Chorea Huntington — kunskaper och attityder hos

narstaende

Bengt Mattsson

Personer med arftlig sjukdom i slakten har
begrédnsade mojligheter att skaffa sig kunskap
om typen av arftlighet, risken for insjuknande
etc. Genetisk radgivning i organiserad form
saknas ju i Sverige. Denna brist pa kunska-
per kan leda till en oberattigad radsla och oro
att bli sjuk. Den kan ocksa forsvara atgarder
for att forhindra sjukdomens fortsatta sprid-
ning.

| nedanstadende artikel redovisas en under-
sokning bland néarstaende till patienter med
Chorea Huntington, en arftlig sjukdom med
tilltagande hjarnférandringar och en rad olika
psykiska och neurologiska symptom. Resulta-
tet visar att de nédrstdende har mycket liten
kunskap om sjukdomen. Den laga kunskaps-
nivan tycks dels bero pa ovilja och radsla att
f& information, dels pa bristande mojligheter
att i dag fa genetisk radgivning.

Bengt Mattsson ar forskarassistent vid psy-
kiatriska kliniken, Umed lasareti.

Chorea Huntington (CH) dr en autosomal domi-
nant arftlig progredierande neuropsykiatrisk sjuk-
dom med fullstindig penetrans. Prevalensunder-
sokningar tyder pa en relativt enhetlig forekomst
av sjukdomen i olika delar av virlden, inklusive
Sverige, mellan 4—8/100 000 invanare. I relativt
begriansade omraden har en betydligt hogre fore-
komst rapporterats, 149/100 000
bland 12 550 invanare i tva nordliga svenska for-
samlingar (Sjogren, 1935) och Lyon, 560/100 000
bland 896 invanare i Moray Fifth Area, Storbri-
tannien (Lyon, 1962).

Sjukdomen upptrader i 5—10 % i en s k juvenil
form, med debut fore 20 ars alder men vid den

bla Sjogren,
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vanligast forekommande, adulta formen debute-
rar sjukdomen forst i 35—45-arsaldern. Sympto-
men ar smygande och i 50—75 % upptriader pri-
mirt psykiska symptom i form av smérre person-
lighetsforandringar sasom aggressivitet, misstank-
samhet, blodighet och ©Okat beroende. Dessa ir
initialt diskreta, svarvirderade och kan for en som
ej tidigare kidnner patienten och hans slikt vara
omdjliga att korrekt diagnosticera. Debutsympto-
men progredierar under ett par ars tid och far
tamligen regelmissigt psykotisk priagel till slut.
Under sjukdomsforloppet ses ofta vanforestill-
ningar av olika slag sasom forfoljelse- och svart-
sjukeidéer, depression (suicid vanligt); asocialitet
med promiskuitet, kriminalitet och alkoholism
upptriader i en del fall. Samtidigt sker en intellek-
tuell reduktion som slutar i djup demens. Neuro-
logiskt upptrider parallellt med, eller ett par ar
efter debuten, ostadighet vid géng, fumlighet och
ofrivilliga ryckningar i extremiteter, talsvarigheter
och ibland sviljningssvarigheter. Patienterna ger
for utomstaende ett ’berusat intryck”. Hyperkine-
sierna tilltager och antar efter en tid mer eller
mindre groteska former, som omdjliggor vanlig
efter

