31

Slov Pediatr 2018; 25: 31-39

Strokovni ¢lanek / Scientific article

PSIHOLOSKI VIDIKI OBRAVNAVE OTROK IN MLADOSTNIKOV
Z. ZIVCNO-MISICNIMI BOLEZNIMI: NJIHOVO PRILAGAJANJE
IN IZZIVI NJIHOVIH DRUZIN

PSYCHOLOGICAL ASPECTS OF CARING FOR CHILDREN AND
ADOLESCENTS WITH NEUROMUSCULAR DISORDERS:
CHILDREN’S ADJUSTMENT AND CHALLENGES FACED BY
THEIR FAMILIES

L. Kosmrlj', D. Gosar?, T. Mesko?, P. Lesnik Musek?

(1) Oddelek za psihologijo, Filozofska fakulteta, Univerza v Ljubljani, Ljubljana, Slovenija

(2) Enota za razvojno psihologijo in nevropsihologijo, Klinicni oddelek za otrosko, mladostnisko
in razvojno nevrologijo, Pediatricna klinika,
Univerzitetni klinicni center Ljubljana, Ljubljana, Slovenija

IZVLECEK

Pri posameznikih z Zivéno-miSi¢nimi boleznimi so gibalni oviranosti pogosto pridruzene tudi tezave na
podrocju kognitivnega funkcioniranja in psihosocialne prilagojenosti. V prispevku podajamo pregled lite-
rature o pojavnosti tezav na kognitivnem, Custvenem, vedenjskem in socialnem podro¢ju pri mladih z Ziv¢-
no-misi¢nimi boleznimi. Izpostaviti Zelimo pomembne dejavnike, ki prispevajo k boljSemu prilagajanju
posameznika in druzine na bolezen, npr. podporo s strani s socialnega okolja in ustrezno strokovno pomoc.
V zaklju¢ku podajamo tudi nekaj predlogov za bolj celostno zdravstveno obravnavo skupine mladih z
Zivéno-misi¢nimi boleznimi in njihovih svojcev.

Kljucne besede: miSi¢ne distrofije, psihosocialno prilagajanje, kognitivna oSkodovanost, intelektual-
na manjzmoznost, druZinski odnosi, psihosocialni podporni sistemi.
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ABSTRACT

In individuals with neuromuscular disorders, the physical disability is often accompanied by co-morbid
cognitive deficits and difficulties in psychosocial adaptation. The goal of this article is to review the exist-
ing literature on the prevalence and nature of cognitive, emotional, behavioural and social difficulties in
young people with neuromuscular disorders. It also aims to shed light on important factors that contribute
to the successful adaptation of an individual and his family to the disorder, highlighting the role of a sup-
portive social environment and appropriate professional care. Finally, several suggestions are given on how
to facilitate more comprehensive care for this group of young people and their families.

Key words: muscular dystrophies, psychosocial adjustment, cognitive dysfunction, intellectual dis-

ability, family relations, psychosocial support systems.

UVOD

Zivéno-misiéne bolezni vplivajo na vsa podroja
posameznikovega zivljenja — na socialno podrocje,
druzinske odnose, ekonomsko stanje, prostocasne
dejavnosti in poklicno podrocje. Vsaka kroni¢na
bolezen zahteva spremembe in prilagoditve v vsa-
kodnevnem Zzivljenju, njihov obseg pa je odvisen od
Stevilnih dejavnikov, kot so narava bolezni, posa-
meznikova osebnost pred boleznijo, pomen bolezni
za posameznika, trenutni zivljenjski pogoji ter sto-
pnja druzinske in socialne podpore (1).

