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Huntington Hastaligi Hakkinda
Genel Bilgi

Huntington Koreasi olarak da bilinen Huntington Hastaligi (HH), bir merkezi sinir
sistemi hastalididir ve kalitsaldir. Genellikle geg yasta ortaya gikar ve ¢ok gesitli
belirtilere sebep olabilir. Kadin ve erkekleri esit oranda etkiler.

Bu dokumanda HHnin

* sebepleri

* baslangig belirtileri

* ilerleyisi

* tedavi olanaklari anlatilmistir.

Huntington Hastaliginin Sebepleri

Huntington Hastaligina 4. kromozomdaki kusurlu bir gen sebep olur. 1993 yilinda
tanimlanan gen, huntingtin adl bir proteini kodlar. HenUz tam olarak
anlasilamayan nedenlerle bu kusurlu gen, bazal ganglia ve serebral korteks de
dahil olmak Uzere beynin belirli bolgelerindeki hicrelerin zarar gérmesine neden
olur. Bu da, asamali olarak, fiziksel, zihinsel ve duygusal bozukluklara yol acar.
Anne ya da babasi Huntington hastasi olan her birey, %50 olasilikla kusurlu geni
kalitmis olarak dodar. Bozuk geni kalitan birey, yasaminin herhangi bir evresinde
hastalik belirtilerini gosterecektir. Genetik test, bireyin kusurlu geni taslyip
tagimadigini gosterir, fakat hastalik belirtilerinin hangi yasta ortaya gikacagini
aciklayamaz.



Huntington Hastaliginda Baslangi¢ Belirtileri

HH, genellikle 30-50 yaslar arasinda ortaya cikar, Ancak hastalik baslangi¢ yasi

daha erken ya da daha geg olabilir ve ayni aile icinde bile kisiden kisiye degisebilir.

Bazen tani koyulmadan ¢ok daha énce hastalik belirtiler baslamis olabilir, By,

ozellikle bireyin ailesinde HH oldugundan haberdar olmadigi durumlar icin gecerlidir.

Erken bulgular, istemsiz kas hareketleri, tokezleme, sakarlik, konsantrasyon
eksikligi, kisa sureli hafiza yanilgilar, depresyon, ruh hali degisimleri, bazen
saldirgan ve anti-sosyal davranislar kapsar. Partnere yoneltilen beklenmeyen
mizag patlamalar, iliskilerde biyGk gerilime neden olur. Tan koyulmadan dnceki
sure gok karmasik ve korkutucu olabilir, cunkuU kisi kendisindeki degisiklikleri ve
nedenini anlayamaz.

Risk altinda olduklarini bilen bazi bireyler kendilerinde hastaligin ilk isaretlerini
aramakla zaman gecirirler. Elden bir sey dUsUrme, isim unutma ya da olagandisi
sinirli olma gibi basit davranilar bu bireyleri rahatsiz edebilir. HH riski taslyan
veya tasimayan bircok insanin basina gelebilecek bu gibi durumlar risk altindaki
bireyi gereksiz yere endiselendirir. Bu konuda kaygi duyan kisiler bir nérolog
hekime basvurmalidir. Nérolog hekimin yapacadi testler basit birkac
degerlendirmeyi ve bir beyin taramasini kapsayabilir. Genetik test klinik taniy
kolaylastirir,

Huntington Hastaligi Nasil ilerler?
Hastalik ilerledikce bireyler birbirlerinden farkli belirtiler gosterebilir, fakat bu

belirtiler istemsiz hareketler, konusma ve yutma gucligu, kilo kaybi, inatgilik,
hayal kirikligi, ruh hali degisimleri ve depresyona sebep olan duygulanimlari




kapsar. Hastadaki zihinsel degisimler konsantrasyon zorluguna, arzu eksikligine,
inisiyatif ve organizasyon becerilerinin kaybina yol agabilir. Bu da kisinin
tembellesmesine sebep olur.

Bazen fiziksel yikimdan ziyade, psikolojik problemler, hem hasta hem de hasta
yakinlari igin daha buyuk zorluklara yol agar. Bazi degisimler kesinlikle hastalik
surecinin bir pargasidir, ayni zamanda diger faktorlerin etkisiyle daha da
kotUlesebilir. Boylesine agir bir hastalia yakalanmis olmak ve basit gorinen
seyleri yapamamak hastayl bunalima sokabilir.

Hastaligin ilerleyen donemlerinde tam zamanl bakima gereksinim duyulabilir,
Genellikle 0lim nedeni HH'ye bagdli olarak gelisen ikincil hastaliklardir (zatUrree gibi).

Yardim ve Tedavi

GunUmuUzde HH’nin tedavisi yoktur, fakat belirtileri etkili olarak kontrol altina
almak icin bircok yol vardir. Istemsiz hareketler, depresyon ve ruh hali
degisimlerinin tedavisi igin ilag kullanilabilir. Konusma terapisi konusma ve yutma
problemlerinin asilmasinda yardimcr olur. YUksek kalorili diyet kilo kaybini
onleyebilir ve istemsiz hareketleri ya da davranis bozukluklarini dUzenleyebilir,

Kaynak wuwuw.hda.org.uk
Huntington Hastaligi Nedir?
Huntington Hastaligi kalitsal ve dejeneratif (yikici) bir beyin rahatsizigidir; adini bu

hastaligi ilk defa 1872°de tanimlayan Dr. George Huntington’dan almistir. Bazen
Huntington Hastaligina, Huntington Korea’si da denir; Yunanca'da dans anlamini
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taslyan “chorea” kelimesi, bu hastaligin ok tipik bir ozelligi olan karakteristik
hareket bozuklugunu tanimlamaktadir.

Huntington Hastaligina Ne Sebep Olur?

Huntington Hastaligr kalitsal (genetik) bir hastaliktir; yani nesilden nesile
aktarilir. 1993 yilinda bilim adamlar, Huntington Hastaligina neden olan genin
4. kromozomda oldugunu buldular.

Genler, birtakim kimyasal yapi taslarinin belirli bir dizen iginde dizilmesi sonucu
olusan uzun DNRA dizileridir. Bunlar genellikle bir proteinleri kodlar. Huntington
geni Uzerinde sayisi bireyden bireye degisen bir CAG dizisi vardir. Iste Huntington
hastasinda bu CAG dizisinin sayisi saglikli bireylerden daha fazladir; baska deyisle
belirli bir esik dederinin Uzerindedir. 8-35 CAG tekrar normal kabul edilirken,

40 Uzerindeki CAG tekrar sayisi hastalik gostergesidir. Genin UrlnU olan protein
normal galismayacak ve belirli bir yasin Uzerinde hastalik belirtisine yol agacaktir.

Genler hep ciftler halinde bulunurlar. Vicudumuzdaki tim hicrelerde, her genden
iki kopya vardir; annemizden aldigimiz kopya ve babamizdan aldigimiz kopya.
Huntington hastasinda bir saglikli gen olmasina ragmen, hasta genin varhgi,
hasta olmak igin yeterli sebeptir. Huntington Hastali§i genini taslyan bireylerin
gocuklan %50 olasilikla hastalik genini kalitacaklardir; bu tam bir yazi/tura gibidir.
Hasta ebeveynden ya %50 olasilikla saglikli ya da %50 olasilikla hasta gen alinir,
Anne ya da babadan hastalik geni almis olan gocuk, belirli bir yasa gelince,
genelde erigskin donemde, hastalik belirtileri gostermeye baslar. E§er anne ya da
babadan hastalikli gen degil de, saglikli gen alinmissa, bu birey higbir zaman
Huntington Hastaligina yakalanmayacaktir; yani hastaligi tasimamaktadir,
dolayisiyla cocuklarina da gecirmeyecektir. Huntington Hastaligi nesil atlamaz.




Huntington Hastaligina Kim Yakalanir?

Kuzey Amerika’da halen 30.000 kisi Huntington Hastaligindan yakinmaktadir;
yaklasik 150.000 kisinin ise hasta bir ebeveyni oldugu igin %50 oraninda hasta
olma olasiligi vardir. Huntington Hastaligi genellikle orta yaslarda (30-50 arasi)
ortaya ¢ikar, ama bazi kimseler (%10) Huntington Hastaligina 20 yasin altinda
(geng baslangicl, juvenil Huntington Hastalidi) yakalanirlar, olgularin %10’u ise
Huntington Hastalidini 55 yasin Uzerinde gelistirirler. Erkekler ve kadinlarin
hastalidi kalitma orani tamamen aynidir. Huntington Hastalidi tUm irklarda
gorulmekle birlikte, Avrupa kokenlilerde daha siktir (1:10.000).

Huntington Hastaliginin Belirti ve Gostergeleri Nelerdir ve Ne Zaman
Baslar?

Huntington Hastaligi genini tasiyan bir birey hastalik belirtilerini gok yavas bir
sekilde gelistirir, genelde yillarca bu belirtiler kimsenin dikkatini cekmez Bir
bireyin hastali§i gelistirme yasi, gen Uzerindeki CAG tekrar dizilerinin sayisi ile
ters orantilidir. CAG tekrar sayisi hastalik esik dederi olan 40’in ne kadar UstUnde
ise, hastalik o kadar erken baslar. Ama bu iliski oldukga degiskendir; bugUn hala,
genetik test sonuglari ve dider bilgiler dogrultusunda, hastalik baslangig yasini
kesin olarak ongormek mUmkun degildir.

Huntington Hastaligi hareket bozuklugu yaninda, psikiyatrik sorunlar ve bilissel
(entelektUel) degisiklikler ile tanimlanir, bu belirtiler genelde orta yaslarda baslar.
Hastalik belirti ve gostergeleri bireyden bireye degisir. Ornegin, Huntington
hastasi olan bir bireyde, ¢ok belirgin hareket bozuklugu, ama hafif bir psikiyatrik
ve entelektuel yikim gorulebilir; buna karsilik bir baska hasta hareket
bozuklugunu, yillarca stren bir depresyon ve anksiyete sonrasi gelistirebilir,
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Hareket bozuklugu:

Huntington hastasi olan bir bireyin ¢ok karakteristik bir ozelligi istemsiz
hareketleridir. Bunlar onceleri sakarlik ya da sinirsel bir hareketlilik olarak gorulse
de, bir zaman sonra, kontrolU gug olan belirgin anormal hareketlere donusurler.
Huntington hastasi olan ¢ocuklar ve gengler, bir de hastaligin ileri evrelerinde
olan yaslilar, korea denilen hizli, dizensiz ve dans benzeri hareketler yerine, yavas
ve katilasmis hareket anomalisi gosterirler.

Entelektiel (bilissel) bozukluk:

Huntington Hastalidi, mental fleksibiliteyi bozar, yani beynin kivrakhdi (esnekligi)
azalir ve hasta bir mental faaliyetten dijerine geciste zorlanir. Bunun yaninda
yeni bilgiler ogrenmek veya bazi seyleri hatirlamak guglesir. Ama, Huntington
hastasi olan birey, dnceden ogrenilmis bilgiyi, kendisine hatirlatilirsa, tanir. Beyne
0zgU bozukluklar isyerinde ve evde, hastaligin dider belirtileri baslamadan evvel
de, bazi zorluklara yol agar ve goze batar.

Psikiyatrik bozukluk

Huntington Hastaliginda gorulen psikiyatrik sorunlarin ¢codu basari ile tedavi
edilir. Huntington Hastaliginda depresyon ¢ok sik gorulur, hastaligin dider belirti
ve gostergelerinden daha once ortaya ¢ikar. Agir depresyon bir dizi hastada
intihar girisimi ile sonuclanir. Depresyon sik gérilen genel bir rahatsizlik oldugu
igin, depresyonun riskli bireylerde hastalik baslangi¢ gostergesi olarak
tanimlanmasi dogru olmayabilir.

Huntington Hastaliginda gorulebilecek diger psikiyatrik bozukluklar, anksiyete,
tutku, saplanti, cabuk irite olma, dUsinmeden hareket etme, sosyal hayattan

soguma ve bir ise baslamadaki gUcluktUr. Nadiren de olsa, agresif patlamalar,
hatta psikoz (hayal gorme ve olmayan bir seyi var zannetme) gorUlebilir,




Huntington Hastaligi Zaman icinde Nasil ilerler?

Huntington Hastaligi hizl ilerleyen bir hastalik olmakla birlikte, hastalik seyri
bireyden bireye degisir. Huntington hastasi olan bir¢ok kimse yillarca bagimsiz
olarak veya az bir yardimla yasamini sUrdUrebilir. Ama bir mUddet sonra, fiziksel
ve mental bozukluk ¢ok ilerledigi igin, evde ya da bakim evinde ciddi yardim
gereklidir.

Huntington Hastaliginda Ne Gibi Tedaviler Vardir?

Huntington Hastaligi tedavisi iki sinifa ayrilir 1. hastalik belirtisine, yani depresyon
veya istemsiz hareketlere yonelik tedavi; 2. hastalik seyrini yavaslatic tedavi.
Hastalik seyrini yavaslatmaya ya da baslangicini geciktirmeye yonelik tedaviler,
her ne kadar bugun rutin kullanima girmedi ise de, buna yonelik girisimler vardir
ve yakin bir gelecekte olumlu sonuglar verecedi umulmaktadir.

Huntington hastalarinda ilag gok dikkatli kullanilmalidir, cinku hasta yan etkilere
gok hassas olabilir. Hastalar, hastaligin degisik evrelerinde ilag tedavisine farkli
yanitlar verebilirler, dolayisi ile kullanilan ilaglar sUrekli olarak gozden
gecirilmelidir. Genelde hafif dozda baslatilan ilag tedavisi, zaman iginde
gereksinime gdre, arttirilir, ilag tedavisinin Huntington hastalarinin bakimini iyi
bilen bir norolog denetiminde planlanmasi gok onemlidir. Huntington hastasi
programlanan dUzende ilag almayi ihmal edebilir, dolayisi ile ilag alma saatlerini
mUmkun oldugu kadar basite indirgemek ve uygun ilag kutulari kullanmak ya da
hastanin ilag saatlerinin bakicisi tarafindan denetlenmesi gerekir.
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Huntington Hastaliginda Prediktif Test

Huntington Hastaligi (HH), kusurlu bir genin sebep oldugu kalitsal bir merkezi
sinir sistemi hastaligidir. Anne-baba ya da bir yakininda HH olan birey, kendisinin
de bu hastalifi tasiyip tasimadidi konusunda endiseler tasir.

Bu dokUman

* Huntington Hastaliginin nasil kalitildig

* Bireyin hastalida yakalanma olasilig

» Genetik test

* Huntington geni

¢ Cocuk sahibi olma ve dogum &ncesi tani testi hakkinda bilgi verir.

Huntington Hastaligi Nasil Kalitilir?

