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Przedmowa

Dwadziescia lat temu choroba Huntingtona (plagsawica Huntingtona) byta
stabo rozumianym dziedzicznym schorzeniem moézgu. W tamtym okresie
pacjenci wraz z rodzinami musieli sami wypracowywac¢ sposoby radzenia sobie
z problemami i ograniczeniami powodowanymi tg chorobg. Od tamtego czasu
doszto jednak do szeregu istotnych zmian. Postepy w badaniach naukowych
wzbudzity nadzieje na znalezienie srodka hamujacego rozwdj choroby a nawet
jej zapobiegajacego. Dziatalno$¢ stowarzyszen chorych i cztonkéw ich rodzin
zwrécita powszechng uwage na chorobe Huntingtona, a takze z powodzeniem
doprowadzita do umieszczenia jej w programach polityki zdrowotnej wielu krajéw.
W koncu wysitki profesjonalistow (i tych, ktérzy stali sie profesjonalistami poprzez
swe doswiadczenie) spowodowaly, ze mozna znalez¢ stosunkowo proste
rozwigzania dla kazdego praktycznego problemu zaistniatego w codziennym
zyciu chorego.

Niniejsza broszura jest odzwierciedleniem doswiadczeh zebranych przez
wielu profesjonalistow. Pokazuje ona istniejagce juz rozwigzania w zakresie
doboru diety oraz postepowania w przypadku probleméwz jedzeniem
i przetykaniem u oséb z chorobg Huntingtona. Dietetyk, terapeuta mowy i lekarz,
ktérzy napisali niniejszg broszurke sami pracujg w Domu Opieki Spotecznej,
ktéry posiada specjalistyczny oddziat dla oséb z chorobg Huntingtona. Proponujg
oni proste rady i sprawdzone praktyczne rozwigzania.

Polecam jg kazdemu, kto w jakikolwiek sposéb ma do czynienia z tg choroba!

Dr H.P.H. Kremer, Neurolog
Szpital Uniwersytecki w Nijmegen, Holandia
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Odzywianie i choroba Huntingtona

Choroba Huntingtona jest dziedzicznym schorzeniem moézgu. Jej
przyczyng jest obecno$¢ zmienionego (zmutowanego) genu, "genu choroby
Huntingtona”, ktdory moze zosta¢ odziedziczony od chorego rodzica
i powoduje predyspozycje do zachorowania. Kazdy, kto odziedziczyt taki
zmieniony gen w ktdrym$ momencie swojego zycia w nieunikniony sposéb
rozwinie objawy choroby.

Objawy choroby spowodowane sg obumieraniem komoérek nerwowych
w specyficznych obszarach moézgu. Choroba charakteryzuje sie ruchami
mimowolnymi (plgsawica), pogorszeniem zdolnosci w zakresie funkcji
intelektualnych oraz zmianami zachowania i charakteru. Wiekszo$¢ o0séb,
u ktérych obecny jest zmieniony "gen choroby Huntingtona" zaczyna rozwija¢
objawy choroby pomiedzy 35 i 45 rokiem zycia. Istnieje takze forma
dziecieca/mtodziencza choroby (wariant Westphal'a), w ktérej gldbwnym objawem
jest sztywnos$¢ miesni a nie ruchy plasawicze. Ta posta¢ czesto rozpoczyna sie
przed 20 rokiem zycia.

W wiekszosci krajow zachodnich czestos¢ wystepowania choroby ocenia sie na
5 do 10 os6b na 100 000 cztonkéw populacji. Jednakze istnieja kraje
i rejony, gdzie choroba jest bardziej rozpowszechniona lub wystepuje znacznie
rzadziej.

Zmieniony "gen choroby Huntingtona" zostat odkryty w roku 1993. Od
tamtego momentu mozliwe jest ustalenie przy pomocy testu DNA, czy
u pacjenta z wysokim ryzykiem zachorowania wystepuje taki zmutowany gen.

Pomimo ogromnej liczby prowadzonych badan naukowych, nie ma w tej chwili
mozliwosci wyleczenia chorych.

Obok ruchéw mimowolnych, obnizenia zdolnosci intelektualnych, zmian
charakteru i zachowania, u wiekszosci 0s6b wystepuja problemy z mowa, zuciem
i potykaniem. Te ostatnie spowodowane sg utratg kontroli nad miesniami ust
i gardfa. Nasilone ruchy mimowolne mogq réwniez zmniejsza¢ samodzielnos¢
chorego w przenoszeniu jedzenia do ust. To wszystko oznacza, ze predzej czy
pézniej w trakcie przebiegu choroby pojawiajg sie problemy z jedzeniem
i dostarczeniem organizmowi odpowiedniej ilosci pozywienia. Prowadzi to do
utraty wagi, pogorszenia ogllnego stanu pacjenta i rozwoju zapalenia piuc
w nastepstwie zakrztuszania sie.

Dlatego zastanawiajgc sie nad problemem odzywiania chorego nalezy zwracac
uwage na nastepujace sprawy:



- wlasdciwg pozycje podczas jedzenia

- korzystanie z udogodnien utatwiajacych jedzenie i picie
- prawidtowy skiad positkbéw

- odpowiednig konsystencje positkdw

Postepowanie zgodne z przedstawionym radami pomagajacymi rozwigzac

problemy zwigzane z jedzeniem i przetykaniem, pozwoli choremu diuzej
zachowac lepszg kondycje.