Poleg simptomov bolezni, ki so neposredno po-
vezani z gibalno oviranostjo, moramo za ustrezno
oceno in obravnavo bolnika upostevati razlicne
komponente njegovega delovanja (2). Psihosoci-
alna prilagojenost je splosen izraz, ki se navezuje
na ¢ustveno, vedenjsko in socialno delovanje in je
osrednji vidik kakovosti zivljenja (3) tudi pri posa-

fvew

INDIVIDUALNE ZNACILNOSTI
OTROK Z ZIVCNO-MISICNIMI
BOLEZNIMI

Prilagoditvene in kognitivne znacilnosti posa-
meznikov z Zivéno-miSi¢nimi boleznimi

Kljub Zivljenju s kroni¢no, napredujoco in navse-
zadnje smrtno ziveéno-miSi¢no boleznijo se vecCi-

na (84 %) posameznikov z Duchennovo misi¢no
distrofijo (DMD) ne sreCuje z vecjim tveganjem
tezav v psihosocialnem prilagajanju (4). K njiho-
vemu zdravemu delovanju in odpornosti naj bi po-
membno prispevala dva dejavnika: mocna socialna
podpora (kakovost in koli¢ina vrstniskih odnosov,
vkljucenost v vrstniske skupine in dejavnosti) in
prilagoditev starSev (izkazovanje podpore, vkljuce-
nost, naklonjen odnos do otroka z boleznijo). Opi-
sana dejavnika naj bi na vedenje otrok vplivala celo
v vedji meri kot znacilnosti bolezni (4).

Bistven vpliv na prilagajanje omenjene skupine
otrok in mladostnikov imajo lahko tudi pridruzene
tezave, kot so Sibkejse komunikacijske spretno-
sti in ucne tezave. V evropski raziskavi so Darke,
Bushby, Le Couteur in McConachie (3) pri deckih
z DMD in Beckerjevo miSicno distrofijo (BMD)
prepoznali nepricakovano visoko stopnjo social-
nih in komunikacijskih tezav v primerjavi z nor-
mativno populacijo in s skupino otrok z drugimi
Zivéno-misi¢nimi boleznimi. Pri 18 % deckov z
DMD in 50 % dec¢kov z BMD so starsi ocenili manj
kakovostne socialne interakcije, pri 30 % deckov z
DMD in 43 % z BMD pa tezave s komunikacijo.
Opozarjajo, da na Zivljenje otrok z zivéno-misicni-
mi boleznimi delujejo specifi¢ni dodatni dejavniki
kot pri drugih kroni¢nih boleznih in gibalni ovira-
nosti. Tak dejavnik so na primer pridruZzene ucne
tezave. Odziv na tezave se lahko odraza tudi z manj
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funkcionalnimi oblikami vedenja, pri nekaterih ose-
bah z BMD pa so tudi del fenotipske izrazenosti
bolezni (npr. motnje avtisticnega spektra pri mladih
z BMD). Pomembnost pridruzenih tezav nakazuje
tudi dejstvo, da je pri otrocih z ZMB, ki so nadpov-
precno inteligentni (npr. pri nekaterih otrocih s spi-
nalno misi¢no atrofijo), pojavnost vedenjskih tezav
pomembno nizja (3).