VUcuttaki her hicrede 23 gift kromozom bulunur. Her kromozom ciftinin biri
anneden, dieri babadan alinir. Kromozomlar kalitimin temel taslandir.
Huntington Hastaligina sebep olan gen 4 numarali kromozomdadir.

Huntington Hastalari genellikle bir normal bir de kusurlu gene sahiptir. Anne-
babanin cocuklarina normal ya da kusurlu geni iletme olasiligi yari yariyadir, bu
nedenle anne-babasi HH tasiyan her ¢cocuk %50 risk altindadir.

EGer birey kusurlu geni tasiyorsa kesinlikle hastalia yakalanacaktir. Buna karsilik,
saglikli geni almigsa, higbir zaman hastalia yakalanmaz ve cocuklarina da
kalitmaz.
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Baslangic yasi degisken olmakla birlikte, HH genellikle 30-50 yaslar arasinda
ortaya ¢ikar; halbuki birey anne karninda dahi kusurlu geni tagimaktadir.

Kusurlu geni tasiyan kisi bazen HH belirtileri gostermeden, érnegin bir trafik
kazasinda geng yasta hayatini kaybedebilir. Bu bireyde hastalik sakli kaldigi igin,
yakinlari kendi gergek riskleri hakkinda bilgi sahibi olamazlar.

Huntington Hastaligina Yakalanma Olasilig:

Ebeveynlerinizden biri Huntington hastasi ise sizin riskiniz normalde %50’dir.
Ama hastalik genelde 30-50 yaslar arasinda ortaya giktidi icin yasiniz 50'yi
astiktan sonra hastalia yakalanma olasiliginiz azalmis demektir, bUyUk olasilikla
kusurlu geni kalitramissinizdir.

Risk faktorunuz

* hasta ebeveyne benzerliginizle

* kardeslerinizin Huntington hastasl olup olmamasi ile

15
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* cinsiyetizle baglantili degildir.
Genetik testin mUmkUn oldugu ginUmuzde geni taslyip tasimadi§iniz dogrudan
bir testle gorulebilir,

Genetik Test

Risk altinda olma gergegiyle yasamak oldukga kaygi verici olabilir. Kesin olarak
kusurlu gen kopyasini taslyip tasimadiginizi 6grenmek amaciyla DNA testi
yaptirmaniz mumkundUr. Ancak, genetik testin varligi, sizin mutlaka bu testi
yaptirmanizi gerektirmez. Testin sizin igin dogru bir karar olup olmadigin
dikkatlice dUsUnmek zorundasiniz.

Risk altinda oldugunuzu yeni 8grenmisseniz, karar vermek igin acele etmeyin.
Test sonucunu aldiktan sonra geriye dénus yoktur,

Genetik test yaptirmak igin 18 yasin Uzerinde olmalisiniz ve bu karari ancak
kendiniz verebilirsiniz.

Ebeveyniniz, esiniz ya da diger aile bireyleri test konusunda size baski yapabilirler
fakat bu sizin karariniz olmalidir. LUtfen herhangi bir baski durumunda
doktorunuzu durumdan haberdar edin.

BuyUkanne/blyUkbabaniz Huntington hastasi idiyse, fakat kendi anne-babaniz
henuz hastalik belirtilerini géstermiyor ve test yaptirmak istemiyorsa konu
hakkinda detayl ve dikkatli konugsmak gerekir. Eger test yaptirirsaniz ve kusurlu
geni tasidifiniz ortaya gikarsa, bu sonug otomatik olarak bir ebeveyninizin hasta
oldugunu gosterecektir. Test sonucunu gizlemeye calismak cok zor, hatta
imkansizdir. Bu nedenle ters bir etkinin en aza indirgenmesi icin dnceden

2]



tartismalisiniz. Bu ¢ok zor bir konu oldugu halde, genel kani, sizin genetik test
yaptirarak durumunuzu 6grenme hakkinizin, ebeveyninizin 6grenmeme hakkindan
daha oncelikli oldugudur.

Genetik test merkezine gitmek, mutlaka test yaptirmanizi gerektirmez. Test
sonucunun getirecekleri ve diger endiseleriniz hakkinda konugmak igin sans verir.
Karar vermenize yardimci olmak amaciyla testten once bir genetik danisma
programi izlenir. En az Ug oturum boyunca testin size kazandiracaklari ve
kaybettirecekleri tartisilir. stediginiz her an danisma programindan geri
cekilebilirsiniz. Uluslararasi protokoller uyarinca, test sonucu alindiktan sonra da
danismanlik hizmeti verilmesi gok onemlidir.

Test yaptirmaya karar verirseniz, sonucu dogrulamak amaciyla hasta
ebeveyninizden de kan 6rnedi alinmasi onerilir. Kandan elde edilen DNA
ornekleri genetik laboratuvarinda analiz edilecektir.

Bazi bireyler test sonucunu bekleme surecini oldukga stresli gecirirler. DNA testi,
bazen yorum acisindan gug olabilir. Genelde son danismanlik hizmetinden 4-6
hafta sonra bireye sonug vermek ona zaman tanimak agisindan da tercih edilir.

Huntington Hastaligi Geni

DNRA, 4 farkli kimyasaldan olusur (A: adenin, G: guanin, C: sitozin,T: timin). DNA
Uzerindeki anlamli dizilere gen denir.

Huntington geninin Uzerinde karakteristik bir tekrar vardir: ...CAG CAG CAG
CAG... Bu CAG tekran bireyden bireye farkliliklar gosterir.

17
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CAG tekrarlarinin normal sayisi 35'in altindadir. 35-39 tekrar arasi gri bolge
olarak adlandinlir, cUnkU bu sayilar arasinda CAG tekrar tasiyan kisilerden bazilari
HH'ye yakalanir, bazilari yakalanmazlar. 40 ve Usty CAG tekrari taglyan gen
kusurludur,

DNA testi HH kusurlu geni taslyip tasimadiginizi gosterse de hastaligin ne zaman
baslayacagdi konusunda bir sey séylemez.

Gocuk Sahibi Olma ve Dogum Oncesi Tani

Risk altinda olmaniz, aile kurma konusundaki kararlarinizi etkileyebilir.

Bazi bireyler hicbir zaman gocuk sahibi olmama karari alirlar, digerleri hastalik
baslangic yasi geg oldugundan dolayi, cocuklarin cok uzun bir zaman normal bir
hayat sUreceklerini dUsunerek gocuk sahibi olmaya karar verirler.

HH riski olan ciftlerin evlat edinmeleri genelde onerilmez. Buna karsilik tip
bebek ve yapay dollenme sdz konusu olabilir,

Gocuk sahibi olma karariniz test sonucuna bagl olabilir. Eger test sonucu, kusurlu
geni tasimadiginizi gdsteriyorsa, gocuklariniz icin de risk yoktur.

Eder kusurlu geni tasidiginizi biliyorsaniz, dogacak olan ¢cocugunuz icin énlem
almak isteyebilirsiniz. Bu durumda DNA testi anne karnindaki bebegin HH
taslyicisi olup olmadigini gésterecektir; taslyicilik durumunda ise tahliye tavsiye
edilecektir.

Eger risk altindaysaniz ve kendinize DNA testi yaptirmak istemiyorsaniz, anne
karnindaki bebede yine dogum oncesi erken tani uygulanabilir. Kullanilan



yontem farkli oldugu ve digeri gibi direkt olmadidi igin sonug bazen tam
gUvenilir olmaz.

Kaynak: www.hda.org.uk
GENETIK TEST
Yazan: Reneé Drellishok

Test yaptirma karari gUg bir konudur. Testi yaptirma karari almis olanlar, test
yaptirmak istemeyenleri anlamakta gUcluk cekerler, testi yaptirmayanlar da diger
grubu anlayamazlar. Ama bu arada hatirlamamiz gerekiyor ki, hepimiz
birbirimizden farkliyiz ve farkli kisiler farkli segimler yaparlar.

Eger test yaptirmak istemiyorsaniz, size kararinizda yardimei olacak, test taraftar
ve karsiti (lehyte ve aleyhte) birtakim fikirler asagida siralanmistir. Destek gruplari
ve genetik danigmanlar, sizinle bu konuda konusabilir ve sizin igin test yaptirmanin
uygun olup olmadidinin kararini vermenizde yardimci olabilirler.

Test taraftari gorus:

* Artik endiseyi birakabilirsiniz. Eger sonug olumlu (iyi) gikarsa Ustinizden
muazzam bir yuk kalkacaktir, Ama testi uygulatan bireylerin %50'si olumsuz bir
sonugla karsi karsiya kalacaktir. Eger hastalik belirtileri varsa, Huntington Hastalig
tanisi bazi soru isaretlerini cevaplamis olacak ve hastalik belirtilerinin, Alzheimer,
Multipl Skleroz, alkol bagimliligi, sizofreni vs. gibi baska sebeplerden
kaynaklanmadi§ini anlayacaktir. Kesin bir tani, bu acayip belirtilerin neden
kaynaklandigini bilmemekten daha iyidir,
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» Hazirlida baslayabilirsiniz. Eger sonug olumsuzsa, gocuk yapma, ev degistirme,
saglik, hayat, sakatlik vs. gibi sigortalar yapma ve diger finansal duzenlemeleri
sonuca gore planlayabilirsiniz. Eger ¢ocuklariniz varsa, onlari nasil
bilgilendireceginizi, Huntington Hastaligi ve test ile ilgili neler konusacaginizi
dustnebilirsiniz.

* Hayatinizi sonuna kadar dolu dolu yasayabilirsiniz. Birgok kimse, Huntington
Hastaligi geni tasimaktan dolayl mutlu olmasa bile, yasamlari ile ilgili bazi seyleri
daha iyi agikliga kavusturma yetisini kazanirlar. Zamanin degerini anlayip
yasamlarina oncelikler bigerler ve dnemsiz ve basit seylere kafa yormazlar,
Olumlu test sonucu almis kimseler de ayni duygulara kapilabilirler.

* Bir dayanisma sistemi kurabilirsiniz. Huntington Hastaligi riski tasiyan bireyler
icin oldugu gibi, olumsuz sonug almis kisiler, onlara bakmakla yukUmlU olanlar ve
ailesinde ya da yakin ¢evresinde Huntington hastasi olanlar igin dayanisma
gruplan vardir. Yalniz olmadidinizi anlamak ve etrafinizda sizinle ayni kader
paylasan insanlarin oldugunu gormek rahatlatici olabilir. Bu insanlarin yasamlarini
devam ettirmek ve hastalidi kabul etmek agisindan birtakim yontemler
gelistirdiklerini gérmek sizin igin faydali olabilir. Bu dayanisma gruplar size tibbi
olanaklar, gunlUk bakim vs. ile ilgili bilgiler de verebilirler.

Test Karsiti Gorus:

* Nasilsa sonug ne olursa olsun yapacak bir sey yok. Su anda hastaligin gidisatini
yavaslatacak bir yontem yok ve hastalik nedenine yonelik sagaltim yok.

* Test yaptirsaniz bile her sey kesinlesmeyecek. Test yaptiranlarin %5, gri bolge
denilen (35-39 CAG iceren) belirsiz bolgede bulunduklarini gorurler; bu da



hastaligin ortaya ¢ikip ¢lkmayacagini bilmemek demektir. Eder sonug olumsuz
cikar ve Huntington Hastaligr geni tasididiniz gorulurse, yine de hastalik ne
zaman baslayacak ve belirtileri ne sekilde olacak, test sonucu bunu

soylemeyecektir.

» Agir duygusal (emosyonel) travma: Hem olumsuz, hem de olumlu sonuglar
emosyonel (hissi) agidan gok yikici (travmatik) olabilir. KotU sonug durumunda ne
sekilde bir tepki verecegini kimse bilemez. Bunun icin kendinizi ne kadar
hazirlamig olursaniz olun, bu yetersiz kalacaktir. “Sugluluk duygusu” test sonucu lyi
cikan, ama ailesinde test sonucu kotu gikan kisiler olan bireyleri olumsuz

etkileyecektir.

* Ayinmcilik riski: Yaptirdiginiz test sonuglan tibbi ya da saglik sigortasi
kayitlariniza gegerse, hem isveren, hem sigorta sirketleri tarafindan mimlenmis
olacaksiniz. Eger sigorta sirketinden test sonucunu gizlediginiz ginun birinde
ortaya clkarsa anlasmaniz iptal edilebilir.

* Ucret: Eger testi cebinizden &deyip, saglik sigortanizi bu ise karistirmazsaniz,
test igin ongorulen laboratuvar, ndrolog, psikiyatri ve genetik danismanlik

servisleri yUklU bir meblag tutabilir.

Botin yukaridaki faktorler gozénUnde bulundurularak, genetik test igin gorus
olusturmak gerekir. Unutulmamasi gereken gok dnemli bir nokta vardir:

Bu tamamen bireysel, son derece gl¢ ve dUsunilerek alinmasi gereken bir
karardir. Her birey karsisindakinin segimine saygl gostermek zorundadir,
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GENETIK FAL

Hastaliklara yatkinlik riski tasiyan genler hakkinda daha fazla bilgi edinildikce,
milyonlarca insana tibbi geleceklerini dgrenme sansi dogabilir.

Fakat gergekten risk tasiyan bireyler olarak genetik gelecegimizi 6grenmek

istiyor muyuz?

Monica’nin evinde telefon ¢aldi. Ailesi, Monica’nin etrafinda endiseli bir sekilde
toplanmistr. ki hafta dnce Monica DNA testi icin kan vermisti. Bu test,
Monica’nin hayatinin aynen babasi gibi olumle yapilan yavas bir dansla bitip
bitmeyecedini gosterecekti. DNR’nin anlatacadi hikdye, Monica’nin etrafindaki
herkesi, hatta dogmamis ¢ocuklari bile etkileyecekti.

Monica 44 yasindayken, babasini ayni yasta yakalayan hastalik belirtilerinin
higbirini gostermiyordu. 20 seneden fazla bir sure bu hastalifin golgesinde yasadi
ve bu golge 17 yasindaki odlu Scott , 26 yasindaki kizi Kelley ve onun evlendikten
sonra sahip olmak istedigi gocuklari da etkiledi. E§er anneleri Huntington hastas
ise, Scott ve Kelly de risk altinda olacaklardi.

Genetik test belirsizligi ortadan kaldiracakti; Monica sonucu 6grenmekten
kacinacak bir kisi degildi. Ablasi ve agabeyi, Monica gibi %50 risk altinda
olmalarina ragmen test yaptirip durumlarini 6grenmek istemediler. Oysa
Monica’'nin bir prensibi vardi: “Bildiginiz seytan, bilmediginizden ¢ok daha iyidir.”