Utrata wagi

Kazda osoba dotknieta choroba Huntingtona w pewnym momencie traci na
wadze. Moze to nastepowa¢ w réznych stadiach choroby. Gtéwng przyczyng
utraty wagi sg czeste ruchy mimowolne towarzyszace tej chorobie. Przeciez
poruszanie sie wymaga ogromne;j ilosci energii. Problem ten nie dotyczy jednak
kazdego chorego. Wsréd chorych sa rowniez osoby, ktére nie wykonujg tak wielu
ruchéw mimowolnych, a mimo to tracg na wadze. Przyczyna tego zjawiska nie
jest jeszcze catkowicie wyjasniona poniewaz pacjenci z chorobg Huntingtona
zazwyczaj majg dobry apetyt.

Co to jest energia?

"Energia" zawarta jest w pokarmie. Ciato mozemy postrzega¢ jako silnik, ktory
potrzebuje paliwa, aby méc chodzi¢, pracowaé i mysleé. Pozywienie
dostarczapaliwa a paliwo przektada sie na energie. Jezeli dostarczymy ciatu
mniej paliwa (a wiec mniej energii) niz spala, to tracimy na wadze. Mozna
réwniez wyobrazi¢ sobie sytuacje przeciwng: jezeli jemy wiecej niz spalamy
to przybieramy na wadze i stajemy sie otyli. Uwaza sie, ze w przypadku oséb
z chorobg Huntingtona, silnik pracuje na wyzszych obrotach zwiekszajac
spalanie. Wiele osob dotknietych chorobg zuzywa tyle energii, co mistrzowie
sportu.

A co sie dzieje gdy utrata wagi jest zbyt duza? Na poczatku niewiele. Kilogram
mniej czy wiecej nie stanowi dla organizmu wielkiej réznicy. Wiekszo$¢ osob
posiada wystarczajacg rezerwe energii w postaci tkanki ttuszczowej. Kiedy
jednak te zasoby w koncu zuzyjg sie, silnik pracuje coraz wolniej a organizm
dysponuje mniejszg iloscig energii. Wtedy zaczynamy czuc¢ sie zmeczeni
i wyczerpani, coraz mniej chetni do wykonywania codziennych obowigzkow.
Wzrasta nasza podatnos¢ na choroby, a po przebyciu choroby okres
rekonwalescencji wydtuza sie coraz bardziej. Dlatego tak istotne jest
zapobieganie utracie wagi aby zapewni¢ sobie zawsze rezerwy energii.

Jaka jest wfasciwa waga?

W jaki sposéb sprawdzi¢ czy waga jest prawidtowa, lub innymi stowy czy mamy
odpowiednie rezerwy energetyczne? Na catym Swiecie w tym celu powszechnie
uzywa sie Wskaznika Masy Ciata (Body-Mass-Index BMI), za pomoca ktérego
mozna okresli¢ czy waga jest prawidiowa czy nie. Zasady oznaczenia wskaznika
przedstawione zostaty ponizej. Stosowany on jest dla dorostych do 65 roku zycia.
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Oznaczanie masy ciata zgodnie ze wskaznikiem BMI

Do wyznaczenia wtasciwego zakresu wskaznika uzywamy linijki.

Jezeli przytozymy linijke tak, ze potaczymy swoj wzrost (podany w metrach) z aktualng waga (podang
w kilogramach) to znajdzie sie ona w zakresie jednego z zaznaczonych obok p6l wskazujac czy waga
jest prawidtowa.



Chociaz rzadko ale zdarza sie, ze u osoby z chorobg Huntingtona wykres moze
wykaza¢ nadwage. Czy powinno sie w tym wypadku co$ robi¢? Odpowiedz na to
pytanie jest jednoznaczna — nie, nie nalezy w tym przypadku nic robi¢. W
przebiegu choroby okaze sie, ze i tak nastepuje stopniowa utrata wagi, tak wiec
te dodatkowe rezerwy sg korzystne.

Rada:
Waz sie raz na miesigc, na tej samej wadze i najlepiej o tej samej porze dnia.

Rady zywieniowe w przypadku utraty wagi.

W przypadku zauwazenia niezamierzonej utraty wagi nalezy zwiekszy¢ wartosc
energetyczng positkbw lub zmieni¢ diete. Wazne jest rowniez czestsze
spozywanie pokarmOéw poprzez wprowadzenie przekasek pomiedzy trzema
podstawowymi positkami.

Zrédfa energii w pozywieniu.

Gtéwne Zrédta energii w naszym codziennym pozywieniu stanowig ttuszcze oraz
weglowodany.

Ttuszcze sg obecne w naszym pozywieniu w spos6b widoczny (np. olej, masto
czy margaryna) ale réwnie czesto sg niewidoczne (np. w bekonie, serze,
petnottustym mleku, produktach smazonych, ciastkach, czekoladzie, $mietanie).
Pod pojeciem weglowodandéw rozumiemy rézne rodzaje cukrow znajdujace sie
w pozywieniu. Weglowodany sa nie tylko w stodyczach, ale takze
w owocach, produktach zbozowych, ziemniakach, warzywach czy mleku.