Pomemben vidik pri posameznikih z miSi¢no distro-
fijo je tudi kognitivno funkcioniranje. Najpomemb-
nejsSe kognitivne tezave pri posameznikih z Zivéno-
-misi¢nimi boleznimi so predvsem motnje izvrSilnih
sposobnosti, v najvecji meri znizana miselna fleksi-
bilnost, tezave na podro¢ju delovnega spomina in
upocasnjenost pri procesiranju informacij (5). Za
nekatere izmed oblik miSi¢nih distrofij, npr. DMD,
je znacilna visoka stopnja kognitivnih in vedenjskih
tezav, povezanih z motnjami izooblik distrofina (6).
Kognitivna o$kodovanost je pri vecini nenapredu-
joce narave in se pojavlja pri priblizno 20 % (6). Pri
osebah z DMD je spekter intelektualnih sposobnosti
zelo $irok, od izraziteje oskodovanih (IQ < 70) pri
priblizno 27 % posameznikov z DMD (6) do izrazi-
to nadpovprecnih (IQ > 130) (2). V povprecju pa so
pri posameznikih z DMD intelektualne sposobnosti
za 1-1,5 standardnega odklona pod povprecno vre-
dnostjo (7). Ti posamezniki kazejo nekoliko nizje
sposobnosti pri preizkusih besednih sposobnosti v
primerjavi s preizkusi nebesednih sposobnosti, a
tudi na tem podrocju obstajajo pomembne indivi-
dualne razlike. V skladu z nekoliko niZjo povpre¢no
vrednostjo inteligencnega koli¢nika (IQ) so neko-
liko nizji kot v normativni populaciji tudi njihovi
Solski dosezki. PogostejSe so tudi ucne tezave, ki
jih ugotavljajo pri kar 44 % posameznikov z DMD
(6). Te niso nepricakovane, saj se pri DMD pogosto
pojavljajo primanjkljaji na podrocju kratkoro¢nega
spomina in fonoloskega procesiranja. S tem lahko
pojasnimo tudi pogostejSe tezave z branjem, ki se
pojavljajo pri celo 40 % deckov z DMD (6). Za-
radi tezav na jezikovno-govornem podrocju 5- do
12-letni posamezniki z DMD zaostajajo za svojimi
vrstniki tudi pri opravljanju nalog, ki vkljucujejo
daljsa besedna navodila (2).

Primanjkljaji na podrocju besednega delovnega
spomina lahko neposredno vplivajo tudi na vedenje
in Custveno prilagojenost. Otroci s tovrstnimi teza-
vami se pogosto zdijo neubogljivi, nepozorni ali po-
zabljivi. Pri njih prepoznamo tudi druge tezave, npr.
tezave z avtomatizacijo, ki povecujejo tveganje za
tri tipe specificnih u¢nih tezav: primanjkljaji v avto-
matizaciji fonemov in besed se kazejo kot disleksi-
ja, primanjkljaji v avtomatizaciji Stevil in postop-
kov kot diskalkulija, primanjkljaji v avtomatizaciji
velikosti in oblik pa kot disgrafija. Tezave v procesu
avtomatizacije vodijo v neucinkovito izvajanje Sol-
skih vescin ter slabso Solsko prilagojenost (2).

Tudi pri otrocih in mladostnikih z miotoni¢no dis-
trofijo tipa 1 (DM1), ne samo pri bolnikih z DMD in
BMD s pogosto pridruzenimi kognitivnimi primanj-
kljaji, se kaZejo pomembne kognitivne in prilagodi-
tvene tezave. Posamezniki z DM1 naj bi bili zaradi
kognitivnih primanjkljajev in nevropsihiatricnih
zapletov, ki so posledica prizadetosti centralnega
Zivéevja, prvotno celo bolj prizadeti kot zaradi zi-
vljenjskih omejitev, ki izvirajo iz same bolezni (8).

Custvene in vedenjske teZave posameznikov z
Zivéno-misi¢nimi boleznimi

Vedenjske tezave, ki so znacilne za otroke z DMD,
so lahko neposredna posledica bolezni (pomanjka-
nje distrofina v centralnem zivénem sistemu se kaze
s kognitivnimi primanjkljaji ali nevrorazvojnimi
motnjami) in na drugi strani sekundarne posledice
(na primer odziv na stres, druzinski konflikti, tele-
sne omejitve, zdravljenje) (2). Priblizno 20-30 %
otrok s kroni¢no boleznijo ali gibalno oviranostjo
v neki tocki otro§tva ali mladostnistva dozivi ve-
denjske ali Custvene tezave. Prav tako se srecujejo z
vecjim tveganjem duSevnih motenj (6). Posamezni-
ke z zivéno-misi¢nimi boleznimi lahko prizadenejo
Stevilne duSevne motnje in motnje v prilagajanju,
kot sta anksioznost in depresija, motnje na podroc¢ju
socialne interakcije ter specifiéne tezave na podro-
¢ju pozornosti (3), kar dodatno prispeva k stresu
bolnika in njegove druzine. Tveganje za pojav Cu-
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stvenih tezav, kot sta anksioznost in depresija, je pri
tej populaciji skoraj dvakrat ve¢je kot v normativni
populaciji (9).