Telefon galdi, nérolog Dr. Sax, Monica’yr kusurlu geni kalitmadi§ini haber vermek
icin aramisti. Monica duyduklarina inanamadi. Herhangi bir yanlis anlama
olmamasi igin sonucunu birkag kez doktora tekrarlatti,




Dr. Sax, Monica'yl ikna ettikten sonra Monica sevingten havaya firladi ve esini,
oglunu, kizini, kizinin nisanlisini kucakladi. Aile hep birlikte Monica’nin annesine
gitti. Monica bUyUk bir heyecanla annesine kusurlu geni tasimadigi haberini verdi.

Ancak Monica’nin mutlulugu cok uzun sirmedi. Genetik test, Monica’nin
geleceginden Huntington Hastalidi golgesini kaldirdigindan yaklasik 6 ay sonra,
Monica kendini karmakarisik dUsunceler ve huzursuzluk icinde buldu. Monica
mutlu degil miydi?

Huntington Hastaliginin disinda sayisi henliz tahmin edilemeyen bircok hastaliga
yol agan genlerle dogariz. Teknoloji, genetik sirrmizi gdzmeye basladikea,
arastirmacilar gesitli kanser tiplerine, kas distrofisine, kalp hastaliklarina yol acan
kusurlu genleri buldular. Yalniz Huntington hastalan degil, hepimiz bu genetik
gelecek kaygisiyla karsi karsiyayiz.

Hastaliklara yatkinlik riski tasiyan genler hakkinda daha fazla bilgi edinildikge,
milyonlarca insana tibbi geleceklerini 6grenebilme sansi dogabilir. Ancak bu
kristal kureye bakmayi ya da bakmamayi segmek diger bir sorudur.

Orta yasta ortaya ¢ikan diger genetik hastaliklara gore, Huntington Hastaligi,
prediktif testin (hastalik belirtileri baslamadan ewvel yapilabilen genetik analiz) en
cok yapildigi hastaliktir. Bu nedenle test standartlar Huntington Hastaligina gore
olusturulmaktadir.

Hastalarin ve genetik danismanlarin deneyimlerine gore, gelecedini 6grenmek
her insanin kolayca kabullenebilecedi bir durum degildir, ézellikle de Huntington
gibi, sonucu 6grenmenin hastaligi engelleyemeyecegi hastaliklarda, Genetik test
ortada yokken, risk altinda olan kisiler prediktif test konusuyla ¢ok ilgiliydiler.
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Genetik test mUmkin oldugunda ise, beklenilenden gok daha az birey genetik
teste basvurdu. Bazilar kotl bir sonuctan korktu, digerleri sigorta sirketlerinin
ya da isverenlerin bu bilgiyi kendilerine karsi kullanacagindan ¢ekindi.

Genetik test ile edinilen diger bir tecribe ise, iyi sonug almis olan bireylerin, kot
sonug almis bireyler gibi endiseye kapilabilecegiydi.

Huntington Hastalidi tanisi icin DNA testi isteyen bireylere testten once
danismanlik hizmeti verilir. Birey test sonucunu mutlaka doktorundan karsilikli
olarak ve yaninda kendisine destek olacak bir yakini ile birlikte alir. Test sonucu
aciklandiktan sonra, bireye en azindan bir kez daha danismanlik hizmeti verilir.

Monica’nin durumu alisilagelmis bir durum degildi. Norolog doktor, iyi bir haber
verdigini dUsUnerek sonucu telefonla iletmenin bir sakincasi olmadigini
dUsUnmUstU. Ancak bu davranis uluslararasi kurallara aykiridir.

Doktorlarin edindigi deneyimler, bireylerin testten istedikleri zaman geri ¢ekilme
secenekleri olmasi gerektigini dogruladi. Genetik testlerin uygulamasi
kolaylastikga ve teste olan talep arttikga, guvenlik onlemleri gozardi edilebilir ve
insanlari psikolojik bir baskiyla karsi karsiya birakabilir.

Piyango talihlileri gibi, beklenmedik bir genetik saglik hediyesi alan kisiler,
kazandiklari bu servetle ne yapacaklarini bilemeyebilirler. Bir aile bireyinin
gelecegindeki buyUk degisim (iyi ya da kotu fark etmeksizin) diger aile bireylerini
de etkileyecektir. Bazen bir kisinin cezasinin ertelenmesi, digerinin mahkum
olacagi kanisini uyandirabilir.



Monica kendinde gézlemledigi davranislari komik olarak nitelendiriyordu, ¢Unkd
bu sonucu duymak igin gok uzun zaman beklemisti.

Monica aldi§i sonug dolayisiyla rahatlamisti, fakat ayni zamanda bir kisilik krizine
girdi. Kendisinin kim oldugunu ve gelecekten beklentilerini tanimlayamiyordu.
Dunyanin kapilar kendisine tamamen agikti. Testten once kisa vadeli planlar
yaparak yasiyordu, fakat simdi gelecegini nasil sekillendirecegini bilemiyordu. Tek
bildigi, kendini huzursuz hissettigiydi.

Cogu zaman olumsuz test sonucu almis olan bireylerin, olumlu sonug alanlara
gore durumu daha iyi idare etmeleri oldukga hayret vericidir.

Olumsuz test sonucunun bireyde “yasama suclulugu” reaksiyonuna sebep olmasi
hi¢c de sasirtici degildir. Bu reaksiyon, higbir sebep olmaksizin bazi bireylerin
olumsuz durumlardan siyrildigi, fakat diderlerinin yakalandigr durumlar igin ¢ok
genel bir davranistir. Monica, kardeslerinin de risk altinda oldugunu biliyordu.

Bu durumda nicin kendisinin sansh kisi oldugunu dUsinmeye basladi ve bunun
kendisine verilmis ve beklenmedik bir zamanda mutlaka bedeli 6denmesi gereken
bir hediye oldugunu disindU. Bir ugak yolculugunda panige kapildi ve Tanrr'ya
kendisine hediye olarak geri verilen hayatini ugak kazasinda geri almamasi igin
surekli yalvardi.

Genetik test yaptiran bireyler genellikle test oncesinde, uzun seneler boyunca
risk statUsUnde yasamislardir, Birgok insan gelecedi ve mesledi hakkinda onceden
kararlar almistir. Gergegin kendi dUsUndUklerinden daha farkli olacagini
kesfettiklerinde, gelecede bakislari bilingli veya bilingsiz olarak tamamen degisir.
Huntington Hastalidi riski altinda olan kisiler ev almak, evlenmek, kariyer yapmak
gibi dUsUncelerinden arindilarsa, simdi her sey igin gok geg oldugunu
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dUsunebilirler. Dogacak cocuklarina hastalik kalitma olasiligini géze alamayip
cocuk sahibi olmayan bireyler de simdiye kadar sahip olmus olabilecekleri bir
cocuk ozlemiyle hayiflanirlar,

Sadece ginU yasamak bazi bireyler igin kaginilmaz olabilir. Fakat geng bir adam
bunu uglarda yasamaktadir: Huntington hastasi bir doktorun oglu, %50 risk
altinda olmasina ragmen kendisini kesinlikle hasta olduguna inandirdi ve
vazektomi operasyonu gegirdi. Kisa sUreli iligkiler yasadi, oldukca tehlikeli ve
kendisini kolaylikla lime gotirebilecek her tirll sporu yapti (bungee-jumping,
daga tirmanma, plandrle ucma gibi). Olecegini distnerek ekonomik anlamda da
oldukga tutarsiz davrand.. Bir sire sonra DNRA testi yaptirdi ve hayatinin
Huntington Hastalidi ile sonlanmayacagi haberini aldi. BlyUk bir soka girdi ve bu
durumun Ustesinden gelemedi.

Bir gUn, masasina gok okunakli yazilmamis bir cek geldi ve birdenbire kumar
borcunu ddeyebilmek igin cekteki ismi degistirdi; boylelikle paranin kendisine
odenmesini saglayacakti. Bu, bir geleceginin oldugunu &grenen bireyin yasadig
ciddi bir krizdi. Simdi dider insanlar gibi, daha az heyecan verici bir hayatla karsi
kargiyaydi. Ayni zamanda birisine asik olmustu, fakat kendisini o kadina tanitmayi
reddetti. Ugurumun kenarindaki bu adami yeniden hayata dondirmek ve
gelecegini mutlulukla sekillendirebilecegini anlatmak tam bir yillik bir rehberlik
gerektirdi. Ailesinden de aldigi destekle kendini ugurumun kenarindan kurtarmays
basardi ve sevdigi kadinla eviendi.

Baska bir ornek vermek gerekirse, bir kadin, genetik test sonucunda kendisinin
Huntington hastasi olmadigini égrendi. Ancak esi, karisinin artik kendisine ihtiyac
duymayacagini dustinerek depresyona girdi. Kadinin kendisini terk edecegini,
GUnku onun hayat boyu destedine ihtiyaci olmadigini disUniyordu.
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Risk altinda olan bir baska kadin, kendisi gibi, fakat baska bir hastalik riski tagiyan
bir adamla evlendi. Kendisinin Huntington hastasi olma riskinin gok dusUk
oldugunu &grenince de gdz agip kapayana dek esini bosadi. Cunku simdi, genetik
olarak saglikli olan birisini hakettigini dUsUnUyordu.

Sonug ne olursa olsun, bireyin gelecedindeki ani degisimler, daha once hastaliga
yakalanmig ya da hayatini kaybetmis diger aile bireylerini taniyan aile bireylerini
etkiler. Bu durumun ¢ocuklar Uzerinde gok yodun bir etkisi vardir. Bu ¢cocuklar
genellikle, biri giderek hayati islevlerini kaybeden, digeri ise alkolik anne-babalarin
cocuklaridirlar: Ornek alabilecekleri bir rol model olmaksizin kendi kendilerini

buyUtmeye caligirlar.

Monica’'nin babasi Harold, hastalik belirtilerini gostermeye basladiginda 40°li
yaslarindaydi. Ancak onun sirekli alkol aldigi dUsunUlUyordu. Etrafta iyi, komik,
caliskan fakat alkolik olarak taniniyordu. Harold'in bir sorunu oldugunu ilk kez
bUyUk kizi Monica fark ederek onu doktora gotirdu,

Harold’a Huntington Hastalidi tanisi koyuldugunda Monica 23 yasindaydi,
babasinin 12 kardesinden bircogu o zamana kadar henuz iyi taninmayan
Huntington Hastaligindan élmislerdi. Oliminden bir sene énce aile Uyeleri
Harold'a 60. dogum gunu partisi dizenlediler. Harold hastanede yatiyor,
konusamiyor ve dizgUn oturamiyordu, fakat kisiligini uzun sure korudu.

Huntington Hastaligi riski tasiyan bireyler genellikle yakinlarinin bu hastaliktan
cokuslerine sahit olmuslardir. Bu ¢ok ciddi bir tecrUbedir; fakat unutulmamasi
gereken bir nokta da, hastalik tedavi edilemez olsa bile sosyal hoggorunun ve
belirtileri hafifletici ilaglarin gin gegtikge asama kaydettigidir.
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Monica’'nin kizi Kelley igin evlenmeden &nce annesinin test sonucunu 6grenmek
oldukca onemliydi; cinkU esi olacak kisinin ne gibi bir durumla karsi karsiya
oldugunu bilmesini ve isterse karar degistirebilmesini istiyordu. Ancak Jim,
kendisinin evlenme kararindan vazgegecegine ihtimal vermiyordu. Emin degildi,
fakat kararini degistirecedini dUsUnmuUyordu. Monica test yaptirmamis ve
sonucunu bilmiyor olsaydi bile kiziyla evlenme kararini kesinlikle degistirmezdi,
Eder Monica kusurlu geni tasididini 6grenseydi yine onun igin bir sey
degismeyecekti. Sadece bu konu hakkinda daha detayli dUsUnecekti,

Monica hastalik tagimadigini abisi Harry’e telefonda séylediginde abisinin
karmagik duygular igine girdigini hissetti, Monica icin mutluydu, fakat kendisi icin
korkuyordu ve bu korku sesinden anlasiliyordu. Harry, kardesine sansli zar geldig;i
icin, kendisinin sanssiz olma ihtimalinin daha yUksek oldugunu dusUniyordu. Bu
anlasilabilir bir reaksiyondur, ancak gergekte hasta anne-babanin cocuklarn esit
risk altindadir.

Harry ablasinin karakteri itibariyle test yaptirmaya daha egilimli oldugunu, ¢link{
hayatinin nereye gittigini 6grenmek ve miUmkin oldugunca kontrol altina almak
dUsUncesinde oldugunu séylUyordu,

Harry'nin esi de Harry ile ayni dUsUnceleri paylasiyordu. Onlarin fikri, kaderlerini
ogrenmemenin daha iyi olduguydu. Kocasinin hasta olabilecegi ihtimalini
dUsunmemeye calissa da korkulari vard.. Ornegin insan bazen uykuya tam olarak
dalmadan once sigrardi. Boyle bir durumda onun hastaliktan dolayl mi, yoksa her
normal insan gibi mi sicradigini distUnecekti,

Bir akrabanin olumlu ya da olumsuz test sonucu mutlaka aile iliskilerini de
gerginlestirir. Eger risk altinda olan kardegler iseniz hepiniz ayni gemidesiniz




demektir. Fakat aileden biri test yaptirdiginda, o kisi ya adaya ¢ikarak kurtulur ya
da kopekbaliklariyla dolu denize dUser; artik sizinle ayni gemide degildir. Bazen
hasta olmadigini ogrenen birey, hemen sevdigi kisileri arar ve mutlulugunu
onlarla paylasir. Ancak kardegleri strese girer, cunku iglerinden biri iyi haber aldig
icin kotU haberin kendilerine kaldigini dugunurler. Ya da hasta olmadigini 6grenen
birey, daha once test yaptirip olumsuz sonug alan kardeslerinden test sonucunu
saklar; ¢UnkU onlarin kendisine kizabilecegini dusundur.

Genetik test yapilmasi dogru bir sey midir?
Test yaptiranlar boyle bir imkan oldugu igin mutlular,
En azindan hayatlarindaki belirsizligin ortadan kalktigini ve ileriye donuk planlar

yapabildiklerini soylUyorlar.

Tip camiasi ve toplum DNRA denen kristal kureyi yerinde ve dogru kullandigi
surece, DNRA Uzerindeki genetik bilgiler hayatimizi daha iyi yonlendirir.

Kaynak: http://wwuw.lib.uchicago.edu/rd13/hd/clairvoy.html

(Boston Globe gazetesinde Richard ARltus tarafindan yayimlanmis “Genetic
Clairvoyance” adli makale).
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Gocuklara Huntington Hastaligini
Anlatmak

Cocuklara Huntington Hastaligini anlatmak iki ana konuyu kapsar. Birincisi onlara
bir ebeveynin, bir yakininin ya da bir arkadaginin, yani sevdigi bir kimsenin hasta
oldugundan bahsederek bu hastaligin belirtilerini agiklamaktir. ikinci konu ise
hastaligin genetik/kalitsal oldugunu séylemek ve ginin birinde onun da bu
hastaliga yakalanabilecegini anlatmaktir.