Obok weglowodandw i ttuszczéw, nasze pozywienie zawiera takze biatka. Biatka
sgq materiatem budulcowym dla organizmu, niezbednym do wzrostu
i proceséw regeneracji. Nie wiadomo czy osoby z chorobg Huntingtona
potrzebujg wiecej biatka w codziennym pozywieniu. W celu uzyskania wiekszej
ilosci energii powinny wiec wykorzystywac ttuszcze i weglowodany kiedykolwiek
jest to mozliwe.

W momencie zauwazenia spadku wagi wazne jest jak najszybsze
skonsultowanie sie z lekarzem lub dietetykiem w celu zapobiezenia dalszej jej
utraty. W takich przypadkach wskazane moze by¢ uzupetnienie diety dostepnymi
na rynku preparatami wysokokalorycznymi.

WYBIERAJ RACZEJ

ZAMIAST

ttuste miesa takie jak mielona wieprzowina,
mieszane mieso wieprzowo-wotowe, mielong
wotowine, jagniecine

chudych sznycli wieprzowych, stekow, tatara,
kotletow wieprzowych

produkty z mleka petnottustego takie jak
petnottuste mleko, petnottuste jogurty, ttuste
sery, Smietane

odttuszczonego mleka i jogurtéw, chudych
seréw

ttuste ryby takie jak sledz, wegorz, tosos,
pstrag, ryby smazone

chudych ryb takich jak dorsz, ptastugi, witlinek
czy tupacz

petnottuste sery takie jak Brie, Camembert,
sery $mietanowe, ser feta

sery odttluszczone, twarozki

napoje jogurtowe, stodzone soki owocowe,
koktajle mleczne ze $mietana, petnottuste
mleko czekoladowe, napoje orzezwiajgce

kawy, herbaty, niestodzonych sokéw
owocowych, "dietetycznych" napojéw
orzezwiajacych

jarzyny z sosami, smazone (serowe) kotlety,

samych warzyw

ttuczone ziemniaki, smazone ziemniaki, frytki

ziemniakéw gotowanych, ryzu czy makaronu

czekolade i wyroby czekoladowe, ciasta,
miekkie wyroby cukiernicze

cukierkéw, stodyczy alkoholizowanych,
kruchych ciastek

Rady zywieniowe:

- uzywaj dodatkowej porcji masta przygotowujgc warzywa lub puree

ziemniaczane

- uzywaj dodatkowej porcji oliwy duszgac mieso i przygotowujgc spaghetti

lub inne dania zbozowe

- uzywaj ttustej Smietany gotujgc zupy i sosy
- dodawaj Smietany do jogurtéw, kreméw i ciast
- przygotowuj koktajle mleczne z mleka petnottustego, lodéw, $mietany

i syropu

- dodawaj Fantomalt (Nutricia)/ Duocal (SHS International) zaréwno do

zimnych jak i cieptych napojéw

- pij napoje wysokoenergetyczne NUTRIDRINK, NUTRIDRINK Fat Free

(Nutricia)

Zobacz ponadto "Drzewo decyzji zywieniowych"




Problemy z zuciem i przelykaniem

Pomimo ze nigdy nie zastanawiamy sie nad tym, potykanie jest skomplikowang
kombinacjg dziatania wielu odpowiednich miesni. Choroba Huntingtona
uniemozliwia miesniom odpowiedzialnym za zucie i przelykanie takie
wspotdziatanie. Osobie chorej trudno jest poprawnie utrzymac jedzenie na
jezyku. Jezyk nie wykonuje juz odpowiednio "polecen” i gdy chory chce
przetkng¢, nie moze. Jest to przerazajagce uczucie.

Istnieje jednak szereg sposobdéw, ktérych zastosowanie pozwala choremu na jak
najbardziej efektywne przetykanie.

Podane ponizej informacje stanowig przewodnik dla chorych i opiekunéw.

Prawidfowy proces przetykania.

Pokarm przygotowywany jest do potkniecia w procesie zucia. Podniebienie
miekkie zabezpiecza przed przedostawaniem sie pokarmu do gardta lub jamy
nosowej i powoduje, ze zostaje w ustach. Kesy pokarmy przesuwane sg do tytu
w wyniku wspotdziatania jezyka i podniebienia. Otwor przetyku rozszerza sie. W
miedzyczasie odruchowo zabezpieczamy sie przed zadtawieniem. Krtan
przesuwa sie w gore tak, ze jezyczek zamyka tchawice. Podniebienie miekkie
blokuje przewdd nosowy. Gardto kurczy sie przesu-wajac kes pokarmu w dét.
Kiedy jest on juz w przetyku, przetyk przepycha go w kierunku zotadka.

Chce przetykaé, ale to juz mi sie nie udaje......

Najczesciej spotykane problemy zwigzane z przetykaniem przedstawione zostaty
ponizej.

Czy ktérys z nich nie wydaje sie znajomy?