livsforing. Genomsnittlig  Overlevnadstid

symptomdebut #r cirka 12—15 ar. Vid debut i

Symptomen dr smygande och i 50—75 %/
upptrider primdrt psykiska symptom i form av
smdrre personlighetsfordndringar sasom aggres-
sivitet, misstanksamhet, blodighet och okat
beroende.
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hogre aldrar ar de psykiska symptomen ofta lind-
rigare och de neurologiska symptomen mer i6go-
nenfallande, medan tidig debut ofta uppvisar snar
demens. En ur praktisk synpunkt viktig faktor ar
den relativa konstans som sjukdomen uppvisar
betriffande insjuknandealdern. Inom syskonska-
ror och mellan fordldrar och barn aterfinnes sa-
ledes en tdmligen likartad insjuknandealder, var-
for vissa slidkter karakteriseras av relativt sen de-
but medan i andra insjuknandealdern ligger lagre.
Genetiskt kan ocksa entydigt sdgas att risken att
insjukna for barn till en CH-sjuk foralder ar 50 %
och att friska foridldrar som passerat den i slakten
gingse insjuknandealdern Ioper liten risk att fa
CH-sjuka barn. Skenbart 6verhoppade sliktled be-
ror pa att en anlagsbidrare avlidit innan sjukdo-
men debuterat. Mutationsfrekvensen forefaller va-
ra utomordentligt lag, och isolerade fall med fris-
ka fordldrar har oftast kunnat forklaras antingen
av att nagon fordlder avlidit fore insjuknande-
aldern eller av illegitimitet.

Sjukdomen leder till lakarkontakt inom ett va-
rierande antal ar och beroende pa huvudsymptom
blir psykiater, neurolog eller internist inkopplade.
Mentalsjukhusen blir ofta den vardinrittning dit
patienterna forr eller senare kommer pa grund av
den psykotiska symptomatologin. Privata sjukhem
och langvardskliniker kan ibland bli aktuella. Den
insiktsloshet och misstanksamhet mot omgivning-
en som ofta ses initialt hos patienten, forsvarar
anhorigas mojligheter till likarkontakt.

Neuroleptika (ev i kombination med litium) kan
ge viss lindring av de neurologiska symptomen
men ingen avgorande fordandring intrader i sjuk-
domsutvecklingen.

Den aktuella forskningen kring CH ar for nir-
varande tamligen ensidigt inriktad kring bioke-
misk-farmakologiska problem. De omfattande
psykologiska problem som man kan ana finnes
och som man sa patagligt upplever vid kontakt
med sjuka och framforallt deras anhoriga, har
kommit att behandlas mindre. En del internatio-
nella socialmedicinska undersokningar finnes dock
som belyser bade de sjukas och de anhdrigas psy-
kologiska situation (Davenport & Muncey, 1916;
Cameron & Venters, 1967; Hans & Gilmore, 1968;
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Den aktuella forskningen kring CH dr for
nédrvarande tdmligen ensidigt inriktad kring
biokemisk-farmakologiska problem. De om-
fattande psykologiska problemen har kommit
att behandlas mindre.

Teltscher & Davies, 1972). I Sverige har sjukdo-
men ront relativt liten uppmirksamhet. Forutom
Sjogrens undersokning, har fa arbeten om sjuk-
domen publicerats i landet och relativt fa likare
synes ha basala kunskaper om sjukdomens arft-
lighet. Trots sin sillsynthet sdtter sjukdomen ge-
nom sin arftlighet priagel pa stora grupper anho-
riga, och oro och fruktan kan sparas dven hos
perifera sliktingar. Sverige saknar en organiserad
form av genetisk radgivning och informations-
mdojligheten till intresserade anhoriga blir dirige-
nom starkt begridnsad. Det blir varje enskild li-
kares personliga intresse och kunskap som blir
avgorande for den information som kan utlimnas.

Undersokningen avser att ge en beskrivning av
de personer som star i omedelbar, geografisk eller
arftlig, ndarhet till patienter med CH med avseende
pa foljande fem huvudfragor. 1. Personens kun-
skaper om sjukdomen. 2. Hur denna kunskap natt
personen. 3. Hur personen sjalv vidarebefordrat
kunskap. 4. Mot bakgrund av bedomning av per-
sonlighet forsoka tolka upplevelsen av att ha sjuk-
domen pa nidra hall och slutligen 5. i vad man
andringar i den sociala situationen skett till £6ljd
av sjukdomens nérhet.