Bu iki konu da cocuk igin hem ¢ok zor hem de cok streslidir. Konusmak icin
dogru zamani ve dogru yasi bulmak zor olabilir. Hatta, bu yUzden, konusmay:
tamamen bir kenara birakmak isteyebilirsiniz.

Esasinda kigUk bir gocuk igin, béyle bir konu ile basetmek daha kolay olabilir
GUnku dokuz-on yaslarindayken kirkli yaslarda baglama olasiligi olan bir hastalig
dUsUnmek pek de dnemli degildir.

Konuyu gocuklardan timuyle gizlemek gercegi yok etmez. Ustelik, cocuklari
lleride verecekleri kararlar agisindan zor durumda birakabilir.

Cocuklar olaylarlardan disindigimizden daha fazla etkilenirler. Bir aile bireyinin
hasta ya da eskisinden farkli oldugunu ¢ok ¢abuk kavrarlar.

Cogu zaman, Huntington’li hasta daha az hosgorill ve daha sabirsiz olabilir, bu
durumda gocuklar kendilerini suglu hissedebilirler. Bu durum soz konusu olmasa
bile, cocuklar evin icindeki kaygi ve gerginlikleri hissederler ve eger gerekli bilgiye



sahip degillerse hayal guglerini kullanarak bosluklari yanlis bir sekilde doldururlar.
Bunun sonucunda kendilerini diglanmig ve sevilmiyor hissedebilirler. Fakat sorular
sevgi ile, acik ve durust bir ortamda cevaplanirsa, kaygi ve korkularinin gogu
ortadan kalkacaktir. Eger kaygilarina kulak verildigini, sorduklarinin cevap
buldugunu gorirlerse, bu gergek ile bUylyecekler ve blyldikge daha fazla soru

soracaklardir,

Ebeveynler ile cocuklar arasindaki iliskiler, anne ya da babanin gergekleri sakliyor
olmasindan dolayi etkilenebilir. Cok kigUk cocuklar bile dogruyu soylemediginizi
anlarlar ve bunu size karsl kullanirlar,

Cocuklar gergegi gunun birinde kesinlikle bulacaklardir. Genetik artik bUtun
okullarda ogretilmektedir ve genetik hastaliklar bugun gazetelerde, radyo ve
televizyonda ¢ok onemli bir yer isgal etmektedir.

Arastirmalar gostermistir ki, ileri yaslarina kadar ailedeki hastaliktan haberdar
edilmemis kimseler, ozellikle hayatlarinda onemli kararlar almak durumunda
kalmislarsa, kendilerinden gercekleri saklayanlara dargin ve kizgin hissetmislerdir.

Gogu zaman ebeveynlerin cocuklarina gergedi soylememe sebebi, bunun onlarin
hayatina bUyUk bir darbe vuracagindan korkmalaridir. Halbuki hastalik durumunu
bilmek hem bu durumla daha iyi basedebilmek igcin dnemlidir, hem de gelecege
iliskin kararlari kolaylastirir.

Anne-baba olarak, cocugunuzu en iyi siz tanirsiniz. Cocuklarinizin yeni ve ¢ok
bunaltici bir haberle nasil basedebileceklerini en iyi siz bilirsiniz. Asagidaki oneriler
size gocugunuzla bu konuyu konusmanizda yardimci olabilir.
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Konuyu gocugun sordudu sorulardan yola gikarak bir sohbet haline sokmak en lyi
yontemdir, Once belirli temel bilgileri vererek, konuyu cocugun sorularina
dayanarak gelistirin.

Bunu yaparken de kendinizi gok rahat hissetmelisiniz ve en beklemediginiz anda
beklemediginiz sorulara cevap vermeye hazirlikli olmalisinizl Sorularin cevaplarini
bilmiyorsaniz, cocuga bunu agik¢a sdyleyin. Ama sonra da sorunun cevabin
bulmaya gayret edin.

Kaynak: www.hda.org.uk




Gencler Icin Bilgiler

Huntington Hastalidi beyni etkileyen kalitsal bir hastaliktir. Kisinin belirli bir genin
hatali kopyasini kalitmasiyla ortaya ¢ikar. Her insan, bir tanesi anneden, digeri de
babadan gelmek Uzere her gen igin iki kopyaya sahiptir. Huntington Hastalidi
tasiyan bir kiside bu kopyalardan biri normal boyutlarda iken, digeri daha bUyUktir.
Bu hatall kopya da beyinde belirli bir hicre grubunun 6limUne yol agar.

Eger birey Huntington Hastasi olan bir ebeveyne sahipse, hasta olma riski
%50’dir. Yani hasta olma ve olmama durumu esit olasiliktadir. Huntington
Hastas! bir ebeveynin her cocugu hastalik riski agisindan ayni %50 ihtimal ile karsi
karstyadir.

Ailesinde Huntington Hastaligi olan bireyler bu hastalidi tasiyip tasimadiklarini
merak etmektedirler. Bunun igin bir genetik test yapilmasi yeterlidir. Bazi insanlar
geleceklerini daha iyi planlamak igin hastalik riskini dnceden bilmek
istemektelerse de, birgok kisi bunu bilmeden daha rahat yasayacaklarini
dUsUnmektedir. Bu genetik testin yapilabilmesi igin bireyin 18 yasin Uzerinde
olmasi gerekmektedir.

Hastalik ortalama olarak 30-50 yaslarinda baslamakta ve yavas ilerlemektedir.
Bircok kisi belirtilerin ortaya ¢ikmasindan yillarca sonra bile hala calisabilmektedir.

Hatali gen, beynin normal galismasini etkilemekte ve hastalik ilerledikce hastada
duygusal (sabirsiz ve kizgin olma), fiziksel (konusma bozuklugu ve istemsiz
hareketler) ve entelektUel degisimler (konsantrasyon zorlugu ve hafiza
bozukluklari) gorlmektedir.
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Rilenizde bu hastaligi tasiyan veya tasima riski bulunan bir kisinin bulunmasi sizin
icin oldukga zor bir durum olabilir. Kendinizi dislanmis, ofkeli, depresif veya
kuskUn hissedebilirsiniz. Bu gibi durumlarda bu duygularinizi paylasmak cok
onemlidir. Bunun igin kendinize ok yakin hissettiginiz bir arkadasiniz ile ya da
bir uzman ile konusmaniz gok faydali olabilir,

Kaynak: wwuw.hda.org.uk




Yemek Yeme ve Yutmada Guclukler

Yemek yemede ve yutmadaki gUglUkler ile kilo kaybr Huntington Hastaliginda
rastlanan en onemli sorunlar arasindadir. Bu problemlerin birden fazla nedeni
olabilir; en dnemlileri asagida agiklanmaya calisiimistir:

istahtaki Degisimler

Bircok Huntington Hastasl, normalden daha fazla bir istaha sahiptir. Neredeyse
daima agtirlar ve bu asin yemek yeme istegini doyurabilmek adina biyuk
miktarlarda yemeg@e galisirlar, bu da bogulmaya veya yiyeceklerin etrafa
dagilmasina neden olabilir. Hastalarda gorUlen davranis bozukluklari, bu asir istah
ile ilgilidir. Konugma ve iletisim problemlerinin oldugu durumlarda bakici, hastanin
isteklerini anlamada gUclUk cekecedi icin bu tir davranis bozukluklari daha siklikla
gundeme gelebilmektedir. Hastanin istahini olumsuz etkileyen bircok faktor
olabilir; yiyeceklerin etrafa dagilacagdi endisesi, yorgunluk, diyetteki degisiklikler,
yemek yeme ve icme esnasinda yasanan guglUklerin verdigi huzursuzluk bunlardan
birkagidir. Dolayisiyla, hasta a¢ oldugu halde yemek yemeyi istemeyebilir.

Koreik Hareketler- cigneme problemleri ve yUz kaslarinin kontrolu
Beslenmedeki guglikler yUz ve boyun bolgesindeki koreik hareketlerden,
dudaklarin tam kapatilamamasindan ve diyaframin dUzensiz hareketlerinden

kaynaklanmaktadir. Koordinasyonun ve ince motor kontrolinin kaybi,
beslenmeyi huzursuzluk verici bir etkinlik haline déniUstUrebilir.
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Yutmada gorev alan kaslardaki bozukluklar

Bogulma, yeme ve icme aktiviteleri esnasinda siklikla gérulir ve sindirimin birkac
safhasindaki bozukluklarla ilgilidir.

a) On safha: Bu safha besinin agiza alinmasindan énceki devredir, Hasta yanlis
yemek secimi yapabilir ve yenilen yemegin miktari konusunda hatali kararlar
verebilir, Burada koreik hareketlerden ¢ok, hastada gorilen entelektiel
bozukluklar etkilidir.

b) Cigneme: Bogulma olayr bu safhada gorilir. Cinky hasta genellikle
yutabileceginden gok daha fazla besini agzina atar.

¢) Yutma: Bazen yiyecegin zamansiz yutulmaya ¢alisiimasi da bogulma veya
oksuruge neden olabilir.

Kilo Kaybi

Kilo kaybi Huntington Hastaliginda uzun zamandan beri gézlenen bir olgudur ve
genellikle istemsiz kas hareketlerine baglanmaktadir. Kilo kaybinin gercek nedeni
tam olarak bilinmemekle birlikte, bu konuyla ilgili bircok teori éne sUrilmistir.
Bunlardan biri, kilo kaybinin hastaliga yol acan biyokimyasal bozukluktan ileri
geldigini savlamaktadir.

Nedeni ne olursa olsun, bu kilo kaybi daha fazla kalori alimini gerektirmektedir.

Bu problemi ¢cozmek igin bir diyetisyen ile temasa gegilerek, bir beslenme
programi olusturulabilir. Kalori aliminin artirildigi durumlarda bile kilo kaybi
problemi ortadan kalkmayabilir. Birgok hasta kilosunu koruyamamakta ve bunun
sonucu olarak doku yikimi ve diger hastaliklara karsi hassasiyet ortaya
clkabilmektedir.



Karakterdeki Degisimler

Daha 6nce de belirtildigi gibi endise ve depresyon hastanin istahini etkileyebilir.
Stres ve endise koreayi tetikleyerek yutma islemini zorlastirabilir. Bogulma, salya
akmasl ya da gevrenin kirlenme ihtimalinin yaratacagi korku, depresyona neden
olabilir. Bircok hasta yasam bigiminde degisiklik yapilmasina karsi ¢itkmakta ve bu
da uygulanacak dogru beslenme yonteminin hayata gegirilmesini zorlastirmak-

tadir.

Besin maddelerinin secimi, hazirlanmasi ve dUzenlenmesi bircok kilturde onemli
bir yer tutmaktadir. Aile bireylerinin birlikte yedigi bir yemegin, beslenmekten
daha ote sosyal islevleri vardir; yemek esnasinda aile bireyleri birbirleriyle
konusma, birbirlerine sevgilerini gosterme imkani bulurlar. Ancak boyle bir
aktivite, ortamda bulunan ve yemedi nasil segecegini, nasil yiyecegini bilemeyen
bir kisi oldugunda UzUntuU ve sikinti verici bir olaya donusebilmektedir. Dolayisiyla
kaybedilen veya bozulan bu etkinliklerin korunmaya galisiimasi bUyUk dnem
tasimaktadir.

Asagida sunulan bilgiler beslenme aktivitesini hem hasta igin, hem de bakicisi
ve aile bireyleri igin daha az endise verici bir olaya donustUurmekte kullanilabilecek
genel prensipleri ve pratik bilgileri icermektedir.

1. Yemek Oncesi Hazirhk

* Yemek dncesi hazirlik, yemek esnasinda ortaya cikabilecek problemleri
cozmede faydalidir.

* Yemekte kullanilacak esyayi kolayca ulasilabilecek sekilde yerlestirin,

* Yemegi kolayca yutulabilecek sekilde hazirlamaya 6zen gosterin.
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* Hastanin sofrada oturacagi sandalyeyi duvardan ve koselerden uzak tutun,
boylece herhangi bir problemde kendisine kolayca ulasabilirsiniz.

* Yemek esnasindaki yorgunlugu onlemek icin yemekten once hastayi yarim saat
ile iki saat arasi dinlendirin.

* Yaptirilacak pasif kol ve bacak egzersizleri, endiseden kaynaklanan stresi
azaltarak koreik hareketlerin olusma ihtimalini dUsUrecektir.

2. Yemek Esnasinda Yardim

Yapilabilecek birgok kiugUk degisiklikle yemek yeme aktivitesi eskiden oldugu
olgUde mutluluk verici bir olaya donUstUrUlebilir.

Ornegin,

* Daha hafif ve saglam olan plastik tabak, bardak ve kaseler kullanin.

* Isitilabilir tabaklar ana yemegin sicakligini korurlar. Bu, yemek yemenin oldukga
uzun surebildigi durumlarda ise yarar.

* Cesitli malzemeler kullanilarak bardak ya da catal-bigak gibi esyanin kulplar ve
saplar hastalarin tutabilmesi icin daha uygun hale getirilebilir. Hastalarin koreik
hareketler nedeniyle, ozellikle hassas koordinasyon gerektiren hareketlerde
gugluklerle karsilastiklar unutulmamalidir.

« Iki kulplu bardaklar her zaman igin tercih nedenidir, bdylece hasta bardagi iki
eliyle ve daha rahat kavrayabilir.

* Dokulmeyi onlemek igin bardaklar yariya kadar doldurulmalidir.

* Esneyebilir ya da tek-yonlu anahtari olan kamislar sivilarin igiminde kullanilabilir.
» Kamisi bardagdin iginde sabit tutabilmek igin, kamis bardagin kenarina
yapistirilabilecek bir halkadan gegirilebilir.

« Uzerindeki bardak, tabak ve kaselerin kaymamasi igin kaymaz masa ortisU
kullaniimalidir. Plastik masa ortUleri kolay temizlenebildigi icin tercih edilebilir.




3. Yeme-icme Esnasinda Hastanin Konumu

« Hasta yatar ya da yari-yatar durumdayken asla yiyecek, icecek veya ilag gibi
seyler verilmemelidir.

« Hasta guvenli bir sekilde ve dik durumda oturtulmali, ayaklari tamamen yere
basili olarak, dirsekleri bel hizasindaki yemek masasina dayal vaziyette olmalidir.
Bu pozisyon koreik hareketleri azaltici ve stabilize edici bir pozisyondur.

« Yemek stresince hastanin basi hafifge 6ne egik ve ileriye dogru olmalidir. Bagin
geriye atilmasi beslenme esnasinda bogulma riskini artirmaktadir. Eger hastanin
basi sabit tutulamiyorsa bakici bir elinin avucu ile hastanin alnindan ya da
ensesinden tutmak suretiyle hastanin basini sabitlemelidir.

