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A magyar Huntington-koros
betegek és csaladjaik
életmin6ségének elemzése

SZALAI Klara Szilvia, Prof. Dr. MOLNAR Maria Judit MD, PhD, DS,
Dr. MOLNAR Viktor MD, PhD, Dr. ACS Andrea PhD

OSSZEFOGLALAS

A vizsgdlat célja: Huntington-kdrban szenvedék és az ket gondozok életmindségének vizsgalata,
amelynek sordn kiilondsen nagy hangsulyt kap a csaldd. Célunk volt tovabba felmérni, mennyire
lennének nyitottak a csalddok olyan, egyetemi végzettségli dapolok altal nydjtott szolgaltatasra,
amely segit a betegutak roviditésében, illetve a mindennapi problémédik megolddsaban.

Anyag és mddszer: A keresztmetszeti vizsgalat validalt kérd6ivekkel tortént, illetve sajat kérddivet
készitettlink, amely szociodemografiai adatokat és a betegséggel kapcsolatos kérdéseket tartal-
mazott. A vizsgalat a Semmelweis Egyetem Genomikai Medicina és Ritka Betegségek Intézetében
tortént, Huntington-kéros betegek és csaladjuk bevonasaval.

Eredmények: A Huntington-kéros betegek sajat megitélése szerint a fizikai életmindségre van na-
gyobb hatédssal a betegség, szemben a mentélis egészséggel. A Huntington-kdros csalddok életmi-
ndéségére nagy hatdssal van a csaladtagjuk betegsége. A Huntington-kéros betegek és csalddtagja-
ik is nyitottak lennének egyetemi végzettségl apold altal nydjtott szolgaltatasokra.

Kovetkeztetés: A Huntington-kér negativ hatassal van mind a beteg, mind a csalddja életmindségé-
re. Ennek javitdsédnak érdekében érdemes lenne megvizsgalni, hogy kiterjesztett hataskord dpolé
altal nyujtott segitséggel javithaté-e.

Kulcsszavak: életminéség, Huntington-kér, chorea, APN, kiterjesztett hatdskor( dpolo

Analysis of the Quality of Life Patients With Huntington's Disease and Their Families In Hungary
Kldra Szilvia SZALAI, Mdria Judit MOLNAR MD., PhD, DSc., Viktor MOLNAR MD., PhD, Andrea ACS PhD

SUMMARY

Aim: The aim of the research study was to get a better picture of the patient’s quality of life with
Huntington's disease and their caretaker's. One of the main topics of the investigation was the
family, because taking care of a Huntington's patient can have a big impact on their lives. Our
further concern was to introduce the concept for the families and test their open mindedness, if
they would take assistance from nurse graduates to make the patient's medical journey shorter and
help with their everyday life challenges.

Material and method: The cross-sectional research was done by validated tests, as well as, self-
made tests which contained socio-demographic data and questions regarding the disease. The
trial took place at Semmelweis University, at the Institute of Genomic Medicine and Rare Disorders
in collaboration with the patients and their families.

Results: According to the patients, their life quality is affected more physically than their mental
health. The experiment showed that the disease has a big impact on the quality of life of the family
members. The family members would be more open in regards to accepting help from advanced
practice nurses.

Conclusion: Huntington's disease has a negative impact on the quality of life of the patients and
their families. It would be adequate to study if the provided help of advanced practice nurses could
improve their quality of life.

Keywords: quality of life, Huntington's disease, chorea, APN, advanced practice nurse
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Bevezetés

A Huntington-kér egy 6rokletes neurodegenerativ
betegség, amelyet pszichés tiinetek, mozgdszavar és
kognitiv hanyatlds jellemez (Stoker et al., 2022). A
betegséget George Huntington utin nevezték el, aki
1872-ben elssként irta le az autoszomalis domindn-
san 6rokléds kérképet, amely a huntingtin génben
(HTT) bekovetkezd hiba miatt alakul ki (McColgan
& Tabrizi, 2018). A betegség jellemz8en kozépkor-
ban kezdédik, lassi progressziéval (Roos, 2010).

Nemzetkozileg évrél évre egyre tobb cikk jelenik
meg a Huntington-kér kutatdsit illetGen. Jelenleg
csak tlineti terdpia létezik, 4m a betegség tobb klini-
kai vizsgalat fokuszpontjaban 4ll (McColgan & Tab-
rizi, 2018).

Szakirodalmi dttekintés utdn kijelenthetd, hogy
nincs olyan szakirodalom, amely a magyar Hunting-
ton-betegek dpoldsival és életmindségének vizsgdla-
taval foglalkozott volna, pedig a betegség progressziv
mivolta miatt ez lényeges lenne. Kutatdsunk sordn a
Huntington-kérban szenveddk és az Sket gondozdk
életmindségét vizsgiltuk meg. Ennek sordn kiilons-
sen nagy hangsulyt kapott a csaldd, amelynek tagjai
napi szinten ,szenvednek” a Huntington-kér hatédsa-
itol. Az egészség és az életmindség vizsgalata kules-
fontossagi Huntington-kérban. Fontos megérteni,
hogy a betegség az életmindség mely tertletén rom-
bol a legjobban, és hogy a csalddra milyen hatissal
van, a betegek és hozzitartozéik milyen informaci-
6kat kaptak a betegséggel kapcsolatban, és milyen
segitségre szamithatnak. A fentieken kiviil a vizsga-
latban felmértiik, hogy mennyire lennének nyitottak
a csalddok olyan, egyetemi végzettségi dpolok altal
nydjtott szolgdltatdsra, amely segit a betegutak ro-
viditésében, illetve a mindennapi problémdik meg-
olddséban.