Ena najbolj pogosto prepoznanih pridruzenih mo-
tenj pri posameznikih z DMD so motnje pozorno-
sti s pridruzeno hiperaktivnostjo (angl. attention
deficit hiperactivity disorder, ADHD) ali brez nje.
Delez otrok in mladostnikov z DMD, ki ima pri-
druzeno diagnozo ADHD, sega od 32 % (10) pa
do 50 % (11). Ugotavljajo, da imajo otroci z DMD
s pridruzeno ADHD ve¢ tezav v psihosocialnem
prilagajanju kot otroci brez pridruzene ADHD (6).
Druga pogosta diagnoza pri posameznikih z DMD
in BMD so motnje avtisticnega spektra. Priblizno
15 % deckov z DMD ustreza merilom omenjene
motnje (6). Starsi otrok z DMD veckrat porocajo,
da imajo njihovi otroci obsesijam podobne misli,
ki vkljuCujejo pretirane skrbi o senzornih obcutjih,
pretirano potrebo po simetriji, tocnosti in natan¢no-
sti, v priblizno 5 % pa porocajo tudi o strahu pred
osramotitvijo in o drugih vsiljivih mislih (2, 12). Na
drugi strani ugotavljajo tudi kompulzijam podobna
vedenja, na primer postavljanje stvari v dolocenem
vrstnem redu, preverjanje, umivanje rok in pona-
vljajoca se vedenja. Nekatera izmed nastetih se po-
javljajo odvisno od pojavnosti moten;j avtistiCnega
spektra, druga tudi neodvisno od njih (2).

Napovedovanje poteka prilagajanja na bolezen

Kognitivno in psihosocialno funkcioniranje lahko
pri posameznikih z misi¢no distrofijo do neke mere
predvidimo, saj je patoloska podlaga nekaterih ko-
gnitivnih in psihosocialnih primanjkljajev, ki so
znacilni predvsem za obliki misi¢ne distrofije DMD
in BMD, povezana s spremembami v izooblikah
distrofina, izrazenega v mozganih. Oskodovanost
je tako verjetno bolj posledica bioloskega ucinka
pomanjkanja distrofina kot izgube mobilnosti in
drugih omejitev v zivljenju, ki so povezane z bole-
znijo (13). IzraZenost izooblik distrofina se namrec¢
pomembno povezuje z geni, vkljucenimi v nevrora-

zvojne motnje, npr. motnje avtistiénega spektra ali
ADHD (14). Poleg genetskih nagnjenosti moramo
za boljse predvidevanje psihosocialnega funkcioni-
ranja posameznika z miSicno distrofijo upostevati
bistvene psihosocialne vidike, na primer stres v dru-
zini, druzinsko funkcioniranje (15) in dostopnost
strokovne pomoci (16).

Povezava telesnega upada in socialne
udeleZenosti

V raziskavi so Hendriksen in sodelavci (17) pri
deckih z DMD s pripomockom PARS-III ocenjeva-
li njihovo psihosocialno prilagojenost, merjeno na
podrocjih vrstniskih odnosov, odvisnosti, sovrazno-
sti, produktivnosti, anksioznosti in depresivnosti ter
umika. Ugotavljali so, kako se psihosocialna prila-
gojenost povezuje s starostjo deckov. V splosnem je
bila psihosocialna prilagojenost z leti vse vecja, kar
je na prvi pogled v nasprotju z dejstvom, da bolezen
z leti napreduje, in bi zato lahko pricakovali posto-
pno znizanje psihosocialne prilagojenosti. Vendar
pa je boljsa psihosocialna prilagojenost s casom
lahko tudi odraz izboljSanja kognitivnih spretnosti
in ve$¢in reSevanja problemov, ki jih s starostjo raz-
vijejo decki z DMD. K temu lahko prispeva tudi ra-
zvoj bolj u¢inkovitih strategij spoprijemanja, ki jih
ti posamezniki razvijejo med boleznijo.