MATERIAL

Personerna utvaldes ur upprittade slikttavlor om-
fattande samtliga CH-familjer i landet. Av prak-
tisk-geografiska skidl kom de flesta (37 personer)
att viljas ur familjer fran tre medelstora nord-
svenska stider med omkringliggande landsbygd.
Sjukdomsfrekvensen i dessa omriaden dr doku-
menterat hog (Sjogren, 1935). Resten (8 st) kom
fran tittbebyggt storstadsomrade i sodra Sverige.
Med hinsyn till en uppgjord resviag valdes perso-
nerna med tanke pa jimn fordelning av bostads-




Tabell 1. Nagra bakgrundsdata hos 45 intervjuade personer med ndra anknytning till Chorea Huntington.

45 intervjuade personer

50 9% insjuknanderisk

ndara anhorig — ingen insjuknande-

risk
passerat fortfarande make/maka ovrig slidkting
insjuknandealder sjukdomsrisk
Grupp nr 1 11 111 v
Antal personer 14 10 16 5
Kon Man/Kvinna 6/8 2/8 5/11 2/3
Alder Genomsnitt 62 (47—82) 40 (20—48) 59 (45—-70) 52 (37—-172)
(spridning)
Bostadsort Stad/Land 9/5 6/4 8/8 3/2
Civilstand Gift/Ensamstaende 10/4 7/3 11/5 4/1
Utbildning Gymn. (motsv.)/ 7/7 3/7 4/12 1/4

Grund,- folkskola

ort (stad/land) och genetisk situation (risk att bli
sjuk/nédra anhorig utan sjukdomsrisk).

Nagra bakgrundsdata for personerna framgar
av tabell 1. Av de 45 intervjuade personerna som
samtliga var kliniskt friska var 23 i den genetiska
situationen att de med 50 % chans var anlagsba-
rare, dvs de var barn till en CH-sjuk fordalder med
adult sjukdomsform. 14 stycken hade passerat in-
sjuknandealdern medan 9 fortfarande levde under
hotet att bli sjuka. Insjuknandealdern ar har defi-
nierad som den i syskonskaran genomsnittliga in-
sjuknandealdern *£10 ar. 22 personer av de 45
levde ej (mer eller mindre ovetande) under hotet
att bli sjuka. De var antingen make/maka till en
sjuk, eller barn till friska fordldrar dar andra
slaktingar i omedelbar nidrhet hade sjukdomen.
Forsok gjordes att samtala med medlemmar i sa
vitt skilda familjer som mojligt, dels da ryktet
spred sig snabbt om min rundresa och genetisk
information blev kidnd, dels dd kommunikation
kan tankas forekomma i samma familjer ocksa
mellan skilda familjemedlemmar. De 45 intervjua-
de kom i detta avseende att representera 31 olika
familjer. Bland Ovriga bakgrundsfaktorer som no-
terades var personens fysiska narhet till den sjuke/
sjuka och personlig erfarenhet av sjukdomen bade
som liten och som vuxen. 19 av de intervjuade
hade jag tidigare direkt eller indirekt varit i munt-
lig kontakt med tidigare per telefon i samband
med en genetisk undersokning och aktuell blod-

provstagning. Nagon genetisk information gavs da
egentligen aldrig dven om man kunde ana vilka
stora behov av kunskaper som ibland fanns. De
ovriga 26 hade jag aldrig tidigare traffat.

METODER

0—2 dagar fore motet togs telefonkontakt och 38
av intervjuerna gjordes sedan i personernas egna
hem. 4 samtal holls enskilt pa sjukhus i anslut-
ning till patienternas vard, medan 3 personer av-
stod fran personlig kontakt. Samtalen varade i
genomsnitt i 1 1/2—2 timmar. Av forklarliga skél
fick samtalen/intervjuerna mycket varierande for-
lopp och modifieringar fick goras under hand,
dock upprittades i samtliga fall efter samtalen ett
svarsformulédr efter enhetliga principer. Efter in-
hamtandet av vissa bakgrundsfakta kom samtalen
att inrikta sig kring de nimnda fem problemen.
De flesta samtal kom att avslutas med olika for-
mer av genetisk radgivning.