Huntington-kor

A Huntington-kér autoszomilis domindnsan
6rokléds, kozponti idegrendszert érintd geneti-
kai rendellenesség, amely a neuronok degenerativ
folyamatainak folyamatos progresszidjaval jar
(Walker, 2007). 1872-ben George Huntington kii-
lonitette el egyéb choredktdl, de a betegség kiala-
kuldsdért felelds genetikai defektust csak 1993-ban
irtdk le (Andrew et al., 1993). Mivel a betegség
autoszomadlis domindnsan o6r6klédik, egy Hun-
tington-kéros beteg 50% eséllyel 6rokiti tovabb a
betegséget a kovetkez$ generdciéra nemtdl fig-
getlenil. A kaukdzusi népességben az eléforduld-
sa 5-10/100 000 (Roos, 2010). Elmondhaté, hogy
Azsidban alacsonyabb eléfordulds figyelhets meg,
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Roviditések jegyzéke

APN = (advanced practice nurse) kiterjesztett
hataskord dpold

HD = (Huntington’s disease) Huntington-kér

HDQoL = (Huntington’s disease health-related
quality of Life) egészséggel osszefliggs életmi-
néség Huntington-kérban

HDQoL-C = (Huntington’s disease quality of
life battery for carers) Huntington-koér életmi-
ndségi elemzése az dpoldk szimdra

SE GRI = Semmelweis Egyetem Genomikai
Medicina és Ritka Betegségek Intézete

SF-36 = (Medical outcomes study short-form
36) Eletminéség kérdsiv-36

mig Eurépaban, Eszak-Amerikdban és Ausztralia-
ban magasabb (Ajitkumar & De Jesus, 2022).

A jellemzé klinikai képet hdrom klasszikus ti-
netegyittes jellemzi: a kezdeti kognitiv és a pszichés
zavar, valamint a késébb kialakulé motoros tiinetek
(Ajitkumar & De Jesus, 2022). Ezenfelil jellemzé
tiinetek lehetnek még a fogyis, az alvdszavar, a napi
ritmus felboruldsa, valamint a vegetativ idegrend-
szeri zavarok is (Roos, 2010). A sokaig tlinetmen-
tes betegség dltaldban lasst kognitiv valtozdsokkal
kezdédik (Stoker et al., 2022). Atlagosan 40-45 éves
korban jelennek meg az elsé tiinetek, amelyek ké-
s6bb progredidlnak (Ajitkumar & De Jesus, 2022).

Klinikai jellemzd6k

Pszichiatriai tiinetek

A pszichidtriai tiinetek nagy véltozékonysdgot mu-
tatnak, leginkdbb affektiv zavarok, szorongis az elsé
tiinet, sok esetben személyiségviltozds is megfigyel-
hetd (Tariska, 2021). A pszichidtriai tiinetek negativ
hatdssal vannak a mindennapi életre és a csalddra
(Roos, 2010). Kezdetben a betegek figyelme gyen-
gil, aminek kovetkeztében né az impulzivitds és az
ingerlékenység; az ingerlékenység sok esetben diih-
kitorésekhez és agresszidhoz vezethet (Ajitkumar
& De Jesus, 2022). A csalddtagok arrél szamolnak
be, hogy az érintett egyre nehezebben uralkodik az
indulatain. Az ingerlékenység mértéke széles skdldn
mozog, az aprobb vitiktdl kezdve egészen a fizikai
erdszakig (Stoker et al., 2022). A Huntington-kéros
betegek korében gyakori az dngyilkossig gondolata
(5-10%), amelyet leginkdbb a betegség megiéllitha-
tatlan progresszija indukil. A leggyakoribb ha-
lilok a mér sokszor mozgisképtelen betegeknél a
pneumonia (Honrath et al., 2018).
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Kognitiv tiinetek

Nem ritka, hogy a kognitiv funkciék hanyatldsa
hivja fel a figyelmet a betegségre. Nehezednek a
dontések, csokken az itéldképesség, ennek kovet-
keztében fokozatosan, egyre nehezebben tudjik
tartani a napi rutint, az egyszerd feladatokat is ne-
hezebben hajtjdk végre. Rugalmatlanabbd vilnak,
nehezen tudnak alkalmazkodni az 4j helyzetekhez,
ami miatt egyes helyzetekre nem megfelelden rea-
gilnak (Roos, 2010).

Motoros tiinetek

A legjellegzetesebb motoros tiinetek az akaratlan,
nem kivint mozgdsok, a chorea (Ajitkumar & De
Jesus, 2022). Kezdetben ezek a mozgdsok a végta-
gok distalis részén a legjellemzdbbek, mint példaul
az ujjakban vagy a kis arcizmokban. , Kiviilr8l nézve”
sokszor fel sem tinnek vagy egyszertien csak ideges-
séggel magyardzzik a betegek ezeket a tiineteket. Az
akaratlan mozgisok, ha jelentkeznek, dltaldban min-
dig jelen vannak, amikor a beteg ébren van. Fokoza-
tosan nehezebbé vilnak a mindennapi tevékenysé-
gek, mint az dgybdl vald felkelés, 6lt6zkodés, furdés,
takaritds, f6zés, étkezés. Ezek a motoros tlinetek a
beteg munkdjdra is negativ hatdssal lesznek el6bb-
utébb (Roos, 2010), illetve hajlamosak lesznek az
elesésre, amik f6leg enyhe vagy kézepes stidiumban
a jellemzdk és az életmindséget még inkdbb rontjak
(Stoker et al., 2022).