- ciato porusza sie nieustannie powodujgc trudnosci w jedzeniu i piciu
- nie mozna wiozy¢ jedzenia w prawidtowe miejsce w ustach

- odgryzanie odpowiednich keséw jedzenia staje sie niemozliwe

- nie mozna zamkna¢ ust

- nie mozna prawidtowo przezuwaé

- jezyk nie przesuwa jedzenia do tytu

- podczas przetykania zeby trzonowe nie sg prawidtowo docisniete

- nie mozna przetykaé

- podczas przezuwania kawatki jedzenia wciggane sg do ptuc

- jedzenie zatrzymuje sie i zostaje zablokowane w gardle

- potkniecie za jednym razem jest niemozliwe

- pojawiajg sie mdtosci, gdy tylko kes jedzenia znajdzie sie w ustach
- chory dtawi sie i zaczyna kasta¢

Rady ufatwiajgce jedzenie:

Ponizej przedstawiamy szereg rad, ktére moga utatwic¢ jedzenie, picie
i przetykanie:

- nalezy stosowac¢ mate przeciwposlizgowa zabezpieczajgcq ‘ 7
przed zeslizgiwaniem sie filizanki, kubka czy talerza @
- w kubku mozna wycig¢ zagtebienie na nos, aby w czasie picia f
chory nie musiat przechyla¢ gtowy do tytu (patrz ilustracja) \ |
- bardzo przydatne i poreczne sg kubki z dwoma uchwytami J
- zaleca sie uzywanie ptytkich tyzek — fatwiej z nich zebra¢ jedzenie
- korzystanie ze specjalnych "kubkéw z dziébkiem™ -
pozwala na samodzielne picie bez rozlewania ptynéw. Spilel
Wadag tych kubkéw jest jednak brak bezposredniego —
kontaktu pomiedzy ptynem i ustami co uniemozliwia
ocene ilosci wypitego ptynu. |
- wygodniejsze sg elastyczne rurki do picia \
- sztuc¢ce z wiekszg (grubsza) raczka sa fatwiejsze do
utrzymania
- w przypadku, gdy jedzenie zabiera duzo czasu
uzywanie talerzy z izolacjg termiczng zabezpieczajg
jedzenie przed wystudzeniem
- dla wiekszej stabilnosci nalezy uzywac talerzy
z "obrzezem" (specjalng obrecza)

Co moznarobié aby pofykanie byfo jak najbardziej skuteczne?

Podczas jedzenia i picia
istotna jest wtasciwa postawa
ciata chorego.

Krzesto, na ktérym sie siedzi
powinno mie¢ odpowiednio ‘
dObranq WySOkOéé ta.k, a.by punkt pudparc?
stopy chorego oparte bytly
mocno na podtodze.

Ciato chorego potrzebuje jak
najwiekszej liczby punktéw punkt podparcia ,J
oparcia (ilustracja)

punkt podparcia

punkt podparcia

Za szyja chorego mozna umiesci¢ poduszke tak, aby gérna czesé ciala
pochylona byta lekko do przodu. Taka postawa utatwia przesuwanie podbrodka



w strone klatki piersiowej, co znacznie utatwia przetykanie. Poduszki po obu
stronach zapobiegajg zbyt wielu ruchom na boki.

Rece powinny by¢ oparte na stole dajgc dodatkowe punkty oparcia.

Dla utrzymania dobrej pozycji wazna jest takze odpowiednia wysokos$¢ stotu.
Jedzenie tyzkg jest fatwiejsze niz nozem i widelcem. Dobrym rozwigzaniem moze
okazac¢ sie takze jedzenie rekoma.

Wielkos¢ keséw, ktére powinno sie bra¢ do ust jest sprawg indywidualng,
niektore osoby dtawig sie, gdy majg usta petne pokarmu inni majg problemy, gdy
kesy sag zbyt mate.

Przed positkiem mozna wypi¢ troche lodowatej wody, uwrazliwia to usta na
obecnos¢ pokarmu oraz utatwia potykanie.

Jezeli problemem jest zmeczenie w trakcie positku, warto pomyslec
o positkach mniejszych ale czestszych.

Jezeli proces przetykania nie jest u chorego odruchowy moze on $wiadomie
odwrdci¢ gtowe raz w lewo raz w prawo.

Jezeli w jedzeniu choremu pomaga opiekun, to powinien zawsze siedzie¢
naprzeciwko niego.

Zamieszczone ponizej wskazowki moga by¢ istotne dla osoby pomagajacej
w jedzeniu i piciu:

- pot6z tyzke na jezyku chorego

popchnij tyzke w dét jezyka

- wyjmij tyzke z ust chorego dopiero, gdy sg zamkniete

zmobilizuj pacjenta do doktadnego Zucia

poradz pacjentowi aby trzymat usta zamkniete i mocno docisniete zeby
trzonowe

podpowiedz pacjentowi aby przycisnat podbrédek do klatki piersiowej

i zdecydowanie przetknat

zache¢ pacjenta aby przetknat wiecej niz tylko jeden raz

Jedzenie gdy istniejg problemy z przetykaniem i porady
w przypadku zadtawienia

Kazdy z chorobg Huntingtona wczesniej Ilub pézniej ma trudnosci
z przetykaniem. Na poczatku nie zdarzajg sie one zbyt czesto jednak
w miare rozwoju choroby, liczba przypadkéw zadlawienia wzrasta i sa one
powazniejsze. Jedzenie staje sie bardziej utrapieniem niz przyjemnoscia. Jezeli
pomimo stosowania porad, wspomnianych w poprzednim rozdziale, nadal czesto
dochodzi u chorego do przypadkoéw zadtawienia, wtedy konieczna jest zmiana
konsystencji pokarmow.