RESULTAT

Allman reaktion

Den omedelbara reaktionen pa den ovintade upp-
ringningen och Onskemalet om samtal, varierade
avsevart. Radvillhet, osdikerhet och ofta misstiank-
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samhet préaglade personernas instdllning till en
borjan och i tre fall uttrycktes definitiv ovilja till
samtal. I de fallen gav emellertid de korta sam-
talen tillsammans med de uppgifter jag fran bor-
jan hade om personerna fran sldkttavlorna, till-
ricklig information for att lita personerna inga
i undersokningen. De tillhorde vardera grupp I,
1T och IV (tabell 1). Oviljan till samtal som hos
dessa tre ej gick att Overvinna, fanns primirt hos
de flesta. Efter en kort stund kom dock oftast
oviljan att vika for intresse och nyfikenhet. En
aterhallen ldttnad och tacksamhet uttrycktes i en-
staka fall redan i slutet av telefonsamtalet, saledes
innan en personlig kontakt var etablerad. Etiska
betinkligheter uppstod ofta hos mig sjilv. Vad
hade jag for rittighet att “tvinga mig” till bevis-
ligen starkt angestladdade samtal hos kanske da-
ligt forsvarsutrustade personer? Den omedelbara
reaktionen fick avgdra min ”’strategi” under det
fortsatta samtalet. Den ldttnad och okade trygghet
personerna upplevde efter den personliga kon-
takten visade att jag ej orsakat skada med min
undersokning och information.

Kunskapsniva

Samtalets forsta del rorde den direkta kunskapen
om sjukdomen. Hur mycket visste personerna om
arftligheten, om den 50 %-iga risken for barn till
en sjuk fordlder att insjukna och att dverhoppade
sliktled saknades? I tabell 2 framgar Oversiktligt
kunskapsnivan. Endast 3 av de 45 personerna ha-
de en tillfredsstillande kunskap om &rftligheten.
En av dessa, en 20-arig ung flicka tillhorande
grupp II, hade sjilv sokt en neurologspecialist for
genetisk radgivning. Aven om hon av denne fatt
en nagot felaktig information eller missuppfattat
informationen, hade hon genom att ldasa i ldkar-
bocker och kontakt med andra anhoriga fatt en
fullt adekvat kunskap. Med henne kom ocksa
samtalet mest att rora sig kring nya behandlings-
former, och dilemmat om hon skulle skaffa egna
barn med sin nyforvirvade fidstman. De Ovriga
tva som hade god information horde till grupp III.
Framforallt i strivan att fa kunskap om sina
barns mojligheter att bli sjuka hade dessa perso-
ner studerat bocker och ocksa tagit lakarkontakt
pa eget initiativ for att fa veta mer. Dessa tre per-

Tabell 2. Rapporterad kunskapsnivd om Chorea Huntington hos 45 personer med ndra relation till sjukdomen.

45 intervjuade personer

50 9 insjuknanderisk

nidra anhorig — ingen insjuknande-

risk

passerat fortfarande make/maka ovriga slaktingar

insjuknande- sjukdomsrisk

aldern
Grupp nr 1 1I 11T v
Antal personer 14 10 16 5
1. Kénner till sjukdomens ritta namn 3 5 8 2
2. Kunskap om sjukdomens orsak
(arftlig) och forlopp 13 10 14 5
3. Kunskap om den autosomala
arftligheten 8 6 7 2
4. Kunskap om 50 %-ig insjuk-
nanderisk 4 3 3 0
5. Kunskap om Overhoppade
slaktled 0 1 2 0
Tillfredsstdllande kunskap (1 —5) 0 1 2 0
Onskar mer information om
sjukdomen 8 4 13 3
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Man motte ett brett panorama av kunskaper
fran ndéstan fullstindiga fakta till i det nar-
maste hel okunnighet. Ett genomgaende drag
var att manga byggde sina kunskaper pa egna
erfarenheter.

soner kande ocksa korrekt till sjukdomens namn.
Bland Ovriga personer mdtte man ett brett pano-
rama av kunskaper fran nistan fullstindiga fakta
till i det nirmaste hel okunnighet. Ett genomga-
ende drag var att manga byggde sina kunskaper
pa egna erfarenheter. Med manga kvinnligt sjuka
i slikten trodde man tex att kvinnor drabbades
oftare #n man och var majoriteten i en syskon-
krets sjuka trodde man pa mer dn 50 %-ig sjuk-
domsrisk.