Terapias lehet6ségek

A Huntington-kérra jelenleg még nincsen gyogy-
moéd. A tinetek csokkentésére j6 par terapids lehe-
t8ség létezik, amelyeknek 8 célja az életmindség ja-
vitdsa. A Huntington-kér kezelése Gsszetett feladat.
A gyégyszeres terdpidk kozil a tetrabenazinterpia
kertilt torzskonyvezésre ebben a betegségben a tal-
mozgasok kontrolljira, az egyéb terdpiikat, mint
antidepresszivumok, antipszichotikumok oft label
haszndljuk. Legtjabb megfigyelések szerint az 4j
generdciés antipszichotikumok jé hatdssal vannak
mind az affektiv, mind a kognitiv tiinetekre (Molnat
et al., 2022). A betegség kezelése multidiszciplindris
feladat (Ajitkumar & De Jesus, 2022). A multidisz-
ciplindris ellitds ma mdr aranystandardnak tekinthe-
t8. A kezelés £6 célja az életmin@ség javitdsa és a sz0-
védmények kialakuldsanak csokkentése (Ajitkumar
& De Jesus, 2022). A multidiszciplindris team tagjai
szakorvosok (neurolégus, pszichidter, klinikai ge-
netikus, palliativ orvos), szakipoldk és kilonbozd
egészségiigyl szakemberek, dgymint gydgytorndsz,

HUNTINGTON-KOR ELETMINOSEG-VIZSGALATA

dietetikus, beszéd- és nyelésterapeuta, valamint szo-
cialis munkds (Mestre & Shannon, 2017).

Szdmos, nem gyégyszeres terdpia is létezik Hun-
tington-kéros betegek szdmara. Egyre tobb szakcikk
toglalkozik a kiilonb6z6 kiegészitd terdpidkkal. Ilye-
nek példaul a napi rutin kialakitdsa, a kognitiv visel-
kedésterdpia, a kornyezeti valtozdsok, a mivészette-
rdpia vagy a zeneterdpia. A tobbtipusd, sokszind te-
ripia segiti a beteg szocidlis, lelki és érzelmi jollétét,
és egyben fizikailag és pszicholégiailag timogatja a
beteget (Stoker et al., 2022).

A Huntington-kéros betegek szdmdra fontos a
napirend kialakitdsa; ez olyan stabilitdst ad nekik,
amely dltal kevésbé fordul el8 agressziv viselkedés.
A kognitiv viselkedésterapia hatékony lehet a pszi-
chés zavarok korai stidiumdban. A terdpia sikere
tiigg a beteg hozzdalldsitdl és a betegség progresszis-
jatol. A személyre szabott kognitiv terdpia segitheti
a beteg és csalddja megkiizdését a betegséggel szem-
ben, erre szolgild eszkozok példdul a stresszkezelési
technikdk, a relaxdcié vagy a mediticié. A mtivészet-
terdpia mint kommunikdciés eszkoz segithet az ér-
zelmek kifejezésében, a kommunikdciéban, mivel a
Huntington-kéros betegek sokszor nehezen fejezik
ki az olyan érzelmeiket, mint az unalom, a firadtsag,
a magdny vagy a frusztracié (Skirton, 2005).

A Huntington-kor hatasa
az életminGségre

Az egészséggel Osszefiiggd életmindség (health re-
lated quality of life — HRQoL) fontos, a beteg dltal
észlelt eredménymérd, amely dltal informaciét ka-
punk a beteg dllapotdrdl, mindennapi tapasztalata-
irél (Hocaoglu et al., 2012).

A Huntington-kérra jelenleg csak tlineti keze-
lés létezik, ezért lényeges az életmindség javitisa,
véltozdsa pedig fontos a kilénb6zd terdpidk ha-
tékonysdginak értékeléséhez (Dorey et al., 2016).
A Huntington-kér — tiineteinek dsszetettsége miatt—
az életminGség tobb tertiletére is hatdssal van. Tébb
tanulmdny is arra a kovetkeztetésre jutott, hogy az
dltalanos kérdSivek nem elég szenzitivek ezek méré-
sére (Hocaoglu et al., 2012).

A betegség progressziv lefolydsa szimos tertile-
ten hatdst gyakorol az életminGségre, igy a fizikai,
kognitiv, pszichés és szocidlis aspektusokra is. A leg-
tobb kutatds arra a kovetkeztetésre jutott, hogy a
hangulatzavarok és az érzelmi élet kdrosoddsa rontja
leginkdbb az életmindséget, szemben a motoros és
kognitiv funkciék romldséval (Dorey et al., 2016).

Mig miés betegségnél béséges szakirodalom fog-
lalkozik a gondozok életmingségével (példdul demen-
cia esetében), elenyész6 azon kutatdsok szdma, ame-
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lyek a Huntington-koérral kiizdg betegek csalddtagjai-
nak életmindségét vizsgaljak (Aubeeluck et al., 2012).

A multban szimottevé mennyiségd vizsgélat ju-
tott arra a kovetkeztetésre — a kozvetlen életmindség
mérése nélkiil —, hogy a gondozdkra is hatdssal van
a korkép. A fellelhetd irodalom ravildgit arra, hogy
ebben a gondozdi csoportban nagyban romlik az
életmin@ség. Ennek okai a kovetkezdk: elszigetelt-
ség, megkiizdési nehézségek, kognitiv és viselkedési
tiinetek, pénziigyi nyomds, hozzaférés bizonyos szol-
giltatdsokhoz (példaul specidlis segédeszkozokhoz
és felszerelésekhez, szakirdnya érdekképviselethez és
tdmogatdsokhoz), valamint az olyan szakemberek-
hez, akik megfelelen képzettek a Huntington-kér
altal elidézett, osszetett csalddi dinamikdk kezelé-
sében. Napjainkban madr sokkal alaposabban elem-
zett téma a Huntington-kérban szenvedd betegek
vizsgalata (Aubeeluck et al., 2012).