» Eger hasta yemek esnasinda yatmak zorunda ise, yataginin bas tarafi 45-90
derecelik bir aci ile kaldirilmali ve omuzlari ile ensesinin arkasina en az 3 adet
yastik yatay olarak konulmalidir.

« Beslenme sirasinda bakici hastanin kolayca gorebilecegi sekilde, tam karsisinda

oturmalidir.
4. Yemek Sirasinda Cevre

» Yemek sirasinda olabilecek en kicUk bir telas ya da kosusma hastanin
huzursuzlanmasini, istahini kaybetmesini tetikleyebilir. Dolayisiyla yemekten once
ailece bir sUre birlikte oturulmasi ve dinlenilmesi bu tUr problemleri ortadan
kaldirabilir.

* Yemek sirasinda ¢evrenin olabildigince dingin ve huzurlu olmasina ozen
gosterilmelidir.

* Asir duygusal olaylardan kaginilmalidir; bu gibi durumlarda oksirik ve bogulma
riski artmaktadir.

* Yemek boyunca ortamin telassiz ve dingin kalmasina dikkat edilmelidir.
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5. Yemek ve Yemek Aralarinin Programlanmasi

Beslenme suresi en az yarim ila bir saat olmalidir. Yemek yeme etkinligi cogu
zaman oldukga yorucu bir sey olabilir, o ylzden bu ise olabildijince cok zaman
ayirmaya galisin. Yapmaniz gereken birgok baska is olsa bile hastaya tek isinizin
onunla ilgilenmek oldugu mesajini vermeye dikkat edin,

Ogunler cok uzun suruyorsa, daha sinirli ve daha sik bir sekilde de hastay
besleyebilirsiniz. Mesela, Ug ana 6§Un yerine ginde dért ya da alti defa hastaya
yuksek kalorili yiyecekler verebilir veya ana égunlerin arasina kahvalt tarzinda
kUgUk ara ogunler koyabilirsiniz.

Hasta yorgun ya da depresyonda ise beslenme aktivitesini daha uygun bir zamana
erteleyin.

6. Huntington Hastasinin Diyeti

Genel olarak Huntington Hastasinin diyeti, vitamin, mineral ve kalori yéninden
zengin, ayrica gignenmesi ve sindirilmesi kolay yiyeceklerden olusmalidir. Eger
hastaya tani yeni koyuldu ise ve yemek yeme guclUkleri heniz gorilmiyorsa,
hasta her zamanki beslenme aliskanliklarina, miktar olarak biraz daha artirmak
sartiyla devam edebilir. Bu ayni zamanda, bir diyetisyene basvurmak ve ilerisi icin
beslenme programini olusturmak agisindan en uygun zamandir. Beslenme
guglUkleri ortaya giktikca, verilen yiyeceklere ozellikle dikkat edilmelidir. Corba,
soslu yiyecekler gibi yutmasi kolay seyler tercih edilebilir. Yogurt, dondurma, icine
tereyad karistinlmis sUt gesitlilik saglama agisindan faydali olabilir,




Kacinilmasi Gereken Yiyecekler

« Hastalarda gigneme hareketinin tam yapilamamasi nedeniyle beyaz ekmek gibi
seylerden kaginilmalidir,

» Domates ve benzeri sebzeler kabuklarinin sert olmasi ve kolayca damaga
yapisabilmelerinden otury kullanilmamalidir,

« KUgUk, taneli ve sert yiyeceklerden kacinilmalidir (findik, patates cipsi, tost gibi).
Bunlarin yerine uzerine yag surUlerek kisa bir sUreligine firinlanmis ekmek
dilimleri tostun yerini tutabilir.

* Sert koseli ve asir baharatl yiyeceklerden kaginin,

e Tavuk eti ancak kemiklerinden temizlendikten sonra verilebilir.

e Kilcikli baliklardan kaginin.

» KUgUk kuguk dogranmis sebzeler verilmemelidir,

* Birbiriyle kanistinlmis yiyecekler vermekten kaginin, hastaya yiyecegi yutabilmesi
icin asla bUyUk miktarda su icirmeyin; zira iki dedisik maddenin agzinda bulunmasi,
hastada yutma problemini artirip, bodulma olayini ortaya ¢ikarabilir.

« Icecekler daima en buyik problemdir. Eger normal icme suyu bogulma
problemi yaratiyorsa, buzlu su verilebilir. Bu problemleri ortadan kaldirmak icin
koyu icecekler verilebilir, ornegin, koyu corbalar, domates ya da-seftali suyu gibi
koyu igecekler.

* icinde tane bulunan sivilardan ézenle kacinilmalidir.

* Kahve, gay gibi sivilar, hem yutma problemleri yaratacaklari icin, hem de
besleyici olmadiklarindan verilmemelidir.

* Eder hasta kahve ya da cay tiryakisiyse ve israrla bu sivilari istiyorsa, bunlari
koyulastirmak icin iclerine bazi seyler katilabilir veya igecedin yaninda ¢orek gibi
yiyecekler verilebilir,

* Cay yapilacak ise, posetli gay tercih edilmelidir. CUnkU sizgeclerden kacan cay
yapraklari ve taneleri hastanin damadgina yapisarak bodulma riskini artirmaktadir.
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7. Hastayi besleme Gzerine bilgiler

Hastalik ilerledikce, hastanin kendi kendine yetemez oldugu olgusu lyice
belirginlesir ve bu hastada ciddi psikolojik sorunlara yol agabilir. Ornegin, hasta
baska biri tarafindan beslenmeyi reddedebilir veya yemek yemeyi tamamen
birakabilir. Bu gibi problemleri ¢gézmek ve hastayi rahatlatabilmek icin, yemekten
dnce ve yemek esnasinda hastaya birkag yudum buzlu su verilerek yutma ve
bogulma problemleri azaltiimaya calisilabilir. Beslenme sirasinda hem hasta hem
de bakici sakin ve huzurlu olmalidirlar.

Bakicl beslenme sirasinda hasta ile yUz yUze durmalidir.

Yemek stresince hastaya yavas yavas yemesi ve yemekleri iyice ¢ignemesi telkin

edilmelidir.

Yutmayi kolaylastirmak igin:

* Yemegi agzina vermeden once hastadan nefesini vermesini isteyin;

* KUk bir kasik ya da catal kullanarak az miktarda yiyecedi hastanin agzina verin;
* Kasi§i ya da gatali cektikten sonra hastadan agzini kapatmasini isteyin;

» Hastadan burnundan nefes alip vermesini isteyin;

« Daha sonra da yiyecedi cignemesini soyleyin;

* Yutmadan once nefes alip vermeyi durdurmali, ¢cOnkd hem nefes alinip hem de
yiyecek yutulamaz,

* Yutma iglemini kolaylastirmak igin yUz ve boyun kaslarina hafifce masaj
yapilabilir. Ozellikle kulagin hemen altindan Ust ¢cene kemiginin eklemine
yapilacak masaj ise yarayabilir;

* Eger hasta besinlerin bogazina takildigini hissederse, yemegin yeterince sulu
olup olmadigindan emin olun;



« Yemek esnasinda ve bitiminde, hastayl oksurerek bogazini temizlemesi igin
tesvik edin;

» Bir onceki lokma tamamen yutulmadan hastaya yeni bir lokma vermeyin;
 Hastanin yorulup yorulmadigini ve psikolojik durumunu izleyin, yemek esnasinda
hastaya sik sik dinlenmesi icin zaman verin;

o Bakiclya yardim etmesi igin hastay: tesvik edin, ornegin hasta yemek sirasinda
icecegini tek basina igebilir veya kiguk yiyecek pargalarini tutabilir.

8. Yemek Sonrasi Etkinlikler

* Sindirime yardimci olmak igin yemeklerden sonra hasta 15 ila 30 dakika kadar
dik durumda oturtulmalidir.

* Agiz ve dis hijyenine surekli dikkat edilmelidir.

» Her yemekten sonra hastanin ne kadar beslendidi kontrol edilmelidir.

9. Medikasyon

* Kapsul seklinde ya da sekerle kapli olan ilag tabletleri yutulmasi en kolay
olanlardir.

* Eder haplanin yutulmasi problem oluyorsa, haplar ezerek yogurda veya bir tur
tatlya karistirarak verin.

* Eger ilaglar koyu suruplar seklindeyse yutulmasi daha kolay olmaktadir.

10. Peklik Problemleri
Pekligin bircok nedeni olabilir;

* Hareketsizlik. Sindirim sisteminin normal ¢alisma dUzeni hareketsizlik nedeniyle
etkilenebilir,
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* Sivi azhigl. Normal bir diyet en az 2-3 litre sivi (6-8 bardak) icermelidir.
* Lifli besin yoklugu. Bu durumda gUnlik sebze ve meyve tUketimi artiriimalidir.

11. Bogulma sirasinda alinacak onlemler

Bogulma, Huntington Hastaliginda gorulen en ciddi problemlerden biridir. Bu
durumun en iyi ¢6zUmU bakicinin sakin ve ne yaptigini bilen bir kisi olmasidir.

Bogulma bircok sebepten ileri gelebilir;

* Bakicinin yanlis beslenme teknidi uygulamasi, besin seciminin hatali yapiimasi,
ortamin konsantrasyonu bozucu sekilde gurdltill olmasi, hizli yemek yemek gibi.
* Bir Huntington Hastasini besleyen kisinin bogulma problemiyle nasil basa
cikilacagini bilmesi blyUk dnem tasimaktadir, Boyle bir durumda hastaya asla su
ya da benzeri bir icecek vermeyin,

* Bogulma belirtileri hemen her zaman aynidir; konusamama, ksUrememe ve
kisinin bogazini tutmasi.

Bu durumda “Heimlich Manevrasi” olarak adlandirilan hareket denenebilir. Bu
hareketin amaci hastanin soluk borusuna kagan maddeyi oradan ¢ikartmaktir,

a) Eger hasta oturur durumdaysa veya ayaktaysa: (Diyagram 1)

* Hastanin arkasina gegerek kollarinizi onun beline dolayin.

* Bir elinizi yumruk yapip karnina koyun, oteki elinizle de yumrugunuzu sikica
kavrayin,

* Yumrugunuzu hastanin karnina bastirarak sikica yukari dogru silkeleyin.

* Gerekirse bu hareketi birkag defa tekrarlayin.



b) Eger hasta yatar durumdaysa: (Diyagram 2)

e Hastayi sirtUstu yatirin.

¢ Bir elinizin avucunu hastanin gobedi ile kaburgalari arasina yerlestirin.
« Diger elinizi otekinin Uzerine koyun.

 Asagi-yukar bastirin.

» Gerekirse bu hareketi birkag defa tekrarlayin,

¢ Durum degismiyorsa, tibbi yardim cagirin.

c) Eger bogulan insan yalnizsa:

* Hasta bir iskemle arkaligina ya da duvara yaslanarak, karnini iceri dogru
bastirmak suretiyle ayni etkiyi yaratabilir.

* Bogulmanin atlatiimasindan sonra hasta bir stre hafifce 6ne egik bir sekilde
oturtularak ritmik ve derin nefes almasi saglanmalidir.

Kaynak: wwuw.hda.org.uk

Heimlich Manevrasi 1
Hasta oturur durumda veya
Diyagram 1 ayakta, kurtarici ayakta
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Huntington Hastalig: ve Beslenme

Neden iyi Beslenmeliyim?

Huntington hastalari, vicut agirliklarini korumakta zorlanabilirler, hatta normalin
altinda bir kiloya dUsebilirler. Cok zayif insanlar hasta olmaya daha yatkindirlar.
Yaralari daha geg kapanir, gittikce kas hacmi azalir ve kimildayamaz hale gelirler,
dolayisiylagenellikle normalden daha fazla kalori almaya ihtiyaglar vardir.

A¢im Ama Beslenmekte Guclik Cekiyorum

Cok fazla yemek zorunda degilsiniz, kalori agisindan zengin ama ufak ve sik
atistirmalar size gok yardimci olabilir.

Yemekle birlikte, bir defada ok sivi tUketmeyin ¢UnkU bu sizi hemen tok
hissettirecektir (fakat yemek aralarinda sikca ve bolca sivi almaya gayret edin).
Yemekte rahat oturun ve yemege bol vakit ayirin.

Yemeklere Kalori Ekleyin!

Sit iyi bir protein kaynagidir. Her gin en azindan yarim kilo tam yaglh sit
icmeye ¢alisin, icabinda sUte toz sUt ekleyerek kalorisini artirin,

Yogurt ve benzeri gidalar, muhallebi veya meyve ile birlikte yenebilir. Tam yagli
yogurtlar tercih edin, yadsiz olanlarindan kaginin.
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Sut Kaymagini ya da kremayi yulaf, meyve, muhallebi, corba ve patates
puresine ilave ederseniz, besin dederini yUkseltmis olursunuz.

Peynir iyi bir protein ve kalori kaynagidir. Tam yagdli beyaz peynir ya da kasar
idealdir. Patates, sebze, corba, soslu balik ve et Uzerine serpistirilebilir. Cirpilmis
yumurta ve omlete de peynir takviyesi yapin. Peyniri atistirma niyetine ekmek
icinde, biskUvi yaninda ya da tost Uzerinde kullanabilirsiniz.

Et ve balik her sekilde gereklidir. lyi pisirip bol sosla servis yapin. Bol kalorili
mayonezli ya da zeytin yagli soslari, daha hafif olan domates sosuna tercih edin.

Mercimek ve fasulye de iyi bir protein kaynadidir. Corbaya ya da tencere
yemeklerine rahatga eklenebilir, garnitUr olarak kullanilabilir.

Fistik (yutma sorunu olmayanlar igin) salataya, pismis elmaya, keklere, biskUvilere,
dondurmaya eklenebilir. Yemek aralarinda bir dilim ekmegin Uzerine sirulmus

fistik ezmesi yemeyi deneyin,
Yutmakta Zorlanabileceginiz Yiyecekler

Gig ya da iyi pismemis sebzeler, salatalar, bezelye, misir, fasulye, domates kabugu;
elma, armut, UzUm, ananas gibi sert meyveler ve meyve kabuklari; kizarmis ya da
citir ekmek, onceden kesilmis ekmek, taneli ekmek, gok lifli beyaz ekmek, tost,
kraker, cips, yumusak kekler ve pastalar; fistik ve kurutulmus meyveler ve bunlari
iceren her seyi yutmakta zorlanabilirsiniz.




Enerji Ekleyin!

Seker cok kullanin. Soguk ve sicak iceceklere ekleyin, yulaf ve misir gevregine ve
tatlilara serpistirin.

Bal ve recel ekmege ya da biskiviye bolca surilebilir (yutma sorunu
olmayanlar igin). Bali yodurtla karistirip rahatga yiyebilirsiniz.