Kunskapsinhamtande

En Overviagande del av personerna (38 av 45) har
fatt sin visentliga information efter 25 ars alder.
Detta trots att de allra flesta, under sina forsta
levnadsar, som regel levt mycket niara en chorea-
sjuk. Genomgaende har beskrivningar givits om
hur litet man pratade om sjukdomen hemma”.
Man “levde vidare” till synes utan att i familjerna
pa ett realistiskt sitt diskutera den anhdoriges, of-
tast faderns/moderns sjukdom. Syskon emellan
pratade man en del, men skam och olustkinslor
infann sig om diskussionen blev for Oppen och
hos de flesta grundlades tidigt rédsla, skrick och
oro for sjukdomen. Detta tillsammans med oron
att sjalv insjukna, har skapat forutsdttningar for
den stora angest de flesta bar pa.

Drygt hilften (23 stycken) hade vid nagot till-
fille haft likarkontakt och fragat om sjukdomen.
De hade antingen sokt pa egen hand for radfrag-
ning (endast tre personer), eller de hade i sam-
band med den sjukes ldkarbesok eller vid eget
likarbesok av annat skil, passat pa att forsoka fa
information om sjukdomen. Manga uttryckte dock
besvikelse over likarkontakten. ”Doktorn var jak-
tad”, ”Han skojade bort det”, “Han verkade irri-
terad”, var nagra svar som personerna uppgav.
Bakom dessa svar kan man spara ett faktiskt for-

hallande men ocksa rimligen ett uttryck for ovilja
och osikerhet att fa information (projektion av
egen olust och réadsla). De som haft likarkontakt
var genomgéende yngre, de hade oftare bostads-
ort i staden dn pa landet och bedomdes oftare
som mer utatriktade in de ovriga. Nagon relation
till utbildning syntes ej foreligga.

Kunskapsspridning

For att fa ett matt pa informationsspridningen
fran intervjupersonen samtalades en del kring
personens formaga att fora sjukdomen pa tal
bland sina nirmaste anhoriga. Héar ar det vansk-
ligt att med siffror ange hur mycket information
som spreds did omgivningen varierar fran person
till person och dess reaktion avgor hur mycket
man samtalar om sjukdomen. Med oroliga, dngs-
liga anhdriga blir spridningen kanske mindre i en
familj 4n i en annan ddr saklighet och faktisk
kunskap efterstriavas. Personen och hans narmaste
anhorigas kansloméssiga relation blir en avgoran-
de faktor. Genomgéende var att man i mycket
liten utstrickning talade om sjukdomen hemma.

3 99

“Det Ionar sig inte”, “provocerar bara”, ’vick ej
den bjorn som sover”, “lat barnen vara lyckligt
ovetande sd linge som mdjligt, det dr ju inte si-
kert att de blir sjuka”, dr nagra av de svar som
erholls. Endast 7 av de 45 personerna uppgav att
man talade om sjukdomen pa ett naturligt och
Oppet sitt hemma. Det var ofta i de familjer ddr
kunskapen om sjukdomen var storst. En storre
Oppenhet foreldg ocksa i stiderna @n pa landet
och oftare hos yngre dn hos édldre. Att manga icke
kontrollerbara faktorer spelar in kan fdljande
iakttagelse belysa. En tydlig skillnad i informa-
tionsspridningen forelag mellan tva nordliga di-
strikt som omfattade bade stad och omkringlig-
gande landsbygd. Dir informationsutbytet var