Definicja

Pojecie konsystencji jedzenia odnosi sie do tego stopnia jego stafosci. Jedzenie
moze miec¢ konsystencje stafg (np. mieso lub ryz) lub konsystencje pfynnag
(np. woda, herbata, mleko).

Jaka jest wfasciwa konsystencja?

Plyny geste takie jak jogurt czy zageszczone mleko, sg tatwiejsze do wypicia niz
ptyny takie jak mleko czy woda. Plyny gestsze wolniej rozprowadzajg sie w jamie
ustnej i sg prostsze w potykaniu. Ptyny "gtadkie" réwniez sg tatwiejsze do
potkniecia niz ptyny zawierajgce kawatki pokarmu statego. Zupy z kawatkami
miesa lub jogurt z ptatkami sg trudne do potkniecia. Wyczucie w ustach czegos
dodatkowego wymaga dodatkowej koordynaciji, co moze by¢ dla chorego trudne.
Zwigzane jest to z pogorszeniem zdolnosci do rozdrabniania pokarmu statego
w chorobie Huntingtona.

Zageszczanie napojoéw

Istniejg rézne sposoby zageszczania napojow. Sg srodki zageszczajace takie jak
NUTRITON firmy Nutricia, ktére mozna rozpuszcza¢ w cieptych i zimnych
napojach. W zalezno$ci od uzytej ilosci mozna uzyska¢ odpowiednig gesto$c
napojow. Przy ich przyrzadzaniu zaleca sie uzywanie miksera lub trzepaczki aby
unikng¢ powstawania grudek.

Oczywiscie do zageszczania ptyndw mozna stosowac¢ takze inne $rodki
zageszczajgce, takie jak skrobia kukurydziana, agar-agar, zelatyna, skrobia
ararutowa czy ziemniaczana.

Rozdrabnianie stafych pokarmow

Istnieje wiele réznych sposobdéw rozdrabniania pokarméw statych przy uzyciu
robotéw kuchennych, mikseréw czy zwyktego sitka. Do rozdrobnienia pokarméw
statych takich jak mieso, ryby, kurczak, ziemniaki czy warzywa mozna uzyc
ttuszczu, mleka, rosotu i/lub odrobiny masta lub margaryny. Warto pamietaé, ze
dodanie duzej ilosci ptynu w trakcie rozdrabniania pokarmu powoduje wzrost jego
objetosci. Zbyt duza objeto$¢ pokarmu moze natomiast powodowaé problemy
z dostarczeniem choremu wymaganej ilosci pokarmu i energii. Oczywiscie mozna
te braki mozna rekompensowaé poprzez dodawanie dodatkéw zywieniowych.
W tej sprawie nalezy jednak skonsultowac sie z lekarzem lub dietetykiem.




Jezeli u chorego dochodzi do utraty wagi w zwigzku z niedostateczng iloscig
dostarczanej organizmowi energii, to radzimy skorzystac z sugestii
przedstawionych powyze;j.

Rady dotyczace jedzenia w przypadku probleméw z przetykaniem:

- odetnij skérke z kromek chleba

- przygotowuj kanapki z fatwymi do rozsmarowania produktami jak pasty
serowe czy pasztety

- smaruj kromki chleba margaryng lub mastem po obu stronach

- zamiast chleba jedz owsianke lub zupy mleczne

- kromki chleba kréj na mate kawatki, ktore jesli trzeba mocz w mleku

- pij koktajle ze $mietang zamiast z samego mleka

- jedz serki homogenizowane i galaretki

- pamietaj, ze fatwiejsze do zjedzenia jest miekkie ciastko z bita $mietang niz
np. kruchy biszkopt

Pomocy, zadfawifem Sie.........ccccccoevniinnnns

Jezeli chory czuje, ze jest bliski zadtawienia a jedzenie podaza nieodpowiednig
drogg natychmiast powinien zacza¢ kastaé. W takich przypadkach wazne jest,
aby przesta¢ zué natomiast nie powstrzymywac kastania. Chory powinien
pochyli¢ sie do przodu odkaszingé mocno raz czy dwa. Sita tego kastania
z powrotem uwolni drogi oddechowe. Nastepnie, gdy stanie sie to juz mozliwe,
nalezy przetknaé¢ raz lub dwa. Trzeba poswieci¢ troche czasu, aby doj$¢ do
siebie. Nalezy skoncentrowa¢ sie na jedzeniu. tatwo zauwazyé, ze do
zadtawienia najczesciej dochodzi w momencie rozproszenia uwagi. Choroba
powoduje trudnosci w kontrolowaniu goérnej partii ciata. Gdy chory czuje obawe
przed zadtawieniem automatycznie ma tendencje odchylania gtowy do tytu. Tego
robi¢ nie nalezy!

Jeszcze raz:

nalezy pochyli¢ sie do przodu tak, aby pokarm znalazt sie z powrotem
w ustach. Regularne kilkukrotne, mocne odkastywanie jest w tym wypadku
lepsze niz nieregularne stabe kaszlniecia.