A vizsgilat célja a magyar Huntington-kéros
betegek életmindségének felmérése, feltérképezni,
hogy a péciensek életmindségének mely tertileteire
van hatdssal a betegség. Tovibbi célesoportot ké-
peznek a betegek hozzdtartozoi, és annak vizsgilata,
hogy az & életmindségiikre milyen kihatdssal van egy
Huntington-kéros beteg elldtisa. Végezetil vizsgal-
tuk, hogy milyen szolgéltatasokhoz jutnak hozzd a
betegek és csalddtagjaik, illetve mennyire lennének
nyitottak egyetemi végzettségl dpolék (APN) altal
nydjtott szolgéltatdsokra.

A vizsgilatot a Semmelweis Egyetem Regionilis,
Intézményi Tudoményos és Kutatisetikai Bizottsdga
engedélyezte. A vizsgilat helyszine a Semmelweis
Egyetem Genomikai Medicina és Ritka Betegségek
Intézete (GRI) volt. Az intézetbe az orszdg egész
tertiletérdl érkeznek paciensek; itt biztositott a Hun-
tington-kéros betegek gondozisa.

Anyag és modszer

A vizsgilat az SE-GRI-ben kezelt betegek korében
tortént. Bevilasztdsi kritérium a Huntington-kér
diagnézis volt, GIOHO BNO-kéddal. A diagnézis
minden esetben klinikai genetikai vizsgalattal volt
aldtimasztva. Mds kezelt betegség nem volt kizaré
ok, de ezeknek az életmindségre gyakorolt lehetséges
hatdsait a kiértékelésnél nem vettik figyelembe. A
részvétel onkéntes alapon tortént, illetve a betegek
és a hozzitartozok a kérddivek kitoltése elStt szobeli
és irasbeli tajékoztatdst kaptak a vizsgilat menetérdl.

Hipotézisek

1. Feltételezzik, hogy a Huntington-kéros bete-
gek fizikai életminGségére és mentdlis életmi-
ndségére ugyanolyan hatdssal van a betegség.
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2. Feltételezziik, hogy a Huntington-kéros bete-
gek sajit szubjektiv megitélésik szerint maga-
sabbra becsilik életmindségiiket, mint az Sket
gondozé csalddtagok.

3. Feltételezziik, hogy a Huntington-kéros bete-
gek csalddtagjainak életminéségét nagyban be-
folydsolja dpoldi szerepiik.

4. Feltételezziik, hogy a Huntington-kéros bete-
gek és csalddtagjaik nyitottak lennének egyete-
mi végzettségil dpoldk dltal nydjtott segitségre.

Felhasznalt kérddivek

A Huntington-kérral érintett betegek dltalinos
életmin@ség-felmérésére az SF-36 kérddivet és a
EuroQoL-skalit hasznaltuk. A Huntington-kéros
betegek csalddjinak életmindségét a HDQoL-C
kérd6iv segitségével mértiik fel. Mindegyik kérd6-
iv tartalmazott sajat kérdéseket is, amelyek szocio-
demogrifiai adatokat tartalmaztak, illetve az egye-
temi végzettségl dpoldk altal nyujtott lehetSségek
elfogadottsigit mérték fel.

Az SF-36 kérdsiv 36 kérdése nyolc teriileten méri
fel az életmindséget; egyik része a fizikalis, masik ré-
sze a mentdlis egészségre vonatkozik. Vizsgilja a fi-
zikai m(ikodést, a szerepkorldtokat, az érzelmi prob-
lémakat, a fajdalmat, az altalinos egészségpercepciot,
a vitalitdst, az érzelmi dllapotot, a tdrsas kapcsolato-
kat és az egészségi allapot véltozdsit. Ezt a kérdSivet
tobb szdz kutatdsban és vizsgilat soran hasznaltik a
vildg minden tertletén (Novék et al., 2006).

Az EuroQol iltal kifejlesztett, dltalinos életmi-
ndség-kérdéiv, amelyen 0-100 kozotti értékd skalan
lehet bejelolni az életmindséget.

A HDQoL-C egy Huntington-kér-specifikus,
tobbdimenzids, validélt kérd6iv, amelyet a Hunting-
ton-kérban szenvedd személyeket gondozdk szub-
jektiv életmindségének mérésére fejlesztettek ki.

Felhasznalt programok

Akérdsiveka Google Forms felmérésadminisztracios
szoftver felhaszndldsdval késziltek. Az eredményeket
Microsoft Excel program segitségével rendszerez-
tik, a statisztikai vizsgalatokhoz pedig a Statistical
Package for the Social Sciences for Windows version
26.0 (SPSS 26.0) statisztikai programot hasznéltuk.

Eredmények

Szociodemogrdfiai jellemzék

A HDQol-C kérdéiv is tartalmaz szociodemografiai
kérdéseket, ezt egészitettik ki még egyéb sajit kér-
désekkel. Ugyanezeket kaptik meg a Huntington-
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I. tablazat: Demogréfiai adatok a kutatdsban résztvevék korében