Od splosnega trenda narasc¢anja psihosocialne prila-
gojenosti z leti pa odstopa prilagojenost na podro-
¢ju vrstniskih odnosov. Pokazalo se je, da vrstniski
odnosi z leti postanejo tezavnej$i — najverjetneje
zaradi slabse telesne funkcionalnosti in zdravja, za-
radi katerih imajo ti posamezniki manj priloznosti
za vklju€evanje v socialne in rekreativne dejavnosti.
Prav tako naj bi k temu doprinesli Custveni dejavni-
ki, zlasti depresivnost in anksioznost (17).

Mladostnistvo in prehod v odraslost

Pri ocenjevanju tezav na podrocju psihosocialnega
funkcioniranja moramo upostevati razvojno obdo-
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bje, v katerem se posameznik trenutno nahaja. Mla-
dostni$tvo je na primer obdobje, ki vkljucuje mnoge
izzive tako za posameznika z misi¢no distrofijo, kot
tudi za njegovo druzino (15). Bolezen med drugim
otezi odnose z vrstniki, kar se pogosto odraza v
zapoznelem socialnem in ¢ustvenem razvoju (1).
Pomembna razvojna naloga v tem obdobju za mla-
dostnike je oblikovanje lastne identitete, ki je zaradi
bolezni lahko otezena. Za druzino je v tem obdobju
pomembno, da obvladuje stres v procesu prilagaja-
nja na bolezen (15). Pretirano zascitniska druzinska
drza lahko ovira uspesen proces oblikovanja identi-
tete in vse ve¢jo neodvisnost mladostnika. Pretira-
no zas¢itniski starsi, ki zanemarjajo mladostnikove
potrebe po samostojnosti in individualnosti ter ga
obravnavajo kot otroka, neugodno vplivajo na nje-
govi samopodobo in samozavest (1). To nakazujejo
tudi izsledki raziskave (15) o vplivu druzinskega
stresa na stopnjo psihosocialne prilagojenosti pri
mladih z DMD. Prehod v odraslost je prav tako
specificno obdobje, ko mladi postanejo produktivni
¢lani druzbe, si zastavljajo poklicne cilje, razvijajo
zmogljivosti za vzpostavitev intimnih odnosov ter
prevzemajo vse vecjo odgovornost v druzbi. Kro-
nicna bolezen postavi dolocene omejitve na vseh
podro¢jih, posameznik pa je soocen z dejstvom, da
mora na podlagi omejitev oblikovati svoje cilje in
do dolocene mere zrtvovati svoje Zelje (1).

PSIHOSOCIALNE OKOLISCINE
DRUZINE

Kroniéne bolezni, kot so Zivéno-miSi¢ne bolezni, ne
prizadenejo le bolnega posameznika, ampak mo¢no
vplivajo tudi na njegove bliznje in vse, ki so vplete-
ni v njegovo Zivljenje (1, 18). Vloga starsev otroka
z misicno distrofijo je zahtevna, bolezen pa vpli-
va na kakovost zivljenja celotne druzine (19). Po
drugi strani pa lahko bolezen prinese tudi nekatere
ugodne ucinke, na primer veéji obéutek druzinske
povezanosti (18). Ve¢je breme dozivljajo druzine
otrok z nizjo funkcionalno avtonomnostjo ter nizjo

profesionalno in medosebno podporo, medtem ko
se z nekaterimi pozitivnimi vidiki bolezni bolj po-
gosto sreCujejo druzine, ki prejemajo vec strokovne
pomoci in podpore s strani socialnega okolja (19).