Jezeli za$ dojdzie do takiego zadtawienia, ze chory nie bedzie mogt nabra¢
powietrza ani méwi¢, to stan taki wymagac¢ bedzie natychmiastowej pomocy.
Ponizej zamieszczamy informacje jak powinno sie jej udzielaé.

Nalezy sprébowac oczysci¢ jame ustng w nastepujacy sposoéb:

1. pochyli¢ gbrna czes¢ ciata chorego do przodu, gltowag w kierunku kolan
2. uderzy¢ mocno otwartg dionig cztery razy pomiedzy topatkami chorego.
Nalezy zwréci¢ uwage aby pacjent nie wciagat powietrza w momencie

uderzania.

Jezeli chory nie bedzie mogt nadal oddychaé, opiekun musi zastosowac pozycje
Heimlicha

1. stang¢ za chorym z ramionami
oplecionymi dookota jego tali tuz N
pod klatkg piersiowg ]

2. zaples¢ rece w piesé, tak ze kciuk
znajduje sie pomiedzy pepkiem
a zebrami

3. szybko i mocno nacisngc¢ piescig
w gore w kierunku zotadka. Ten
ruch wypchnie pokarm w gére.
Jezeli to konieczne nalezy te
czynnosci powtorzy¢.

Jezeli nie ma nikogo w poblizu chory
moze pomdéc sam sobie gwaltownie
wciggajac zotadek do srodka stojgc opartym o sciane lub siedzgc na krzesle.

W kazdych okolicznosciach nalezy zachowa¢ spokéj oraz systematycznie
stosowacé sie do odpowiednich zalecen.

Specyficzne problemy zwigzane z jedzeniem

Jak wida¢ z przedstawionych powyzej informacji utrata wagi oraz problemy
zwigzane z zuciem i przetykaniem sg bardzo powszechne w chorobie
Huntingtona. Wystepujg tez inne problemy zywieniowe, z ktérymi spotykamy sie
jednak rzadziej. Ponizej zostaly oméwione dwa z nich wymioty i zaparcia.

Zaparcia

Spozywanie rozdrobnionego lub plynnego pozywienia o niskiej zawartosci
btonnika oraz wystepowanie probleméw zwigzanymi z zuciem i przetykaniem
moga powodowa¢ u chorych zaparcia. Dla prawidliowej perystaltyki jelit
konieczne jest spozywanie btonnika w postaci np. produktow zbozowych,
(surowych) warzyw i owocOw. Trudnosci w spozywaniu tego typu produktow
moga prowadzi¢ to do zapar¢. Stolec staje sie bardzo twardy, co prowadzi do
skurczéw jelit, poczucia przejedzenia i/lub wzdecia brzucha. Co powinno sie
robi¢ w takim przypadku?



nie staraj sie wyprozni¢ na site, moze to prowadzi¢ do uszkodzenia jelita
i byé przyczyng hemoroidéw; poczekaj az poczujesz potrzebe wyprdznienia
i przeznacz na tg czynnos¢ tyle czasu ile naprawde potrzebujesz

upewnij sie, ze wypijasz odpowiednig ilos¢ ptynéw dziennie, czyli minimum
1,5 |. Jest to okoto 12-16 filizanek ptynu.

jedz miekkie owoce lub owoce rozdrobnione, takie jak banany, Sliwki,
brzoskwinie, tarte jabtka (owoce mozna rozdrabnia¢ samemu)

jedz pokarmy z petnymi ziarnami zb6z

jezeli uzywasz plynnych preparatéw uzupetniajacych wybieraj preparaty
0 duzej zawartosci btonnika np. Nutrison Multi Fibre (Nutricia)

w sprawie zazywania $rodkow przeczyszczajacych zawsze skonsultuj sie ze
swoim lekarzem, nigdy nie eksperymentuj z lekarstwami sam.

Zwracanie pokarmu/wymioty

W niewielkim odsetku pacjentéw z chorobg Huntingtona wystepuje problem
zwracania pokarmu (wymiotow czy mdiosci), kiedy pokarm po spozyciu wraca
z zotadka do jamy ustnej. Nie méwimy tu o osobach, ktére cierpig na zatrucie
pokarmowe, raczej o problemie zarzucania z zotgdka niewielkich porcji
spozytego pokarmu. To moze by¢ prawdziwym utrapieniem. Ponadto pokarm
powracajacy z zotadka jest bardzo kwasny.

Przyczyna tego problemu nie jest do kohca poznana. Jednak
najprawdopodobniej gtéwna role odgrywajg tu ruchy mimowolne tutowia
wykonywane zaraz po spozyciu positku; co by nie bylo powodem, to jednak
zawartos¢ zotadka wyrzucana jest na zewnatrz.