Huntington-koros beteg

Huntington-kéros beteg

(n=20) csalddtagja (n=21)
Kitolté férfi 40% 52,4%
né 60% 47,6%
Atlagéletkor 51,37 év 50,41 év
Iskolai végzettség altaldnos iskola 5% 4.8%
szakmunkasképzd 35% 19%
érettségi 30% 38,1%
egyetemi alapképzés 15% 28,3%
egyetemi mesterképzés 10% 9,5%
Lakhely Pest varmegye és Budapest 55% 57,1%
tobbi varmegye 35% 42,9%
egyediilallo 30% 19%
Csaladi dllapot hdzastarssal él egyditt 60% 52,4%
élettarsi kapcsolatban €l 10% 9,5%
Ozvegy - 14,3%

koéros betegek is. A kérd6iv szociodemogréfiai részé-
ben a vilaszadék nemére, életkordra, iskolai végzett-
ségére, lakhelyére, csalddi allapotara kérdeztiink rd.
A Huntington-betegek vizsgilatiban osszesen 20
£6 (100%) vett részt, ebbdl 8 £6 (40%) férfi és 12 16
(60%) nd volt a nemek szerinti eloszls. Csaladtagjaik
vizsgdlatdban sszesen 21 {6 toltotte ki a kérddiveket,
ebbdl 11 6 (52,4%) férfi és 10 £6 (47,6%) né volt. A
Huntington-kéros résztvevék atlagéletkora 51,37 év
(SD=11,31, minimum-maximum=32-77), 1 kitol-
t6 nem valaszolt erre a kérdésre. A csaladi részben
a kitoltsk dtlagéletkora 50,41 év (SD=17,06, mini-
mum-maximum=25-78). A Huntington-kéros bete-
gek iskolai végzettségét hatkategdrids kérdéssel mér-
tik fel, a tobbség szakmunkds képzettségl volt vagy
érettségizett. A csalddi kérd6ivre valaszt adok koziil
a tobbségnek érettségije volt. A betegek és csaladjuk
csalddi dllapotit is megvizsgdltuk, és elmondhatd,
hogy a legtobbjik hazastdrssal él egyitt. A pontos
szociodemografiai eloszldsokat az I. tablazat mutatja.

Il. tablazat: SF-36 kérddiv eredményei

Az életmindség vizsgdlata

EIsé hipotezis

Feltételezziik, hogy a Huntington-kdros betegek fizikai
és mentdlis életmindsége kiilonbozik, jobb a mentdlis
életmindség, mint a fizikai.

Az életmindséget az SF-36 kérddivvel mértiik fel,
és nyolc dimenziéban vizsgaltuk.

A kérdéiv megbizhatésdgit (reliability) minden
dimenzidban az alfa-érték szemlélteti. Az dtlagér-
tékeket megfigyelve elmondhaté, hogy a testi fdjda-
lom dimenziéjiban a legjobb az életmindség értéke
(M=78,12, SD=25,73, mediin=88,75). A mdsodik
helyen a szocidlis miikodés dimenzidja 4ll. A leg-
rosszabb életmindség-érték a fizikai szerep dimen-
zi6jéban sziletett (M=38,15, SD=43,59, mediin=0).
A pontos értékek a I1. tablazatban lithatok.

A vizsgélt nyole dimenziét két £8 csoportba osz-
tottuk az SF-36 utmutatéja alapjin. Az egyik cso-

Cronbach’s alfa Szoras
(SD)
Fizikai aktivitds (n=19) 0,984 59,21 39,41 55,00
Fizikai szerep (n=19) 0,900 38,15 43,59 0,00
Erzelmi szerep (n=20) 0,787 41,66 41,71 33,33
Vitalitas (n=19) 0,841 63,42 33,16 65,00
Mentélis egészség (n=18) 0,866 68,88 27,21 72,00
Szocialis mlikodés (n=20) 0,730 74,37 30,47 87,50
Testi fajdalom (n=20) 0,951 78,12 25,73 88,75
Altalanos egészség (n=19) 0,846 47,36 31,19 50,00
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port a fizikai egészség volt, ebbe tartozott
a fizikai aktivitds, a fizikai szerep, a testi

SZALAI KSZ, MOLNAR MJ, MOLNAR V, Acs A

1. abra: Huntington-koros betegek és csaladjuk életmindség-
vizsgalata EuroQoL-skaldval (Hibasdv: szoras)

fijdalom és az dltalinos egészség. A mi- [,
sik csoport a mentdlis egészség volt, ebbe | o
tartozott a vitalitds, a szocidlis mikodés, az | 4
érzelmi szerep és a mentilis egészség. 70

Shapiro-Wilk-féle normalitdspréba alap- 60
jan a fizikai egészség (p=0,209) és a mentdlis | s
egészség (p=0,79) kozel normilis eloszldsbol | 40
szarmazik, jelentGsen kilégé adat nincsen. | 30
A Huntington-kéros betegek fizikai élet- | 20
mindsége (M=57,75, SD=31,00) és men- | 10
talis életmindsége (M=63,37, SD=30,83) 0
nem kilénbozik: t (16) = —1,228, p=0,237.

4628

m Huntington-kéros beteg Huntington-kéros beteg csalddja

Statisztikailag nincs szignifikdns kilonbség
a fizikai és mentilis életmindség kozott.

Mdsodik hipotézis

Feltételezziik, hogy a Huntington-kdros betegek sajdt
szubjektiv megitélésiik szerint magasabbra becsiilik élet-
mindségiiket, mint az oket gondozd csalddtagok.

A hipotézis bizonyitisihoz az EuroQoL-skalit
haszndltuk, amelyen 0-100 koézotti értéken lehet
bejelolni az életmindséget. A betegek (n=17) sa-
jat megitélésiik szerint jelolték be, hogy milyennek
érzik életmindségiiket. A csalidtagok (n=17) azt je-
161ték be, hogy a Huntington-kéros csalddtagjuknak
az § véleménytk szerint milyen az életmindsége. Az
eredmény jelentSs kilonbséget mutat a betegek és
csaladjuk véleménye alapjan. A pontos eredményt az
1. abra mutatja.

A hipotézis igazolddott. Az eredményt nagyban
befolyisolta az is, hogy volt olyan beteg, ahol a csaldd
nem toltotte ki a kérdSivet, mivel a Huntington-ké-
ros beteg még nem igényelt segitséget.