Genomgdende var att man i mycket liten ut-
striickning talade om sjukdomen hemma. ” Lat
barnen vara lyckligt ovetande sa ldnge som
moijligt, det dir ju inte sikert att de blir sjuka”,
dr ett av de svar som erholls.
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Arftligheten med den hoga insjuknande-
aldern, det smygande forloppet, den langsam-
ma psykiska fordndringen, det alltmer gro-
teska utseendet och rorelseschemat, kom att
framsta som de avgorande dragen for att
klassificera sjukdomen som " ovanligt ruskig”.

ligre hade man i distriktet sedan manga ar ett
stort, tidigare omodernt och bland folk illa an-
sett, mentalsjukhus. Det var didr patienterna slut-
ligen hamnade och att bli patient diar betraktades
med stor olust. Det andra distriktet saknade ett
motsvarande mentalsjukhus och patienterna kom
att vistas finalt pa ett mentalsjukhus en bra bit
fran hemorten. Icke osannolikt har denna skillnad
givit forutsittningar for olika uppfattningar om
sjukdomen och direkt paverkat kidnslan for sjuk-
domen och ddrmed indirekt informationssprid-
ningen.

Upplevelse av sjukdomens narhet

Samtliga 45 intervjuade var Overens om att sjuk-
domen i de flesta avseenden skilde sig fran andra
sjukdomar. Arftligheten med den hoga insjuknan-
dealdern, det smygande forloppet, den langsam-
ma psykiska forandringen, det alltmer groteska ut-
seendet och rorelseschemat, kom att framstd som
de avgorande dragen for att klassificera sjukdo-
men som “ovanligt ruskig”. Samtliga 45 beskrev
ocksa att de kontinuerligt upplevde mer eller mind-
re intensiv olust och angest. Hér spelar forstas
den egna situationen in. De &ldre hade som regel
en mindre angestbendgenhet medan yngre, sirskilt
de som levde under hot att bli sjuka, plagades be-
tydligt mer. Den friske/a dkta hilften plagas som
regel mer Gver sina @nnu friska barn dn over den
kanske redan svart sjuke maken/an. Med sarskild
bitterhet och inlevelse beskriver manga de svara
ar som representerade sjukdomens debut. Ovetan-
de om sjukdomens forekomst togs misstinksam-
het eller angest for ett mera tillfalligt symptom.
Fran de anhérigas sida gjordes regelmissigt upp-
offringar utan resultat och medan symptomen till-
tog och de stodjande insatserna forblev verknings-
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16sa, grundlades tidigt en kidnsla av besvikelse och
bitterhet senare parad med radsla, skrick och
svar angest. Tydligt kan dock sparas att storre
kunskap, som i sin tur oftast ledde till bittre in-
bordes kommunikation ocksa gav mindre upplevd
angest. Flera bevis efter min filtundersokning har
ocksa visat pa kunskapens betydelse for att redu-
cera oro och éngest. En genomgéende mycket po-
sitiv installning till besoket rapporterades efterat,
man gladde sig at forskningens framsteg och be-
skrivningar av nya behandlingsrutiner blev sikert
for manga det mest positiva som framkom av be-
soket.

Allman social situation

Svarigheten att fa en sdker uppfattning om kun-
skapsspridningen fran personen och om den kins-
lomissiga upplevelsen av sjukdomen géllde ocksa
fragan om sjukdomen hade inneburit patagliga
av 45 beskrev att de under fertil alder kidnt tvekan
att skaffa barn beroende pa arvsriskerna. Dessa
tre horde till gruppen med 50 % insjuknanderisk.
De dldre rapporterade dock i regel ingen kidnne-
dom om sjukdomen i fertil alder, men ifragasatte
starkt om man skaffat barn “om man vetat vad
man vet i dag”. En del hade flyttat till en stad/
plats med bittre medicinsk service. Skilsmisso-
planer hade diskuterats i ett par fall och barns
yrkesutbildning hade priglats av sjukdomsrisk.
De flesta beskrev ocksa social isolering och till-
bakadragenhet till foljd av sjukdomen. Sikert fo-
rekom manga fler mer eller mindre medvetna
manipulationer i den konkreta miljon utan att de
kom fram vid samtalet.