Cikolatay: eritip, muhallebi ya da sUte katabilirsiniz,
Problemlerin Ustesinden Gelme

Agiz kurulugu: Agzinizin kuru oldugunu dUsUniyorsaniz, asadidaki Oneriler size
yardimci olabilirler:

» Kamisla devamli azar azar icmek

* Meyveli sekerler (asidin tukUruk salgilamada yardimcr oldugu gorUlmuistur)

* Buz emmek de bir ¢ozim olusturabilir. Buzu, limonata ya da meyve suyundan
da kullanabilirsiniz.

* Dondurma

Ayrica doktorunuza suni tukurUk solusyonlari da yazdirabilirsiniz.

Agiz bakimi: Agzinizin saglikli kalmasi igin:

* Agzinizi sik sik suyla galkalayin. Dis ve agiz bakiminda kullanilan dezenfekte edici
sivilar da uygundur.

* Eder dudaklariniz kuruysa, vazelin gibi bir yumusatici surin.

* Dislerinizi sik sik temizleyin, dis ipi kullanin.
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* Kontrol igin dis hekimine gitmeyi ihmal etmeyin.

* Yemeklerden sonra bir kup peynir, disleri cUrUten asidi notralize eder.

* Eger takma dis takiyorsaniz, devamli temiz olmasina &zen gosterin. Gevsemis
olmamasina dikkat edin. Hastanin zayiflamasi halinde bol gelen ilk seylerden
biridir. Doktorunuza danisin.

* Bazen yemekler ayni tatta degillermis ya da hig tadi yokmus gibi gelebilir.
DuUzenli bir agiz bakimi bunun énlUne gegebilir,

Yutmak

* Yemek yemek icin dikey pozisyonda oturun. Bitirdikten sonra bir middet
bekleyin, hemen yatmayin.

« lyi havalandiriimig bir odada, rahat giysiler icerisinde yemeginizi yiyin.

* Stressiz ve rahat bir ortamda yemege &zen gosterin,

* Etrafinizda olan bitene onem vermeyin ve yemege konsantre olun,

* Doktorunuza ya da bir diyet uzmanina karsilastiginiz sorunlari danigin.

ihtiyaca Gore Beslenme Aliskanliklarinizi Degistirin

Zamanla, size yerken gUglUk cikartan gidalardan kaginmaniz gerekebilir. Esasinda
bu sorunlu yiyecekleri listelemek de bazen bir ¢cozim olusturabilir,

Bazen yiyeceklerin kivamini degistirmek isteyebilirsiniz (yumusatilmis ya da pire
haline getirilmis yiyecekleri tercih edebilirsiniz).

Eger ince icecekleri yutmakta zorlaniyorsaniz bunlari yavas yavas kalinlastirin,
genellikle bu oksurmeyi engeller (piyasada birgok kalinlastirici bulabilirsiniz).




Dogru Kivami Yakalamak
Blender/mikser ya da suzgeg ve kasik kullanilabilir.

Asagidaki oneriler size yardimc olabilir:
Eti ayri, sebzeyi ayri pUre haline getirin, daha sonra tat katmak igin sos
ekleyebilirsiniz.

Et ve balik: TUm deri, kemik, ve kilgiklar pismis et ya da baliktan ayirin, Kuguk
pargalara bolGsturdn, istenilen kivama ulasabilmek icin sos takviyesi yapabilirsiniz,

Sebzeler: Pirelestirmeden once tercihen buharda pisirin (bu sekilde sebzelerin
besin dederlerini ve vitaminlerini muhafaza etmis olursunuz) ve daha sonra da
istenilen kivama ulasincaya kadar ezin.

Meyveler: Yumusak meyveleri purelestirmek daha kolaydir. Komposto iyi bir
segim olabilir.

Birkac onemli hatirlatma:

* Yemekler cazip ve istah agici gorunmelidir.

* Kullanilan tUm aletler temiz tutulmalidir.

* Eger 6gUnler uzun surlyorsa, yemekleri tekrar isitmaniz gerekebilir.

* Rahat bir ortam isinizi kolaylastiricaktir.

* Besin degerini artirici katkilar bir diyet uzmani yardimi ile kullanabilirsiniz.

* Diyet uzmanina kisisel ihtiyaclarinizi belirlemek icin, konusma terapistine ise
yutma problemlerinizi gidermek igin basvurabilirsiniz.
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icecekler:

Guclendirilmis SUt
Yarim kilo tam yaglh sut
Toz glikoz

lyice karistirildiktan sonra buzdolabinda sogutun.

Bal tasi

Yarim kilo guglendirilmis sUt

ki ay kasigi bal

Isitilmis sUte ekleyin, iyice karistirin,

Milk shake

Yarim kilo gUglendirilmis sut
Bir top dondurma
Tatlandirici

Uzun bir bardakta karistin.

Bas dondirici yogurt icecegi

Yarim kilo gUclendirilmis sUt

Bir tas meyveli yogurt

Uzerine seker serpistirip iyice karistirin
Soguk servis edin.




Naneli gikolata ferahligi

Yarim kilo guglendirilmis sut

ki ila dort kasik tepeleme pudra kakao
Nane aromasi

Rende cikolata

lyice karistirldiktan sonra buz ile servis yapin,

Limonlu sirpriz

Yarim kilo gUglendirilmis sut

Yesil limon

Portakal ve limon dilimlerini suUs igin kullaniniz
lyice karistirildiktan sonra buz ile servis yapin.

Sicak sUtlu Mocha

Yarim kilo gUglendirilmis sut

ki tath kasig kakao

Bir cay kasigi Nescafe

Bir tath kasigi sut kaymadi

SUtU kaynatin, iyice karistirdiktan sonra buzdolabinda sogutun ve krema ile servis

yapin.

Kaynak: wwuw.hda.org.uk
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Huntington Hastalarinda Agiz ve Dis
Saghiginin Onemi

Oncelikle Huntington hastalarinin dislerinin diger insanlardan farkli olmadigi
bilinmelidir. Dis ve damak hastaliklarina daha gok yatkinliklari yoktur. Ancak, bir
dis hekimi igin ozellikle ileri evrelerdeki hastalarin tedavisi, agizlarini yeterince
agamadiklari veya koltukta hareketsiz bir sekilde duramadiklari icin daha zor
olabilir; bu hastalarin icinde bulunduklari maddi zorluklar, doktora gétiriimeleri
ve genel isteksizlikleri gibi durumlar sonucu genelde tedavileri géz ardi edilir.

Hizli dis kaybinin gézlendigi durumlarda, tUm dislerin cekilmesi ve takma dislerin
kullanimi tavsiye edilir. Ancak, Huntington hastalarinda bu daha da buyUk
problemlerin baslangici olabilir. Normal kosullarda takma disler, yUz kaslarinin
otomatik olarak uyguladigi cekme kuwveti ile yerlerinde dururlar. Ancak,
Huntington hastalarinda dUsUk kas aktivitesi ve kontrol edilemeyen istemsiz
hareketler sonucu takma disler agizda duramaz. Ayrica yemede ve yutkunmada
zorluklar ortaya cikabilir. Disleri olmayan ve takma dis kullanamayan hastalarda,
cene ve dudak yapisinin degismesi, yUz ifadesinde farklilasmanin yani sira
ozguvenin azalmasina da neden olur.

Ozel Az ve Dis Sorunlari ve Sebepleri

Oncelikle, Huntington hastalari dis fircasini kullanma becerisini kaybederler.
Ayrica, hastalara uygulanan ozel diyet cUriuk olusumunu artirmaktadir. Genelde
dis cUr0gu, agizdaki bakterilerin sekeri aside gevirmesi sonucu olusur. Disin gun
icerisinde dayanabilecedi asit saldirisi esigi vardir. Eger bu esik degeri glnler



boyunca asilirsa, disin yizeyi bozulur ve geri dénUsUmi olmayan hasarlar
meydana gelir. Huntington hastalarinin daha ¢ok enerjiye ihtiyaci oldugu igin,
seker icerikli gidalarin kullanimi fazladir. Dis firgasi kullanabilme yeteneginin
kaybolmasi ve diglerin incelmesi ile birlikte normalden daha fazla ciirlk olusumu
gozlenir. Ayrica, dis Uzeri olusan plaklardaki bakterilerin salgiladigi toksinler
damagi ve disleri kemige baglayan ligamentlere hasar verir. Bu da zamanla
dislerin sallanmasina ve kaybina neden olur.

Huntington Hastalarinda Agiz ve Dis Hastaliklarinin Onlenmesi

* Hastalar ve bakicilari hayat kalitesini saglamak adina dis saghdinin dnemini
anlamalidir,

* Hastalik riski tagiyan bireylerin, olasi hastalik baslangicindan cok énce, dis
bakimlarina ozellikle 6zen gostermesi dnemlidir.

* E§er Huntington hastasinin gerekli yardimi isteyecek durumu yoksa, biri bu
sorumlulugu Uzerine almalidir.

Damak Hastaliklarinin Onlenmesi

Damak sagliginda en onemli faktor dis plaklarinin olusumunun engellenmesidir.
Bunun igin dizenli dis firgalanmasi ve firganin ulagamadi& bolgeler igin, erken
donemlerde hastanin kendi, daha geg evrelerde bakicisi yardimiyla gargara
kullanilmalidir. Elektrikli dis firalari hem hastanin kendi isini gérmesini
kolaylastirmak hem de masaj etkisi agisindan yararl olacaktir.

Dis Cirimelerinin Onlenmesi

Diyet: Codu yiyecek maddesi yUksek oranda seker icerir. Ancak, bazilarinda
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koruyucu faktorler de bulunur. SutUn asit plaklart olusumuna karsi etkin olmasinin
yani sira, dislerde yeniden mine tabakasinin olusumunu tetikledigi gosterilmistir.
Bu yUzden, gida segiminde sUt igeren ve kepekli gidalar tercih edilmelidir.

Agiz hijyeni: Florid iceren dis macununun, elektrikli dis firgasinin ve gargaranin
dizenli kullanimina onem verilmelidir.

Uyku: Uyku esnasinda salya salinimi daha dUsUk seviyede bulundugu igin
yemeklerin temizlenmesi yavas olacaktir. Bu sebepten yatmadan en az yarim saat
onceden yemek yenmemesi tavsiye edilir.

Florid tedavisi: Normalden daha fazla florid igeren dis macunlarinin segimi
onemlidir. Haftada bir bakici, alti ayda bir de dis hekimi tarafindan ozel bakim
yapilmasi da yararl olacaktir.

Dis hekimi: Dis hekimi duzenli araliklarla kontrol yaparak gUrukleri onceden
tespit edebilir. Birey Huntington Hastaligi riski tasiyor ise, uygun dolgu
malzemeleri kullaniimalidir. Ornegin, cam temelli malzeme, gimis amalgama
oranla ¢UrUmelere daha dayaniklidir. Ayrica hastalara florid tedavisi ve damak
hastaliklarini onleyici bakim uygulanabilir; dis kaybi gozlenen hastalar tedavi
edilmelidir. Kismi takma dislerin tasarlanmasi gelecekte kaybedilecek diger disler
de goz onune alinarak yapilmalidir.

Kaynak: wwuw.hda.org.uk

-




lletisim Teknikleri

lletisim, yasadigimiz dinya ile bagimizi saglayan bir yéntemdir. Duygu ve
dUsUncelerimizi ifade ederek gevre ile iliski kurmanin yoludur.

Dinleme, konusma, okuma ve yazma geleneksel iletisim yontemleridir.
Huntington Hastaliginda tamami olmasa da ¢ogu iletisim yollari hasar gorir.
Bu etki sonucu hastalar cevre ile iletisim kurmaktan aciz bir sekilde kendi
dUnyalarinda hapsolurlar.

Huntington Hastaliginin ilerlemesi dnlenemese de, hastalikla beraber gelisen
iletisim ve konusma zorluklart ile basa cikilabilinir. Hastalik sUrecinin yirmi ya da
daha fazla yil alabilecedi unutulmamalidir. Bu baglamda, en basindan itibaren
hasta ile iletisimi saglayabilmek ¢ok onemlidir.

Konusma ve dil uzmanlarinin bu asamada rolleri bUyuktur. Hastaligin her
evresinde hastanin iletisim yetenedini dederlendirmek ve uygun stratejileri
gelistirmek, hasta yakinlarini bu konuda egitmek ve yonlendirmek baslica
gorevlerindendir,

Huntington ile ili;kili Konusma ve Dil Bozukluklari
Huntington hastalarinin iletisim, algilama (soylediklerimiz ve sdylemek igin gerekli
dUsUnme asamalar) ve konusma yetenekleri etkilenir. Konusmada zorlanma

hastaligin en erken asamalarinda baslar ve hastaligin ilerlemesiyle tablo gittikge
agirlasir. Sonunda gogu hasta konusamaz hale gelir. Konusmada gozlenen baslica

57



58

bozukluklar, ses olusturma sirasinda hatali nefes alma, uygunsuz ritim ve hiz (gok
yavas, ¢ok hizli, monoton vs.), yanlis vurgulama gibi durumlardir,

Huntington hastalarinda algilama ve dil yeteneklerinde de belirgin bir degisim
gozlenir. Bu farkliliklarin baslicalari arasinda iletisim kurmada zorluklar, iletisim
devamliligini getirememe, dUsunceleri kelimeye dokememe, kelime hazinesinde
azalma, belli kelimeyi bulmada zorluklar, uzun zamanda tepki gosterme, okuma
ve yazmada bozukluklar, yeni bilgileri ogrenmede zorluklar, dikkat eksikligi ve
mantik ydrutme yeteneklerini yitirme sayilabilir. TUm bu degisimler her hastada
once hafif bir tablo olarak baslar, hastaligin ilerlemesiyle ciddi boyutlara ulasir.
Hastalarin daha onceki becerilerini ilerleyen asamalarda kaybetmeleri
kacinilmazdir. Bu da hastalikla bas etmeyi daha da zor kilar. GordlUyor ki,
hastalikla iliskilendirilen konusma ve dil bozukluklari, hastanin iletisimini buyUk
olgude engeller. Ancak, en son asamada bile hasta ile iletisimi saglamak igin
yapilabilecek seyler vardir.

Son yillarda yapilan galismalar, Huntington hastalarinda gozlenen konusma
zorluklarinin asil nedenlerinin, nefes alma bozuklugu ve fanatori zorluklari
oldugunu gostermistir. Bu bilgi uzmanlara, hastalara yardimcr olmak adina, daha
etkin tedavi yontemleri gelistirmelerini saglamistir.

Dinleyicinin Roli

Huntington hastalarn de§isik stratejiler uygulayarak konusma yeteneklerini
gelistirip iletisimi sUrdUrebilirler. Ancak, bunun igin dinleyicinin rehberligine
ihtiyag duyarlar. Dinleyiciler sorumlugu kabul ettikten sonra, iletisim kurma sansi
artacaktir.