Harmadik hipotézis

Feltételezziik, hogy a Huntington-koros betegek csa-
lddtagjainak életmindségét nagyban befolydsolja dpoldi
szerepiik.

A Huntington-kéros betegek csalddtagjainak az
életmin@ségét a HDQoL-C kérdéivvel vizsgiltuk
meg.

A HDQoL-C kérdéivben a Huntington-kéros
betegek dpoldsdnak az életmindségre gyakorolt ha-
tasat vizsgaltuk harom dimenziéban. A kérdéiv elsg

lll. tablazat: HDQoL-C kérd6iv eredményei

Jo életmindség

része a Huntington-kérral kapcesolatos altalinos kér-
déseket tartalmaz.

A maisodik dimenziéban kimondottan a gondo-
201 szerepnek az életmindségre gyakorolt hatdsit
vizsgaltuk. J6 életmindéségrdl senki nem szamolt be,
ez az érték tobbszor lett ellendrizve, kozepes életmi-
ndéségrdl 57% (12 £8), rossz életmindségrél 38,1% (8
f8) szamolt be.

A harmadik dimenziéban az élettel val elége-
dettséget vizsgiltuk. Ebben a dimenziéban a vélasz-
adok 38,1%-a (8 £6) j6 életmindségrdl szamolt be,
kozepes életmindségrél 47,6% (10 £8), rossz életmi-
ndségrél pedig minddssze 9,5% (2 £8) szdmolt be.
A pontos értékeket a II1. tdblazat mutatja.

Az utolsé dimenzié az életérzéseket vizsgilta.
A vilaszadok 9,5%-a (2 £8) szdmolt be j6 életmind-
ségrol, 57,1% (12 £8) kozepes életmindségrdl, 28,6%
(6 £8) pedig rossz életmindségrél szamolt be. A pon-
tos értékeket a I1I. tablazat mutatja.

Az életming@séget a kérd6iv Gsszesen hdrom te-
rileten méri, amelyek a kovetkezék: gondozéi sze-
rep hatdsa az életmindségre, elégedettség az élettel,
életérzések. Elmondhaté, hogy a tébbségnek mind a
harom mért terileten kézepes az életmindsége.

Egyetemi végzettségli apoldk altal nydjtott segitség
iranti igény
Negyedik hipotézis

Feltételezziik, hogy a Huntington-kdros betegek és
csalddtagjaik nyitottak lennének egyetemi végzertségii
dpolok dltal nyijtott segitségre.

Rossz életmindség

| Kozepes életmindség

Gondozoi szerep hatésa az életmindségre (n=20) 0% 57,1% 38,1%
Elégedettség az élettel (n=20) 38,1% 47,6% 9,5%
Eletérzések (n=20) 9,5% 57,1% 28,6%
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2. abra: Huntington-koros betegek és csaladjuk altal igénybe

veendd szolgaltatasok

HUNTINGTON-KOR ELETMINOSEG-VIZSGALATA

a kapcsolattartds betegtirsakkal; a Hunting-
ton-kérral kapesolatos kiadvinyok. A leg-

. 19,00%
Rendezvények 40,00%

66,70%

Kook 46,10

57,10%

Kapcsolattartas betegtarsakkal D 26,70%
Pszicholégiai tdimogatés D 26,70%

61,90%

o N 6000

Huntington-kdros beteg csalddja (n=20)

76,20%

85,70%

T N 0 30'%

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00% 70,00% 80,00% 90,00%100,00%

= Huntington-kdros beteg (n=20)

kisebb érdeklédést, 40%-ot a Huntington-
kérral kapcsolatos rendezvények kaptdk.

A csaladtagokndl a harmadik helyen
(66,7%) a Huntington-kdrral kapcsolatos
kiadvinyok szerepeltek. Mindossze a ne-
gyedik helyen (61,9%) szerepelt a ,Konzul-
tdcids, gyakorlati tandcsok Huntington-kor
tineteinek kezelésére” opcid. A kapesolattar-
tds betegtarsakkal a vdlaszaddk tobb mint a
felét (57,1%) érdekelné. A legkisebb érdek-
186dést a (19%) Huntington-kérral kapeso-
latos rendezvények kaptik. A pontos ered-

Sajit kérdéivet készitettink, hogy felmérjik, a
betegek és a csalddtagok mennyire lennének nyitot-
tak egyetemi végzettségl apoldk dltal nydjtott segit-
ségre.

Elsé 1épésként felsoroltuk, hogy milyen szolgalta-
tasokra lenne lehetSség. Ezek:

* Koordinicié — Segitség a kilonbozs szolgilta-
tasok elérésében (példaul gyogytorna, dietetikai
tandcsadas).

* Konzulticié — Gyakorlati tandcsok a Hunting-
ton-kor tiineteinek kezelésére.

* Pszicholdgiai tdmogatds — Valaki, akivel beszél-
het a gondolatairél és aggodalmairél.

* Kapcsolattartds betegtarsakkal.

* Huntington-kérral kapcsolatos kiadvanyok.

* Huntington-kérral kapcsolatos rendezvények.

A betegek és a csalidjuk részérdl is a legtobb le-
hetéség népszerd volt. A legnépszertibb lehetSség a
koordinicié, segitség a kilonbozs szolgiltatisok el-
érésében (példdul: gyégytorna, dietetikai tandcsadds)
volt mindkét csoport szdmdra.