Sorojenci

Sorojenci otrok z miSi¢no distrofijo so pogosto spre-
gledana skupina, ¢eprav tudi njih veckrat pomemb-
no zaznamujejo posledice sorojenceve bolezni. Psi-
holosko funkcioniranje in blagostanje sorojencev
otrok z miSi¢no distrofijo sta obiajno primerljivi z
normativno populacijo, vendar pa je pri sorojencih
tveganje za prilagoditvene in Custvene motnje vecje
(20). Custvene motnje in slabse Custveno prilaga-
janje so povezani predvsem s stresom, ki ga prina-
Sa bolezen, s povisano stopnjo odgovornosti, ki jo
imajo, z manjSo pozornostjo, ki jim jo namenjajo
starsi, in z obcutki izkljucenosti (18). Obseg tezav je
odvisen tudi od drugih raznolikih dejavnikov, kot so
starostna razlika med sorojencema, v kolik$ni meri
oboleli uporablja vozicek, od zaznanega bremena in
vpliva bolezni na Zivljenje sorojenca in od kakovo-
sti druzinske interakcije. Nenazadnje so simptomi
Custvenih teZzav povezani tudi s slabsim psihosoci-
alnim polozajem druZzine in z drugimi zivljenjskimi
obremenitvami (20). Pri sorojencih otrok z misi¢no
distrofijo je ved¢je tudi tveganje vedenjskih tezav v
primerjavi z normativno populacijo in celo v pri-
merjavi z otroki z miSicno distrofijo. Sorojenci
otrok s SMA II in SMA III imajo tako v primerjavi
z obolelimi sorojenci 2- do 3-krat vecje tveganje ve-
denjskih tezav (21). Vendar pa bolezen na sorojence
ne vpliva vedno le neugodno. V spodbudnih druzin-
skih okoljih sorojenci otrok z misi¢no distrofijo prej
dozorijo in razvijejo ucinkovite mehanizme spopri-
jemanja z boleznijo brata oz. sestre ter z drugimi
zivljenjskimi situacijami (18).

Starsi

Podobno kot druge kroni¢ne bolezni lahko tudi
DMD prispeva k tezavam v Zivljenju starSev, zaradi
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katerih tezko zadovoljujejo svoje potrebe in vzdr-
zujejo kakovostno Zivljenje. Vse to prispeva k visji
stopnji stresa in depresivnosti (22). Matere otrok
z DMD porocajo o visji stopnji stresa kot matere
zdravih otrok. Poleg potencialnih telesnih, financ-
nih, ¢ustvenih in logisti¢nih obremenitev, ki jih pred
matere otrok z DMD postavlja bolezen, lahko k sto-
pnji stresa v veliki meri prispevajo tudi pridruzene
custvene in vedenjske tezave otrok, h katerim pri-
spevajo predvsem slabe socialne vescine teh otrok,
kot so slabi odnosi z drugimi ljudmi, nezrelo vede-
nje in pretirana odvisnost od drugih (23). Pri starSih
otrok z DMD ugotavljamo vecje tveganje dozivlja-
nja obCutka slabega nadzora nad svojim Zivljenjem
in nizko samospostovanje ter tudi vecjo verjetnost
depresivne motnje. Kar 31 % starSev otrok z DMD
(v primerjavi s 4 % starSev zdravih otrok) poroca
o izkusnji depresivne epizode. Za razvoj depresije
so bolj ranljivi starsi brez partnerjev in starsi otrok,
starejsih od 13 let (24).