Ponizej znajduje sie lista porad dla chorego lub jego opiekuna, ktére mogq
pomoc w zapobieganiu zarzucania z zotadka spozytego pokarmu:
chory powinien jes¢ mato ale czesto. Liczba positkbw nie powinna by¢
ograniczona do 2-3 dziennie, chory powinien ich spozywaé raczej 5-6. Czy
positek zaczynany jest zupg? Jezeli tak, to lepiej zjes¢ jg godzine wczesniej.
Czy positek zwykle zakonczony jest deserem? Lepiej zjeS¢ go godzine
pozniej.
na positki przeznaczona powinna by¢ odpowiednia ilo§¢ czasu, spozycie
positku powinno przebiega¢ w spokojnej atmosferze. Po chory powinien mie¢
czas na odpoczynek.
ttuste miesa sg trudne do strawienia i diugo zalegajg w zotadku. Dobrze jest
wiec rozfozy¢ ttuste positki rownomiernie w ciggu dnia. W rozdziale "Rady
zywieniowe w przypadku utraty wagi." mowa o tym, ktére pokarmy zawierajg
duzg ilos¢ ttuszczu

Jezeli zadna z powyzszych rad nie jest w stanie odpowiednio pomdc,
to rozwigzanie w takiej sytuacji moze stanowi¢ zastosowanie leczenia
farmakologicznego. Nalezy takg mozliwos¢ omowic z lekarzem.

Wplyw lekow

Na chorobe Huntingtona (jak dotad) nie ma lekarstwa.

W niektérych przypadkach mozliwe jest kontrolowanie ruchéw mimowolnych
lekarstwami, miedzy innymi tzw. neuroleptykami. Moga mie¢ one jednak
niekorzystny wptyw na przetykanie oraz mowe pacjenta.

Wielu chorych dotknietych chorobg Huntingtona — z catkiem zrozumiatych
powodéw — cierpi na depresje. Depresja tez jest powodem utraty apetytu. Leki
przeciwdepresyjne czesto moga pomoc w jego przywrdceniu.

U chorych powszechnie wystepujg nudnos$ci i wymioty. Dzisiaj dostepne sg juz
leki przeciwdziatajagce tym objawom. Niekiedy wymioty moga by¢é powodowane
powolnym oprdznianiem zotgdka. W takich przypadkach najprawdopodobnigj
moze poméc zastosowanie srodkéw stymulujgce ten proces.

Jezeli czynnikiem zaburzajgcym normalne odzywianie i picie jest strach przed
zadtawieniem, mozna stosowac leki relaksujace.

Stosowanie lekarstw zawsze wymaga skonsultowania sie z lekarzem.

Jezeli jedzenie nie jest juz mozliwe

W przebiegu choroby u kazdej osoby z chorobg Huntingtona pojawia sie taki
moment, ze klopoty z przetykaniem sg tak powazne, ze dochodzi do zadtawienia
niemal kazdym kesem pokarmu lub tykiem. W tym samym czasie potrzebna jest
duza ilo$¢ pokarmu do utrzymania wagi. Z jeden strony czasie chory powinien
dobrze sie odzywiaé, z drugiej zaczyna by¢ to prawie niemozliwe. Jedzenie staje
sie nieprzyjemng czynnoscig a choremu wydaje sie, ze aby utrzymaé sie
w dobrej formie caty dzien powinien poswiecac¢ wiadnie na jedzenie.



Porozmawiaj o swoim problemie z innymi

Wielu osobom z choroba Huntingtona zdarzyto sie juz powazne zadlawienie.
Obawa przed powtdrzeniem sie znowu takiego zadtawienia, uniemozliwia
odnalezienie przyjemnosci w jedzeniu. Strach przed zadtawieniem nie jest
tatwym tematem do rozmowy. Mimo to poruszenie tego problemu
w rozmowie z innymi, moze przynies¢ ulge. Osoby z rodzin chorych dotknietych
ta chorobg oraz inni cztonkowie Stowarzyszen Choroby Huntingtona na pewno
znajq ten strach. To oni najlepiej potrafig powiedzie¢ jak sobie z nim radzi¢.

Pltynne preparaty zywieniowe, ktére moga byé stosowne
w sztucznym odzywianiu

W chwili obecnej dostepnych jest na rynku szereg preparatéw zywieniowych

(zastepczych preparatéw odzywczych).

Osobom, ktére nie moga samodzielnie jesé

pokarm moze by¢ podawany przez zgtebnik - ) -~
; . . zgfebnik

matg rurke, ktora przechodzi przez powloki noesowo-zotadkowy

brzuszne do zotadka (ilustracja), jest ona

nazywana rurkg PEG (Percutenous Endoscopic

Gastrostomy - przezskérna endoskopowa )

. gastrostormia
gastrostomia). =
Inng mozliwoscig jest wprowadzenie zgtebnika
do zotadka przez nos, gardto i przetyk, lecz jego
stosowanie ma wade, musi by¢ regularnie
wymieniany. Taki sposéb podawania pokarmu
znany jest czesto pod nazwg karmienia przez
sonde (karmienie sonda). Polega on na podawaniu ptynéw zawierajgcych
wszystkie niezbedne sktadniki odzywcze pozwalajgce na utrzymanie dobrej
kondycji. Pozywienie podawane jest bezposrednio do zotadka, przez co
eliminowany jest problem Zzucia i przelykania. Zmniejsza sie w ten sposob
znaczaco prawdopodobienstwo zadtawienia chorego. Karmienie przez zgtebnik
moze by¢ réwniez stosowane jako uzupetnienie normalnego odzywiania. Chory
je wtedy na co ma ochote, a braki w diecie uzupetniane sg w karmieniu sonda.
Karmienie sondg gwarantuje, ze do zadfawienia dochodzi znacznie rzadziej
a ponadto pozwala na diuzsze utrzymanie wagi a nawet jej zwiekszenie.

