynt att de dngrar den genom-
gdngna utredningen. Sillan rapporterar de att
deras livskvalité forsdmrats, utan det 4r vanli-
gare att de upplever en forbittrad livskvalité
jamfort med tiden de levde i ovisshet om sitt
status. Ofta kan man iakttaga hur dessa perso-
ner fattar viktiga beslut i sitt liv, och forverkli-
gar ambitioner och personliga 6nskningar. All-
varliga krisreaktioner med depressioner, sjdlv-
mordstankar och sjilvmordforsok efter pre-
symptomatisk testning har blivit ytterst ovan-
liga efter inférandet av internationellt Sverens-
komna principer for presymptomatisk utred-
ning, forberedelse, uppf6ljning, stod och kris-
bearbetning (5,6,7). Véra egna erfarenheter &r
helt i linje med dessa internationella erfaren-
heter; de personer som genomgatt pre-
symptomatisk utredning vid var mottagning
mér genomgédende biittre efter testning och
krisbearbetning #n de gjorde tidigare, antingen
de far beskedet att de dr anlagsbarare eller inte.

Flertalet riskpersoner som fér besked om att
de inte drvt anlaget upplever givetvis detta som
en befrielse frin oro och ridsla infor sjukdo-
men, och fran skuldkénslor gentemot anhdriga
och barn. Men det ir viktigt att papeka att
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beskedet inte alltid dr litt att ta till sig och
det inte alltid upplevs lika positivt. Det &r
vanligt att individen f6rst kiinner en stor tom-
het, som sammanhénger med den anspénning
man levt med infor den presymptomatiska
testningen, och forst senare kan man ta till
sig beskedet. For vissa riskpersoner kan be-
skedet att de inte dr anlagsbirare vara ytterst
traumatiskt och svart att acceptera: Detta gil-
ler sirskilt personer som levt en stor del av
sitt liv med “6vertygelsen att de #r anlagsbi-
rare”, inrdttat sitt liv efter detta och kanske
avstatt fran viktiga livsval sdsom familjebild-
ning. Vissa av dessa personer har hamnat i
kris, och kan dven utveckla misstankar om
forvixling av provsvar och liknande. I nagra
familjer hidnder det att personer som far be-
sked om att inte vara anlagsbirare kidnner
skuld mot sina syskon. I vissa fall beror dessa
skuldkinslor pa en missuppfattning om att
den 50% nedirvningsrisken medfor att deras
eget testbesked skulle 6ka risken for att sys-
konen érvt sjukdomsanlaget. I enstaka fall blir
denna skuldkénsla gentemot anhoriga sé stark
och den psykiska reaktionen si uttalad, att
fenomenet kan jamf6ras med den “survivor’s
guilt”, som observerats bland overlevande
fran koncentrationsliger.

De positiva erfarenheterna fran presympto-
matisk testning (8) innebér emellertid inte att
alla riskpersoner bor uppmanas genomga test-
ning. De som avstar fran presymptomatisk
testning tenderar att ha en annan attityd mot
sjukdomen och andra personlighetsdrag. Un-
dersokningar (4,9) fann att individer som av-

De positiva erfarenheterna fran presymp-
tomatisk testning innebdir emellertid inte att
alla riskpersoner bor uppmanas genomgd
testning
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stod fran testning hade en mer pessimistisk
sjdlvsyn, hade mindre tilltro till sin féorméga
att handskas med problem och motgangar.
Denna grupp bedomde ocksa att de, om de
visade sig vara anlagsbirare, skulle fé storre
problem gentemot sin familj, i sin livssitua-
tion och kraftigare depressiva reaktioner, #n
den grupp som valde att genomga presymp-
tomatisk testning. Det &dr darfor troligt att
dessa personer skulle ha det svarare att bear-
beta och leva med ett besked att de var an-
lagsbirare. Beslutet att genomgé eller avsté
fran presymptomatisk testning méaste saledes
vara ett personligt val, och ldkarens och psy-
kologens uppgift maste vara att underlitta for
individen att komma fram till vad som &r ritt
for honom eller henne.

Presymptomatisk testning foregas av be-
domning och forberedelse av patienten. En-
dast vuxna personer far genomga testning,
och beslutet skall fattas sjélvstandigt utan pa-
tryckningar frdn omgivningen. Barn testas
aldrig, dven om det hinder att forildrar ef-
terfragar testning.