A kovetkez8 kérdéscsoportban azt mértik fel,
hogy a beteg gondozisa folyamdn mely segit8 szol-
galtatisra lennének nyitottak a Huntington-kéros
betegek és hozzitartozéik. Mindkét csoportban a
~Koordindcio, segitség a kiilonbozd szolgdltatdsok eléré-
sében (példdul: gyogytorna, dietetikai tandcsadds)” teri-
letre volt a legnagyobb igény. A Huntington-kéros
betegeknél ez 93,3%-os ardnyt jelentett, a csalidta-
goknal 85,7%-ot. Ezt kovetSen a ,Konzulticids, gya-
korlati tandcsok a Huntington-kor tiineteinek kezelésé-
re” lehetSség volt a masodik legnépszertibb a betegek
kozt. A hozzatartozékndl a ,Pszicholdgiai tamogatds,
valaki, akivel beszélhet gondolatairdl és aggodalom-
r6l” lehet8ségre érkezett a masodik legtobb vilasz,
76,2%-o0s ardnyban.

A Huntington-kéros betegeknek kevesebb mint
a felét (46,5%) érdekelné a pszicholégiai timogatis,
valaki, akivel beszélhet gondolatairdl és aggodalomrdl;

ményeket a 2. dbran lehet megtekinteni.

Az utolsé elétti kérdés a ,Ha lebetdség
lenne erre, mit preferdlna jobban?” volt. A Hunting-
ton-kéros beteg vilaszadok kozil 8 £6 (40%) a sze-
mélyes talalkozét preferdlnd, 1 £6 az online/telefonos
beszélgetést, 9 16 (45%) pedig mindkét lehetSségre
nyitott. A csalddtagok kozil 8 8 (38,1%) vilaszta-
nd a személyes konzulticiot, 2 £6 (9,5%) preferdlnd
jobban az online/telefonos beszélgetést, 11 £6 mind
a két lehet8ségre nyitott lenne.

Koévetkezs 1épésként megkérdeztiik, hogy a fent
emlitett segitséget elfogadnik-e egyetemi végzettsé-
gl dpoloktsl. A kérdéiv alapjin elmondhaté, hogy
mind a betegek, mind a csalddtagjaik nyitottak len-
nének erre. A pontos eredményt a IV. tablazat mu-
tatja.

Az utolsé kérdés mindkét csoport szdimdra ugyan-
az volt: ,Mit javitana vagy mit vdltoztatna a Hun-
tington-koros betegek ellatdsiban?” A Huntington-
betegek kozil tobben vilaszoltik, hogy azt szeretné,
hogy minél el6bb legyen gyégymaéd a betegségre. A
kitoltsk kozott volt egy, aki teljesen sszeszedetten,
tényszerien leirta, milyen viltoztatisokat gondol
szﬁkségesnek: ,Orvosok érzékenyitése, pszic/yo/o’giai
tandcsadds biztositdsa, szocidlis hdlo kialakitdsa, elér-
hetd tamogatdsok Gsszegének djragondoldsa, haziorvosok
edukdcidja a betegséggel kapcsolatban, orvos-beteg kap-
csolat javitdsa, betegek tijékoztatdsa az aktudlis kuta-
tdsokrdl.” A tobbi valaszadé is hasonléan produktiv
javaslatokkal szolgalt: ,Kevés az olyan otthon, ahol
szakértelemmel fogadjdk a Huntington-betegeket. Na-

IV. tablazat: Huntington-kdros betegek és csaladjuk
nyitottsaga egyetemi végzettségl apold altal nyujtott
szolgdltatdsokra

Huntington-koros

Huntington-koros beteg

beteg csaladja
Igen 80% 90,5%
Nem 5% -
Taldn = 9,5%
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gyon kevés az informdcid az alapelldtisban, és a sima
korhazi szinten. Osszességében elmondhats, hogy nagy
problémdt jelent a betegséggel kapcsolatos ismeretek hid-
nya (orvosi é szakdolgozdi korokben) és az elldtds nem
megfeleld kiépitése.”

A betegségben szenvedSk reménytelenségét taldn
a legjobban az a beteg fogalmazta meg, aki csupin
annyit irt: ,Nincs tirelmem leirni.” A csaladok va-
laszai a ,Mit javitana vagy mit vdltoztatna a Hun-
tington-koros betegek ellatisaban?” kérdésre szerte-
dgazénak bizonyultak. A vilaszokat két részre lehet
bontani: egészségligyi szervezési problémdira és a
szocidlis rendszer hidnyossdgaira. Kitoltéseikben ke-
vésbé hangsulyoztik az orvosi szerepet, bir érkezett
olyan, amely szerint: ,A4z ¢vi egyszeri kontrollvizs-
gdlat nagyon kevés.” Ezzel szemben sokkal nagyobb
hangsulyt kapott az dpol6k szdmszer( és ismeretbé-
1i hidnya. ,Szerintem nagyon sok korhdizi dpold nincs
tisztaban ezzel a betegséggel, hogy hogyan kell exekhbez
a betegekhez hozzddllni. Specidlis képzés kellene!”, meg
,,A}Jolo’i hilozat kieipz’tése, az ottbona’pola’s segz’fe’se”. A
hidnyzé ismeretek a szocidlis ellatorendszert is eré-
sen jellemzik a kitoltdk szerint, illetve rdmutattak a
meglévé struktira jelent8s hibdira is. Par példa erre:
»A megvdltozott munkakeipesse’g és ﬁgyaie’éasm’g megdl-
lapitdsa megaldzo, hosszadalmas és sok tudatlansdgon
alapul szerintem a hatdsdg részérdl. ” Jo lenne, ha eze-
kért a timogatdsokért nem kéne » kizelharcot folytatni«
és nem _jarna annyi megalizdssal az igénylésiik.” Sokan
irtdk a bentlakdsos otthonok hidnyit, ahol szerette-
iket megfelelden elhelyezhetnék. Az egyik hozzi-
tartozé meglatdsa: ,Ha a tarsadalom t6bb informdciot,
ismertetést kapna errdl a betegségrdl, taldn megeértobbek
lennének az emberek veliink. Tobbszor taldlkoztam az
egészségiigyben is teljes ismerethidnybol adodoan, hogy
nem tudtdk hogyan kezeljek a problémdval éli beteget,
nem szivesen veszik, ha felvildgositdst adok.” Végul pe-
dig volt olyan vélaszadé, aki egyszerten azt valaszol-
ta: ,Mindent.”