Dinleyicilerin aktif birer katilimci olmalarinin yani sira, hastalara konusma ve
iletisim becerilerini gelistirecek stratejileri uygulamada destekleyici olmalari,
basariy! artiracaktir.

Hastaligin son evresinde bile, hastalarin paylasacak seyleri oldugu
unutulmamalidir. Kizgin, agresif davranislarin sebebi cogu zaman bu iletisim
eksikligi olabilir. Hasta gevresindekilerle iliskisinin koptugunu hissederse sinirli
tepki gosterebilir. Bu olumsuz tepki bile higbir iletisim kuramamaktan daha iyidir.

Huntington Hastalari ve Dinleyicileri icin Stratejiler

Huntington hastalari ve dinleyicileri asagidaki stratejileri kullanarak iletisimi
gelistirebilirler.

1. Konusma hizinin azaltilmasi: Dinleyicinin normalden daha yavas hizla
konusmasi, hastaya sunulan bilgiyi anlamasina daha ¢cok zaman tanir. Ayrica,
onemli bazi kelimeleri veya sesleri vurgulamak da anlama kapasitesini artiracaktir.

2. Mesajin tekrarlanmasi: Mesaji tekrarlamak hastanin bilgiyi algilamasina yardimci
olabilir. Ancak, birkag defa tekrardan sonra bile séyleneni anlayamiyorsa, hem
hasta hem de dinleyici sinirlenmeden bagska stratejileri denemek yararli olacaktir.

3. Mesajin baska kelimelerle ifade edilmesi: Mesaji ayni fikri anlatan baska
kelimelerle ifade etmek diger bir yaklagimdir. Bu, ayni fikri baska kelimelerle veya

kaliplarla anlatmak seklinde olabilir,

4. Mesajin basite indirgenmesi: Dinleyicinin dogru dilbilgisi kullanmasi cok
onemli degildir. Asil amag karsi tarafa mesaji iletebilmektir. Bu baglamda mesaj
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daha basite indirgenerek, hatta gerekli oldugunda resimler veya gercek cisimler
kullanilarak ifade edilebilinir.

5. Mesajin bir bolUminin hecelenmesi: Mesajdaki bir veya iki kelimenin
hecelenmesi anlamayi kolaylastirir. Bu yontem hem yazili hem de sozI0
kullanilabilinir. Yine dnemli olan hecelemedeki dogruluk degil, iletisim
kurabilmektir. Bu baglamda kisi kelimeyi dogru dilbilgisi ile degil, sdylendigi gibi
hecelerse daha basarili olunur.

6. Mesajdaki anahtar harflerin vurgulanmasi: Mesaji iletmede kelimenin ilk
harfinin vurgulanmasi énemli olabilir. Bu noktada bir harf panosunun kullaniimas
uygun harfin taninmasina yardimei olacaktir.

Dinleyici icin Stratejiler

1. Evet/hayir sorulari sorulmasi: Evet/hayir sorulari hastaya cimle kurma ve
telaffuz etme gabasi gerektirmeden iletisim kurmada yardimai olur,

2. Kelime hatirlamasina tesvik: Kelime bulma zorlugu, Huntington Hastaliginin
en belirgin sonuglarindan biridir. Dinleyici hastay bir cismin niteliklerini
hatirlamaya (boyutu, sekli, yeri vs.) veya kafasinda seklini canlandirmaya
yonlendirerek, hem kelimeyi bulmasina hem de hafizasini tazelemesine yardimci
olabilir.

3. Beklenen genel konusma degisimleri prova edilmesi: Huntington
hastalarinda ozellikle kisa donem hafizasinda kayip &énemli bir sorundur. GUnlUk
hayata ve kisinin kendisi ile ilgili ayrintilarin hastaya hatirlatiimasi, uzun dénem
hafizasinin korunmasinda onemlidir.




4. Bilgilerin birlestirilmesi: Yeni bilgilerin eskileri ile birlestirilmesi, hafizanin
korunmasina yardimci olucaktir.

5. Israrci davranislarin gozlemlenmesi: Israrci davranislar (bir konunun
devamlili§i/tekrari ve uygunsuz oldugunda bile degistirilmemesi) da Huntington
hastalarinda yaygin bir problemdir. Dinleyici bu bozuk davranisi anlama ve
degistirme konusunda da hastaya yardim etmelidir. Bu amagla bazi ydntemler
kullanilabilinir. Ornegin, bir konusma esnasinda konuyu degistirme sayisini en aza
indirerek hastanin konudan konuya hizlica gegmesi onlenebilir. Diger bir etkin
yontem ise, “Su an konuyu degistiriyoruz” gibi bir cimleyi araya sokarak hastaya
zaman tanimaktir.

6. Hastanin konuya tekrar odaklanmasi: Huntington hastalarinin yasadigi en
buyuk zorluklardan biri de bir konuya odaklanmaktir. Dinleyici, hastay:
kizdirmadan konudan uzaklastigini belirtmeli ve ona tekrar konuya
odaklanmasinda yardimci olmalidir,

7. iletisim icin yeterli zaman ayrilmasi: Huntington hastalarinin ¢evredeki
olaylari algilamak, bunlar hakkinda fikir gelistirip duygu ve isteklerini ortaya
koymak igin normal bireylerden daha fazla zamana ihtiyaglar vardir. Eger boyle
bir zamaniniz yoksa, “Su an seninle konusacak zamanim yok, ama elimden
geldigince ¢abuk yanina gelecegim” diyerek durumu bildirmek yararl olacaktir,
Ancak, bu hastalar genelde arzularinin hemen gegeklesmesini istedikleri icin,
konusmayi ertelemek sinirli bir tepkiye neden olabilir. Dolayisiyla, mUmkun
oldugunca hasta ile iletisime zaman ayrilmalidir.

Kaynak: wwuw.hda.org.uk
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Huntington Hastaliginda Davranis
Sorunlari

Davranis degisiklikleri Huntington Hastaliginin karakteristik ¢zelliklerindendir.
Disanidan gozlemleyenler igin istemsiz hareketlerden daha az belirgin olsa da,
aileler icin hastaligin en cok sikinti yaratan yanidir. Hayal kirikhidi, alinganlik ve
guven kaybi gibi davranis bozukluklar, yetersizlige ve kisisel bagimsizligin
kaybolmasina yol agan hastalik karsisinda bir dlgude anlasilabilir bir tepkidir. Fakat,
davranis bozukluklari, beyinde gergeklesen degisikliklerin dogrudan bir sonucu
olarak da ortaya gikabilir. Bu bozukluklardan bazilari, kisinin disinis tarzindaki
degisikliklerden kaynaklanir (entellektiel degisiklikler); digerleri ise kisinin ruh
halindeki degisimleri yansitir. Hastaligin dogasi ve seyri hastadan hastaya nasil
degisiyorsa, davranistaki bozukluklar da o derece degiskendir. Bazi kisilerde
davranista gorUlen degisiklikler sosyal bir etki yaratmayacak kadar azdir. Ancak,
digerlerinde aile hayatini bozacak, sosyal iligkileri koparacak kadar blyik olabilir,
ve bakicilar Uzerine blylk bir yUk getirebilir. Zor davranis igin kolay bir ¢ézim
yoktur, ¢lnkd bu davranis hastaligin bir parcasi olarak gelisir ve hastanin
kontrolUnde degildir. Buna ragmen davranisi anlamaya ugrasmak énemlidir; bu
hem bakicly rahatlatir, hem de hastalikla basa gikabilme yontemleri hakkinda
ipucu saglayabilir.

Dirti ve istek
Huntington hastalarinin dUrtU ve isteklerinde azalma gorulebilir. Kendi hallerine

birakildiklarinda higbir sey yapmayabilir, bitUn gunU yataktan ¢ikmayarak ya da
televizyon seyrederek gegirebilirler. Bu davranisi tembellik olarak algilayan ya da




hastanin yeterince gayret gostermedigini disinen aile bireyleri hayal kirkligi
yasayabilir. Gegim, cocuklarla ilgilenme, gunlUk ev isleri gibi sorumluluklarla
yUklenen hasta esinin stres altinda olmasi durumunda, bu tur davranig
bozukluklari aile icinde bir karmasanin kaynadi haline gelebilir. Hastanin bu
davranisinin tembellige baglh olmadigini anlamak énemlidir. Huntington Hastaligi
beynin durty ve istek (inisiyatif alma) ile ilgili bolimlerini (beynin i¢ kisminda
bulunan subkorteks ve subkorteksin beynin on bolgesiyle olan baglantilarini)
etkiler. Beynin bu bdlgeleri, ileriyi dUsinme, plan yapma ve yapilan plan
dogrultusunda azimli bir sekilde hedefe dogru ilerlemeyi dizenler. Bu bolgeler
tahrip oldugunda, hareketi gerceklestiren beceriler yitirilmemis olsa da, durtu,
ongoérme ve kendi kendine harekete gegme, ciddi bir sekilde etkilenir. Hasta bir
isi yapmak igin gerekli potansiyele sahip olsa da o isi yapmak icin gerekli
motivasyona ve istede sahip degildir. Hasta ile tartismak onun bu sorununu
gidermez. Cesaretlendirme ve yardim etme, drnegin yikanmasinda, hastaya kendi
basina yapacagi birtakim isler yUklemekten, genellikle daha basarili sonuglar
dogurmaktadir. CunkU yardim eden kisi bir dis uyarici veya motivasyon saglayic
rolU oynar. Hasta kendi dirty ve isteklerine bagli kalmamalidir. Yardim onemlidir.
Hastayl sadece aktif halde tutmakla kalmaz, hastanin olumlu davranabilmesi igin
gerekli olan duyguyu da saglamlastirir.

Zihinsel Esneklik

Huntington hastalar bazen zihinsel esnekliklerini kaybedebilirler. Belirli ya da
rutin davranis bicimlerine sabitlenerek, yeni veya degdisken durumlara uyum
saglamakta isteksiz olabilirler. Kasten inat etmemektedirler. Beyninde olusan
degisiklikler hastanin esnek dUsUnebilmesini engeller ve yeni durumlara uyum
saglayabilme yetenegini bozar. Hastalar genellikle gok asina olduklar rutin bir
ortamda kendilerini rahat ve glvende hissederler. Eger hastalar rutin bir ortam
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istiyorlarsa, bunu saglamaya calismakta fayda vardir, ancak bu uyarici nitelikte bir
cevreden vazgegilmesi anlamina gelmez. Hastanin gunluk islerinin rutin hale
getirilmesi, neyin ne zaman olacagdini anlayabilmesi bakimdan dnemlidir.

iki isi Birarada Yapmak

GUnlUk hayat bazen birden fazla isin ayni anda yapilmasini gerektirir; yemek
pisirirken ¢ocuklara cevap vermek ya da Utl yaparken televizyon seyretmek gibi,
Iki isi ayni anda yapmak, dikkati hizli bir sekilde yapilan bir isten digerine
yoneltebilecek zihinsel bir esneklik gerektirir. Televizyon programina takili kalmis
biri, giysiyi yakmamak igin dikkatini UtUye geri gevirmek zorundadir. Huntington
Hastaligi dikkatin bir isten baska bir ise yoneltiimesini etkileyerek, hastalarin ayn
anda iki isi idare etmelerini engelleyebilir. Buna karsin Huntington hastalar,
sasirtiimadiklar sUrece, dikkatlerini tek bir is Uzerine yogunlastirmada oldukca
basarilidir. “Teker, teker” iyi bir genel kuraldir, Hastaya bir kerede
yapabileceginden fazlasini yUklemek hastanin alinganliginin ve davranis
bozuklugunun nedeni olabilir. YUrUmek gibi bir fiziksel aktivitenin bir Huntington
hastasi i¢in normal kisilere kiyasla cok daha fazla bilingli bir dikkat gerektireced
unutulmamalidir. Huntington hastasi yirirken ayni zamanda konusmayi zor
bulabilir ve bir soruya cevap vermeden 6nce durmak isteyebilir. Dikkatini
yoneltmekte zorlanan hasta, bir aktiviteye baglamadan énce o an yaptidi isi
bitirmek zorundadir.

Performans Kalitesi
Huntington hastalarinin ginlik isleri eskisine gore daha yetersiz yapmalari

normaldir. Ornegdin mektup yazarken hasta kelimeleri atlayabilir ya da tabaklari
yikarken yeterince temizleyemeyebilir. Gergekten de bircok hasta icin verimliligin




azalmasi, tibbi agidan emekli olmalari icin bir olcuttur. Performans kalitesinde
gorUlen azalma, hastalar savruk ve umursamaz olarak algilayan aileler igin bir
rahatsizlik kaynagi olabilir. Hasta ¢aba gostermiyor degildir. Gergekte, bircok
hasta olaganusty efor sarf eder. Hatalar beyinde gergeklesen degisikliklerin
sonucu olarak ortaya ¢ikar. Huntington hastalari bir isin nasil yapilacagini
unutmazlar. Bozulan, motivasyon ve kisinin kendi performansinin sonuglarini
kontrol etme yetenedidir. Hasta baskalarinin gordUgu hatalarin farkinda degildir.
Hastayi bir isi sUrdUrmesi icin cesaretlendirmek iyidir. Fakat, hastanin limitlerinin
farkinda olmak ve gerekli dUzenlemeleri yapmak gerekir. E§er hastanin istegi
yoksa, uyarici rolU Ustlenmek ailenin diger bireylerine dugsmektedir. Hastanin bir
isi yetersiz yapmasl durumunda da, kontrol gorevi digerlerinin Uzerindedir.

Hijyen ve Bakim

Kisisel gorinume, hijyen ve bakimliliga karsi ilginin azalmasi, Huntington
hastalarinda sikga gorulen bir durumdur. Durtu ve istek azhidi bu degisikligin
nedenini agiklar. Bunun yani sira Huntington Hastalidi kisisel ve sosyal farkindaligi
olumsuz etkilemekle kalmaz, duygularin da korelmesine neden olur. Hasta
kendindeki degisikligin farkinda degildir ve daginik gorinusunun baskalari
Uzerinde biraktidi etkiye karsi duyarsizdir. Ayrica, normal durumda kendine
bakmasi igin guglU bir motivasyon saglayan utanma ve sikilma gibi duygulan artik
hissetmez Hastanin banyo yapmasi ya da giysilerini degistirmesi igin tesvik
edilmesi gerekebilir. Tesvik genellikle yeterlidir, fakat bazi hastalar yikanmayi ya
da giysilerini dedistirmeyi kesinlikle reddedebilirler. Yikanma ve giysi degistirmeyi
rutin bir is haline getirmeye ¢alismak onemlidir, ornegin belirli bir gun belirli bir
saatte gibi. Ayrica bazi durumlarin hastanin isbirligini etkileyip etkilemedigine
dikkat etmelidir. Tesvikin ne sekilde verildigi onemli olabilir. Hasta ne yapmasi
gerektigi soylendiginde kotu davranirken, karar verme asamasina katilmasi igin
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cesaretlendirildiinde daha olumlu davranabilir. Kendisine verilen giysileri giymeyi
reddeden hasta, belki de kendi segtigi elbiseyi giymek istiyor olabilir. Karar verme
asamasina katilmis olan hastalar tUm secim haklar ellerinden alinmis olanlardan
daha az davranig bozuklugu sergilerler.