Tym sposobem nie mozna jednak powstrzymaé rozwoju choroby. Mozliwosc
odzywiania chorego sonda nalezy przedyskutowac¢ z lekarzem, pielegniarka lub
dietetykiem.

Myslac o przysztosci.....

Jak juz wspomnielismy wczes$niej choroba Huntingtona jest chorobg przewlekig
i postepujaca, na ktérg nie ma jeszcze lekarstwa. Oprocz problemow z jedzeniem
powoduje ona réwniez trudnosci z méwieniem. W miare postepu choroby coraz
trudniej chorego zrozumiec.

Myslenie o przysztosci moze by¢ dla chorego przerazajace i jest to temat,

ktérego raczej woli unika¢é. Mimo to poznanie oczekiwan i okreslenie zyczen
chorego dotyczacych jego przysztosci moze okazaé sie bardzo pomocne dla
rodziny i opiekunéw. Oczywiscie odnosi sie to do wielu aspektéw zycia, ale takze
do sposobu odzywiana. Co zrobi¢, gdy chory nie bedzie juz magt jes¢

i pi¢ samodzielnie? Jak postepowaé w przypadku powaznego zadtawienia? Czy
chory zyczy sobie, aby zastosowaé w jego przypadku karmienie przez zgtebnik ?

Pozostan w kontakcie z innymi

W czasie rozwoju choroby ptynne i wyrazne méwienie staje sie coraz trudniejsze.
tatwo daje sie zauwazy¢, ze ludzie otaczajacy chorego nie sg pewni jak z nim
rozmawiac. Jednak jest to niezmiernie wazne, aby nie zostat on odizolowany.
Sam chory moze pomdc w utrzymaniu kontaktu z innymi osobami podajac im
ponizsze wskazéwki lub dajac do przeczytania ponizszy zestaw porad:

upewnij sie, ze masz i utrzymujesz z rozmowca kontakt wzrokowy

utrzymuj wzrok na tym samym poziomie

w trakcie rozmowy unikaj hatasu w tle i zapewnij dobre o$wietlenie

zadawaj pytania, na ktére mozna odpowiedzie¢ krétko "tak" lub "nie"

pomagaj sobie mimikg twarzy

uzywaj prostych, krétkich zdan

powtarzaj to co ustyszates, aby rozmowca ustyszat, ze zostat dobrze

zrozumiany

nie udawaj, ze zrozumiates jezeli nie zrozumiates

wydajac polecenia zachowaj ich odpowiednig kolejnos¢

pamietaj, ze przyswajanie informacji trwa u chorych dtuzej

przemyslenie odpowiedzi tez zajmuje sporo czasu

Zapisz swoje zyczenia

Dobrym rozwigzaniem na przysztos¢é wydaje sie omoOwienie przez chorego
jego zyczen z czionkami rodziny, przyjacidtimi, pracownikiem socjalnym
lub odpowiednig osobg ze stowarzyszenia choroby Huntingtona oraz
przeniesienie ich na papier. Spisanie zyczen odnosnie przysziosci moze
stanowi¢ podstawe podejmowania przez opiekunéw odpowiednich decyzji, gdy
nie bedzie ich mozna juz przedyskutowac z chorym.




Drzewo decyzji zywieniowych - schemat podejmowania decyzji zywieniowych

W chwili obecnej na rynku dostepnych jest wiele preparatéw zywieniowych do karmienia przez zgtebnik, napojow i preparatow odzywczych oraz uzupetniajacych.

Ponizej w postaci "drzewa decyzji zywieniowych" przedstawiony zostat schemat postepowania w doborze sposobu odzywiania i zastosowania alternatywnych preparatéw
zywieniowych.

Czy chory moze przyjmowaé wystarczajacq ilos¢ pokarmu przez usta?

TAK NIE

poczatek karmienia przez zgtebnik Nutrison *
(zgtebniki Flocare)

bez zwigkszonego zapotrzebowania —I Nutrison Multi Fibre
energetycznego Nutrison Standard

przy zwigkszonym zapotrzebowaniu =———— Nutrison Energy
energetycznym

Czy chory moze przyjmowaé pokarm staty?

|

TAK NIE ptynny pokarm podawany doustnie = NUTRIDRINK
l o petnej wartosci odzywczej NUTRIDRINK Fat Free

Czy ilos¢€ tradycyjnego pokarmu (jezeli konieczne rozdrobnionego)
spozywanego przez chorego jest wystarczajaca?

| |
TAK NIE uzupelniajace preparaty ptynne — NUTRIDRINK

l NUTRIDRINK Fat Free

Czy normalny pokarm wymaga specjalnej uwagi?

NIE TAK . problemy z przetykaniem = NUTRITON
— niska warto$¢ energetyczna FANTOMALT"
(uzup. weglowodandw)
Duocal*
(weglowodany, tluszcze) SHS
Solagen*
(uzup. tluszczéw) SHS
— brak biatek — Protifar®
(preparat biatkowy w formie proszku)

* preparaty z grupy Nutrison oraz Fantomalt i Protifar dostepne sa na recepte i znajduja sie na liscie lekéw odptatnych w 100%
* preparaty Duocal i Solagen dostepne sg na import docelowy

NUTRICIA
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