A csaladok életmin@ségének javitisira megkér-
deztiik a csalddtagokat, hogy sajit beldtisuk szerint
mi segitene. Az els6 kérdés az volt, hogy mi fej-
lesztené legjobban az életmindéségét mint gondozd.
Erkezett par nagyon meghat6 valasz erre a kérdésre:
»Ha ram is jutna figyelem.”, ,Ha visszakaphatndam a
régi feleségemet, de sajnos ez nem lehetséges.” A legtobb
vilasz mindéssze csak annyi volt, hogy egy kis sza-
badidét szeretnének, hogy ne csak dpoldk legyenek.
Sokan szeretnék, hogy csalidtagjuk megfelel dpo-
lést kapjon, ezdltal megnyugodna, de ahogy azt mér
kordbban is megtudtuk, nincs meg hozzd a megfe-
lel$ intézményi hattér. ,Ha lenne egy intézmény, ahol
csak a Huntington-betegekkel foglalkoznak.” ,Ha lenne
megfeleld hely, ahol emberi bandsmddot kap.”

SZALAI KSZ, MOLNAR MJ, MOLNAR V, Acs A

Az életmingségre vonatkozé utolsé kérdés a csa-
lidtagok szdmadra az alibbi volt: ,Bdrmi mds, amit
megfigyelt a gondozdi munkdval kapcsolatosan, de a
kérdéiv nem tért ki ra?” Nagyon szertedgazé vilaszok
érkeztek: 4 megelozést tartom a legfontosabbnak, fel-
hivni a csalddokat, akiknél elddllt a betegség, mire szd-
mithatnak az utédok.” ,A gydgyszeres kezelés miatt a
csaldd életmindsége nagyon sokat javult, az érzelmi hul-
lamzds csituldsa sokkal élhetobb kozeget teremtett.” A
tesztek kitoltése értelmileg egyre nehezebb a feleségemnek
és a bonyolult kérdésekre lassan, nehezen vdlaszol. » Ha
egyszeriibbé tennék a szocidlis hoxzdjarulds igényléset,
példaul a hdz dtalakitdsandl (kiiszobok kivétele, fiirds-
szoba dtalakitdsa stbh.).” ,Nehéz, hogy a hizastdarsam
madr nem ugyanaz, akit elvettem feleségiil.”

Megbeszélés

A Huntington-kér egy sulyos, neurodegenerativ
betegség, amely jelentSs hatdssal van a betegek és
csalddjuk életmin@ségére. A tiinetei Osszetettek és
sokrétliek, a betegek életmindsége pedig nagymér-
tékben romlik a betegség el6rehaladtival, mint azt a
vizsgalat lathatova tette.

Jelenleg sem az érintettek és csaladjuk, sem az
dpolok szdmdra nincsen elérhetd magyar nyelv{ td-
jékoztaté a Huntington-kéros betegek apoldsirdl,
gondozdsdrdl.

A Huntington-betegek szdmdra célszeri len-
ne olyan betegoktaté anyag készitése, amely dltal a
beteg a betegség korai szakaszdban informélédhat a
betegségérdl.

Csalddjuk szdmdra pedig lényeges lenne olyan,
magyar nyelvl dpolasi segédletet kidolgozni, amely
tartalmazza a Huntington-kéros betegek életming-
ségét javité tevékenységeket, praktikdkat, konkrét
tandcsokkal és tippekkel.

Szakipolék szdmdra ajanlott lenne kidolgozni
egy magyar nyelvli utmutatét Huntington-kéros be-
tegek dpolasirdl, felsorolva a jellemzé tiineteket és a
legfontosabb teenddket az dpoldk szdmara. A {8bb
pontok: mozgdszavarok miatti balesetveszély, igy a
biztonsdgos kornyezet kialakitdsa, a beteg 6néllésa-
ganak fenntartdsa, megfeleld taplilkozds és folyadék-
bevitel, valamint lelki timogatds és segitségnyujtds.

Ritka betegségekbdl szakmai nap szervezése, a
»Ritka Nap”, amely sordn a szakdolgozok megismer-
nének kilonbozd ritka betegségeket és az ellatisuk
legfontosabb pontjait.

Egy kovetkezd vizsgalat trgyit képezheti, hogy
kiterjesztett hatdskord dpold (advanced practice nurse
— APN) gondozisinak koszonhetSen milyen mérték-
ben javulhat a betegek és gondozéinak életmindsége.
Tagabb értelemben érdemes lenne megvizsgilni, hogy

Az| aldbbi dokumentumot magéncélra toltétték le az eLitMed.hu webportalrdl. A dokumentum felhasznaldsa a szerzdi jog szabdlyozasa ald esik.



krénikus neurolégiai és pszichidtriai betegeknél mi-
lyen szerepe lehet a kiterjesztett hatdskord dpolénak.

Koszonetnyilvanitas

e

Ezuaton koszonjik a kérdéiv kitdltését a Hunting-
ton-kéros betegeknek és csalddjaiknak.

Szerz6i munkamegosztis: Sz. K. K.: Kutatas terve-
zése, kivitelezése, kozlemény megirdsa, adatfeldolgo-
zds és statisztikai prébak elvégzése. M. M. J.: Ku-
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