Diskussion
Det dr alltid vanskligt att virdera uppgifter i in-
tervjuer som 1 viss utstrickning ar beroende av

Tydligt kan dock spdras att storre kunskap,
som i sin tur oftast ledde till battre inbordes
kommunikation ocksa gav mindre upplevd
angest.




kansloupplevelser hos den intervjuade. Angestbe-

nagenheten dr som namnts mycket hog och for-
svar, sarskilt fornekande, intrader ofta och for-
vranger “egentliga fakta”. Fornekande ar ett av
de avgorande hindren for att fa relevant informa-
tion om sjukdomens férekomst och forfattare har
tidigare beskrivit detta dilemma (Hans & Gilmore,
1968). Fornekandet kan vara uttryck for skuld-
eller skamkiénslor och tycks vara effektivare ju
langre personen, bade till tid och rum, kommer
fran den sjuke. Det dr optimistiskt att tro att ett
samtal pa 1 1/2—2 timmar skulle vara tillrickligt
for att bryta genom de forsvar personen har, och
uppgifter om kiénslor och dven kunskap om sjuk-
domen fiar bedomas med skepsis. Samtidigt ger
dock en personlig kontakt en icke-verbal kommu-
nikation och denna har ocksa forsiktigt tolkats in
i de tidigare redovisade resultaten.

Kunskap ville manga fler ha men genomgiende
var ocksa fragan, till vem skall man vinda sig?”’
Distriktsldkaren kan inte fOrvintas veta tillrick-
ligt och specialisten pa centralsjukhuset kan man
inte stora for en radfragning. ”Och hur skall man
fraga” etc. Att okad kunskap, om den kan givas
pa ett sakligt och korrekt sitt, uppskattas och dr
betydelsefull har studier vid andra arftliga sjuk-
domar visat tidigare. En undersokning i USA
(Pearson et al., 1955) redovisar att 97 % av nira
anhoriga till CH-sjuka som fick en skriftlig infor-
mation om CH, uttryckte stor tacksamhet oOver
informationen. Det kanske allra visentligaste med
en informationsverksamhet dr att upplysning i dag
ar det enda kraftfulla sdttet vi har att hindra
sjukdomens fortsatta spridning. Behandlingsmis-
sigt ar resurserna fortfarande blygsamma och
mojligheter att faststdlla sjuka anlagsbidrare sak-
nas. Det &r stora vinster bade i minskat minsk-
ligt lidande och i ekonomiska siffror, som kan
goras om en fungerande genetisk radgivning kan
upprittas med det snaraste i landet. Den nu pre-
senterade undersokningen, som for de intervjuade
blev en sorts genetisk radgivning, innebar for
manga en betydande reduktion av psykisk spidn-
ning. Saledes kidnde ingen av de med 50 % in-
sjuknanderisk, som passerat insjuknandealdern,
till att overhoppade sliktled ej forekom. Det inne-

bar att i stort sett alla dessa var kontinuerligt pla-
gade av att deras barn hade sjukdomsrisk. Aft
kunna lugna dessa personer var en glidje, och
den ldattnad och tacksamhet personerna visade,
gav mig sjilv beloning méanga ganger om for min
egen arbetsinsats.

Sammanfattning

Chorea Huntington ar en relativt sillsynt arftligt
progredierande neuropsykiatrisk sjukdom. Bla pa
grund av en sen debutilder (35—45 ar) skapas
forutsittningar for mycket oro och angest som
drabbar ménga i sldkterna, dven helt friska och
icke anlagsbidrare. Undersokningen visar att nédra
anhoriga har mycket liten kunskap om sjukdo-
men. Den ldga kunskapsnivan beror dels pa ovilja
och ridsla att fa information, dels dven pa bris-
tande mojligheter att i dag fa genetisk radgivning.
Sjukdomen i dag har mycket begrinsade behand-
lingsmdjligheter och genetisk radgivning innebar
den enda mdojligheten att forhindra fortsatt sprid-
ning av sjukdomen. Undersdkningen visar beho-
vet av genetisk radgivning i landet.
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