Kendini Kontrol Eksikligi (Dis-inhibisyon)

Bazi Huntington hastalari baskalarini sikacak sekilde uygunsuz ve kontrolsiz
davranabilirler. Uygunsuz davranis degisik sekillerde olabilir. Hastalar dUsUncesiz
ve ani olabilirler; érnedin 6demesini karsilayamayacaklar bir arabay aniden satin
almaya kalkabilirler. Sosyal agidan uygun olmayan davranislar sergileyebilirler;
ornegin duyabilecedi mesafede olan bir kisi hakkinda kisisel yorum yapabilirler.
Gocuklarin 6ninde esleriyle seksiel iliskiye niyetlenmek gibi sekstel acidan
kontrolsuz davranabilirler. Bu tir davranislar, hastanin sosyal farkindaliginin ve
dogru dusunme yetisinin bozulmasi ve hareketlerinin sosyal sonuglarini dogru bir
sekilde degerlendirememesinden kaynaklanmaktadir. Hareketlerinin geri
tepmesini algilayamazlar. Ayrica Huntington hastalari, normal hayatta sosyal
davraniglar sinirlayan sikilma, utanma ve sugluluk duygularini artik hissetmezler.

Algilama kapasiteleri hastalik nedeniyle bozulmus olan hastalara davranislarinin
sonuglarini gostermek mUmkin olmadidi gibi, bu hastalarin sugluluk, sikilma ve
utang duymalarini saglamak da mumkin degildir. Uygunsuz davranisin hastanin
ézgUrligune sinirlar getiren kaginilmaz sonuclari olabilir. Ornegin, esinin ailenin
mali durumunu kontrol altina almak zorunda kalmasi gibi.




Sempati ve Empati

Huntington hastalari bazi zamanlar ben-merkezcil, ilgisiz ve dUsUncesiz olabilirler.
Hastanin eginin duygusal ihtiyaglarini dnemsememesi incitici olabilir, ézellikle bir
sevgi iliskisiyle celistiginde, ¢ok siddetli olabilir. Hastanin esi dogal olarak kendini
kUgumsenmis hissedebilir. Hastalarin kasitl olarak kaba, inatci ve sefkatsiz
olmadiklarini vurgulamak gerekir. Ben-merkezcil gérinmek Huntington
Hastaliginda zihinsel esnekligin kaybolmasinin bir sonucudur. Hastalar kendilerini
bagkalarinin yerine koyup olaylara onlarin gézinden bakamadiklari icin, bir
tartismayl her yonUyle dederlendiremezler. DUsUncelerinin ve hareketlerinin
baskalarini nasil etkiledigini géremezler. Bunun yani sira, Huntington Hastalg
kisiler arasi iliskilerde yer alan birgok ince duyguyu zayiflatir. Hastalarin duygulari
korelmistir, Hastanin baskalarina karsi olan sempati ve empati kapasitesi
Uzerindeki kotl etkileri, Huntington Hastaliginin aileler Uzerinde bu denli yikic
olabilmesinin ana nedenlerindendir. iki tarafli olmasi gereken iliskiler tek tarafl
gibi gorinebilir. Bu durum icin sihirli bir degnek yoktur. Hastalik nedeniyle
kaybedilen duygu ve hisleri yerine koymak miUmkun degildir. Ama unutulmamas
gereken, suglu olan hasta degil, hastaliktir. Hasta kasitl olarak ilgisiz degildir,
duygusal degisimleri artik onun kontrolU altinda degildir,

Depresyon

Depresyon, tUm hastalarda gortlmese de, Huntington Hastaliginda sik karsilasilan
bir sorundur. Fark edilmesi énemlidir, zira etkileri ¢ok buyUk olabilir; fakat
hastanin saghdi ve islevselligi yonUnde buyUk ilerlemeler kaydedecek sekilde de
tedavisi mumkUndur. Huntington Hastaliinda zihinsel degisikliklerin bir
bolumuny iceren dirtl ve istek kaybi, mutlaka depresif bir ruh halini belirtmez
Yine de, depresyona ait bir belirti olabilecedi her zaman géz éninde
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bulundurulmalidir, ézellikle hastanin motivasyon ve ilgisindeki degisiklik cok ani
olmussa. E§er depresyondan kuskulaniliyorsa, tibbi yardim istemekten
cekinilmemelidir.

Asiri Hassaslik ve Saldirganhk

Bazi Huntington hastalar hastalik sUresince iyi huylu olsalar da, hastalarin
duygusal agidan patlamaya hazir olmalari sik gordlen bir durumdur. Belirli bir
neden olmadan ya da onemsiz bir sebepten oturU parlayabilirler. Hastalar igten
gelen bir tahrik hissedebilirler, bu tahrik ¢ok kolay bir sekilde harekete
gecirilebilir. Ani gelen kizginlik herhangi bir on uyari icermez ve hastanin kontrol(
disindadir. Bu gibi durumlarda karsi gelmek, yangina korUkle gitmekten baska bir
ise yaramaz. Eger gerekirse, ozellikle fiziksel bir saldirganlik tehdidi varsa, odadan
gikilmalidir. Duygusal patlamalari engelleyebilecek kesin bir ¢dzUm yoktur. Ancak,
engellenebilecek etkenlerin olup olmadidi dUsunUlmelidir. Tecribeyle hastay
kamgilayan etkenler bulunabilir. Bunlar cok dnemsiz seyler gibi gorulebilir;
ornegin hasta televizyon seyrederken; baska birinin kanali degistirmesi gibi.

Bazi hastalar kendi istekleri veya gorusleri kabul edilmezse asiri alinganlik
gosterebilirler. Unutulmamalidir ki, dUsUnUs tarzlarindaki degisiklikler nedeniyle
basgkalarinin bakis agisindan olaylari gormekte zorlanmaktadirlar, Surekli olarak
ayni konuda tartismak, hastayi ikna etmek igin yetersiz olacagi gibi, onun
duygusal hassasiyetini artirabilir. Tekrarlamakta yarar var, Huntington hastalari iki
isi ayni anda yapmakta zorlanirlar. Hastanin kaldirabilecedinden daha fazlasini
yUklemek, hastayr tahrik ederek hiddetlenmesine yol agabilir. Birden fazla seyi
ayni anda talep etmekten kaginilmalidir. Teker teker istemek en iyisidir, Asiri
hassasiyet ve saldirganligin belirtileri, depresyonda oldugu gibi, tibbi olarak
giderilebilir. E§er endiseleniyorsaniz, doktorunuzun tavsiyesine basvurunuz.




Hastahgi inkar Etme

Bir bireyde Huntington Hastaliginin baslamasi, hem hasta hem de aile icin
birtakim duzenleme ve ayarlamalar gerektiren kaginilmaz hayat degisikliklerine
yol acar, Hastanin yanlis giden bir sey oldugunu kabul etmemesi, gerekli
dUzenlemelerin yapilmasini zorlastirir, Disaridan bakan biri icin istemsiz hareketler
belirgindir ve kisinin mesleki ya da ev islerini eskisi kadar yerine getiremeyecedi
asikardir. Bu nedenle bu degisikliklerin hasta tarafindan da ayni sekilde fark
edilecegi dUsunUlebilir. Kisinin hasta oldugunu kabullenmemesi, hasta oldugunu
bildigi halde, bilincaltinda bunu inkéar etmesi olarak gérilebilir. Bu, oldugundan
basit bir tanimlamadir.

Arastirmalar, Huntington hastalarinin istemsiz hareketlerini normal olarak
algilayamadiklarini dUsundurmektedir. EGer hastanin kendi fiziksel tecrUbeleri
diger hastalarda gordikleri ile ortismuUyorsa, ayni hastalig tasimadigini séylemesi
surpriz olmamalidir. Hastaligin reddine dair baska etkenler de mevcuttur. Hastalik
kisinin kendini gozlemlemesini veya kendi performansini dederlendirebilmesini
engelleyebilir. Hastalar bagskalari igin ¢ok belirgin olan hatalarin farkina
varmayabilirler. Hastalik neden-sonug iliskisi kurma yetisini de etkileyebilir. Hasta
sakarliginin ve unutkanlidinin farkinda olsa da, bunlarin Huntington Hastaliginin
belirtileri oldugunu kavrayamayabilir. Hastaligi kabullenmeme, kisinin inatciliginin
bir sonucu degil, genelde hastalidin dogrudan bir sonucudur. Bakicilar ve
profesyonellerin kabul etmesi gereken bir gercek vardir: Bireyi Huntington
Hastalid tanisi ile yUzlestirmek, hemen kabullenmeyi saglamaz. Genel bir tan
yerine, spesifik belirtilere odaklanmak bazi zamanlarda daha yardimci olabilir,
Ornegin, hastanin eskisine gore daha sakar oldugu ve yeterince koordine
olamadigi, araba kullanmayi birakmak icin, Huntington Hastaligi tanisina kiyasla

69



70

daha gercekgi bir neden olarak kabul edilebilir. Bircok hasta zaman igerisinde
Huntington Hastalidi tanisini kabullenmektedir.

Davranis ve Hastalik Gelisimi

Bazi davranig degisiklikleri hastaligin ilerlemesiyle daha belirginlesir. Ornegin,
hastalar her gecen gin daha az isteklidirler, kendi gorunisleri ile daha az ilgili
olurlar, baskalarinin duygularinin daha az farkinda olurlar. Ancak, hastaligin stresi
ile seyri arasinda birebir iliski yoktur. Aslinda bazi davranislar hastalik ilerledikce
daha kolay basa cikilabilir hale gelir Ornegin, asir hassasiyet ve saldirganlik yerini
apati ve kayitsizliga birakir. Benzer olarak uygunsuz davranis en ¢ok hastanin aktif
oldugu erken safhalarda gorulurken, zamanla hastanin dUrtU ve isteklerinin
kaybolmasiyla azalir. Depresyon gibi ruhsal sorunlar sporadik olarak ortaya ¢ikar
ve hastaligin sUresi, derecesi ve ilerlemesi ile baglantili degildir.

Davranis Sorunlari: Etki ve Tepki

Hi¢ sUphesiz ki, yukarida belirtilen davranis degisiklikleri beyinde olusan fiziksel
degisikliklerin dogal bir sonucudur. Huntington hastalar, is kaybi, bagimsizligin
kaybolmasi, sosyal hayatin zayiflamasi, hareket kabiliyetinin sinirlanmasi, baskalar
tarafindan gosterilen anlayis ve toleransin azalmasi gibi, hastaligin getirdigi
sonuglara karsi mUcadele etmek zorundadir. Hastalarin bu adaletsizlik karsisinda
hayal kirikligi, hatta ofke duymalar normaldir. Hastalarin davranislari, hastaligin
dogrudan etkileri ile bunlara karsi olusan tepkinin etkilesimini gostermektedir.
S6z gelimi, yanlhslikla kendisini sarhos olmakla itham eden birine karsi saldirganlik
gosteren hastanin, kurbani oldugu hastalik nedeniyle yanlis bir suglamaya kars|
gosterdigi ofke anlasilabilirdir. Ama hasta disaridan bakildiginda, hastalik
nedeniyle duygusal kontrolUnU kaybetmis bir gorUntU sergilemektedir,




Huntington Hastaligini Anlamak

Huntington Hastaligi birey igin buyUk zorluklar yaratan, engelleyici bir durumdur.,
Buna ragmen, hastalikla birlikte ortaya ¢ikan zihinsel degisiklikler hakkindaki
geleneksel gorusler hatali ve yanilticidir. Huntington Hastaligi beynin belirli
bolgelerini tahribata ugratir. DUsUnme ile ilgili olusan sorunlar spesifik ve
ongorulebilir davranis degisimlerine yol agar. Hastanin bazi zihinsel ve
entelektiel fonksiyonlari ileri safhalarda bile etkilenmez. Ornegin, hastalar gérip
duyabilir ve gordUkleri ya da duyduklari seyin ne oldugunu idrak edebilirler.
Huntington Hastalidi ile ugrasan bakicilar ve profesyonellerin yapmasi gereken,
hastanin yetilerini ve sinirlarini belirleyip, bunlari en iyi sekilde ¢alisir durumda
tutmaktir. Davranis bozukluklar Huntington Hastaliginin en zor yonidir.

Davranis bozuklugunun aileler Uzerindeki etkileri artik profesyoneller tarafindan
fark edilmeye baslanmistir. Huntington Hastaliginin tedavisi Uzerine galisan
arastirmacilar, istemsiz hareketleri engellemenin ve hareket yetisini gelistirmenin
yeterli olmadigini fark etmislerdir. Hastali§in davranis Uzerindeki olumsuz etkileri
de tedavi edilmelidir.

Kaynak wwuw.hda.org.uk



Huntington Hastalar Icin Oneriler

YARZAN: Heather Pratt ( Huntington hastasi)

* Hayati basitlestirin: Dinlenin, spor yapin, gidaniza dikkat edin, ginde en az bir
kere gUlUn.

* Sokakta iken yaninizda kulak tikaglar bulundurun (bazi Huntington hastalari
gUrultlye hassastir).

* Yaninizda bir ajanda taslyin ve o gun yapmaniz gerekenleri ve baskalarinin size
soylediklerini not alin.

* Evinizde bir haberlesme kosesi olusturun: ailenizin diger bireyleri size ait bilgi ve
mesajlari orada bulabilsinler (orn. nUfus cUzdani veya onlara biraktiginiz bir haber).
* Telesekreter kullanin ve icabinda telefon teybini dinleyerek sizi aramis olanlari
ve numaralarini hatirlayin; Huntington Hastaliginin belirtilerinden biri de telefon
numaralarini karistirmaktir.

» Okudugdunuz kitaptaki yerinizi unutmamak igin bir tarafi yapiskanli mesaj kagid
kullanin (Post-it).

* Ev kapisina sokada gikarken yaniniza almaniz gereken esyalarin listesini (&rn.
anahtar, para vs.) asin,

* Yemek yaparken izlenecek siray gerektiginde yeniden yazarak numaralayin (&rn.
lsebze dogra 2. yika 3. tavayi isit vs.),

* Ayni isi hep haftanin ayni ginunde yapmaya gayret edin (6rn. gamasir yikama
Sali; alisveris Carsamba; banka Persembe vs.).

* Alarmi olan bir kol saati kullanin; otobUse yetismek, doktor randevusuna gitmek
icin vs, alarmi kurun.

* Sakinlestirici muzik dinleyin.
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