Den patient som Onskar testning uppmanas
be en nérstaende vin eller partner bli “stod-
person” under utredningen. Detta skall vara
en person som han/hon har fortroende fér och
som det &r naturligt att prata med under ut-
redningens géng. Stodpersonen medfdljer till
alla likarbesok och ofta #dven till psykolog-
besok. Vid ett forsta ldkarbesok tréffar patien-
ten och stodpersonen den lidkare, som ansva-
rar for utredningen. Likaren gor en noggrann
anamnes och psykiatrisk bedomning for att
utesluta kontraindikationer, sasom pagdende
depression eller kriser. Patienten och stod-
personen far ingdende information om Hun-
tingtons sjukdom, den efterfrigade testningen
och uppf6ljning, samt krisreaktioner och kris-
bearbetning. Patienten triffar direfter psyko-
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logen for beddmning, penetration och bearbet-
ning av kinslor kring Huntingtons sjukdom,
och forberedelse infor testning. Vissa patien-
ter triffar psykologen flera ganger innan nésta
likarbesok. Vid nista likarbesok bedomer 1d-
karen om patienten 4r mogen for testning, men
paminner patienten om att han/hon nér som
helst kan avbryta utredningen. Provtagningen
bestér av ett vanligt venost blodprov, och pa-
tienten far tid for aterbesok och provbesked
inom 1-3 veckor. (Minst en méanads betéinke-
tid skall ha forflutit mellan forsta likarbesoket
och provtagning.) Vid aterbesoket gors en ny
psykiatrisk bedomning, patienten tillfragas om
han/hon vill ha provbeskedet och meddelas re-
sultatet. Om patienten visats vara anlagsbirare
ges utrymme for reaktioner, stod och initial be-
arbetning, men framforallt far patienten tid for
aterbesok hos psykologen inom nagra dagar.
Direfter far patienten ett individualiserat antal
aterbesok hos psykolog (tabell 3), och vid be-
hov hos likare och kurator.

Avslutande kommentarer

Familjer med Huntingtons sjukdom har om-
fattande och mangfacetterade behov. Den
Huntington-sjuke patientens situation kan
viisentligen forbittras genom insiktsfulla
medicinska och paramedicinska instatser, och
kunnig omvardnad. I denna artikel har vi dis-
kuterat psykologiska aspekter och hur sjuk-
domen drabbar hela familjen, och hur famil-

jens situation kan forbittras genom psykolo-
giska stodinsatser och mdjligheter till bear-
betning.

Vira erfarenheter understryker behovet av
samordnade insatser och psykologens viktiga
roll i omhindertagandet av familjer med
Huntingtons sjukdom. Manga medlemmar av
familjer med Huntingtons sjukdom har vuxit
upp i "tigande familjer” med fornekande, so-
cial isolering och underliggande skuldkéns-
lor. For dessa personer ér det mycket virde-
fullt att bli varsamt bemétt pa ett individ-
anpassat sitt, och att fa mojlighet nirma sig
och bearbeta sina kinslor kring sjukdomen.
Efter kontakt med psykologen rapporterar fa-
miljerna vanligtvis klart forhojd livskvalité
och forbittrad kommunikation, vilket ocksa
leder till en bittre vardsituation for den sjuke
familjemedlemmen. Givetvis dr psykologisk
forberedelse oundginglig for personer som
Onskar presymptomatisk anlagstestning.

Vi tror att dessa erfarenheter fran Hunting-
tons sjukdom kan vara virdefulla dven vid
omhindertagandet av patienter med andra
nedirvda sjukdomar.

Inom Vardcentraler, Psykiatriska dppen-
vardsmottagningar och kliniker, eller Neuro-
logiska kliniker finns sillan en omfattande
kompetens och erfarenhet av Huntingtons
sjukdom. Dirfor foreslar ett kommande
svenskt vardprogram for Huntingtons sjuk-
dom (A. Lundin, under utarbetande) att ett

Tabell 3. Antal génger riskpersonerna har tréffat mottagningens psykolog under 1996-1998.

Antal besok 1 besok 2 besok 3-4 besok 5-10 besok 11-30 besok

Antal personer 26 (32%) 18 (22%) 17 (21%) 15 (19%) 5 (6%)

Antal psykologbesok varierar starkt, och har flera orsaker. Vissa riskpersoner har triffat psykologen bara en
gdng; manga av dessa individer har bestimt sig for att genomga presymptomatisk testning och befunnits vara
icke-biirare. Anlagsbirare har haft betydligt fler besok. Nagra riskpersoner har inte 1atit testa sig, men haft
fortsatt stodkontakt med psykologen.
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mindre antal Huntington-centra bildas i lan-
det. Det dr 6nskvirt att familjer med Hunting-
tons sjukdom far kontakt med ett sddant cen-
ter, dven om sjukvarden pa hemorten ocksa i
framtiden bér huvudansvaret for manga per-
soner med Huntingtons sjukdom. De fore-
slagna Huntington-centra skall dérfor dven
bista regionens sjukvardsinrittningar i var-
den av familjer med Huntingtons sjukdom.
Var Huntington-mottagning vid SU-Ostra
sjukhuset har redan under flera ar fungerat
som ett Huntington-center for Vist-Sverige.
En liknande mottagning for Stockholms-
regionen bedrivs vid Karolinska Sjukhuset.
Erfarenheterna ar positiva och bekriftar att
minskliga och medicinska forbittringar kan
astadkommas for personer med Huntingtons
sjukdom och deras familjer.
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