PSIHOSOCIALNE INTERVENCIJE

Potreba po psiholoski podpori

Ze pred diagnozo je za starSe pomembno, da jih
strokovnjaki upostevajo in resno obravnavajo nji-
hove strahove, ki so povezani npr. z razvojnimi za-
ostanki pri otroku. Ob samem sporocanju diagnoze
pa je odlocilno, da starsi diagnozo razumejo, razpo-
lagajo z vsemi potrebnimi informacijami in vedo,
da jim je nekdo na voljo za dodatne informacije.
Sprejetje diagnoze je zahteven proces za bolnika in
za njegovo druzino. Nacin sporocanja izredno po-
membno vpliva tudi na proces soocanja (22). Po-
membne so ze same okolis¢ine, v katerih sporo¢imo
novico, npr. da v prostoru ni preve¢ oseb, da so vsi
odgovorni za otrokovo skrb na voljo za pomembno
razpravljanje o diagnozi in zdravljenju, da sta izra-
zeni strokovnjakovi skrb in empatija. Za starSe je
prav tako pomembno, da dobijo sporocilo upanja
(25). Ne dajemo nestvarnih obljub o zdravilu, ki ne
obstaja, temve¢ prikaZzemo moznosti za boljso ka-

kovost zivljenja ter stvarno sliko verjetnosti pojava
novih zdravil, ki so $e v razvoju. Druzine si bodo po
sooCenju z diagnozo zapomnile malo informacij in
bodo imele kasneje Se veliko vpraSanj, zato je po-
membno, da jim ponudimo moznost dodatnih sre-
¢anj, na katerih se lahko pogovorimo o nadaljnjih
vprasanjih. Ceprav so v tem procesu kljuéni zdrav-
niki, so pomembni tudi drugi ¢lani zdravstvenega
tima, ki pomagajo, da se druzina lazje spoprijema
z boleznijo (22).

Pogosto spregledan dejavnik, ki pa lahko pomemb-
no vpliva na bolnikovo spoprijemanje z boleznijo in
prilagajanje, je vkljucenost bolnikov, tj. otrok, ki jih
pogosto obravnavamo kot zgolj pasivne udelezence
pri sporazumevanju glede bolezni, Ceprav bi bili v
proces radi vkljuceni. Komunikacijo moramo prila-
goditi njihovi razvojni stopnji, da dobijo podatke o
diagnozi, da so vkljuceni v odlocitve o zdravljenju
in da izrazajo svoje Zelje. Tako se lahko izognemo
frustraciji in obcutkom izgube nadzora, ki bi lahko
zmanj$ali priloznosti za razvoj pozitivnih strategij
spoprijemanja pri otrocih (26). Mladostniki si zeli-
jo predvsem neposredne komunikacije z zdravniki,
Ceprav si ne Zelijo nujno sami sprejemati odlocitev
(22).

Razli¢ne oblike misicne distrofije veckrat spremlja-
jo kognitivne in psihiatricne tezave, zato moramo
intervencije za njihovo obravnavo nacrtovati tako
na vedenjski ravni kot tudi na kognitivni ravni (5).
Najprej ocenjevanje razsirimo na razlicna podrocja,
s Cimer zagotovimo ustrezno prepoznavanje mo-
rebitnih pridruzenih teZzav na podroc¢jih kognicije,
Custvovanja in vedenja, kot so ADHD, motnje avti-
sticnega spektra, anksioznost in obsesivno-kompul-
zivna motnja. Tako kognitivne motnje kot tudi dru-
ge oblike soobolevnosti, znacilne za nekatere oblike
misic¢ne distrofije (DMD), lahko izjemno neugodno
vplivajo na kakovost Zivljenja posameznikov z mi-
§icno distrofijo, ¢e se z njimi ne spoprimemo. Z
zgodnjim prepoznanjem lahko bolje na¢rtujemo na-
daljnje Solanje in podporo druzini, druzini olajsamo
soocanje s stresom in ji zagotovimo primerni medi-
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cinsko oskrbo in zdravljenje (6). Zavedati se mora-
mo, da kakovost Zivljenja posameznikov z mi$i¢no
distrofijo ni povezana zgolj z gibalno oviranostjo,
pac pa tudi s Stevilnimi psihosocialnimi dejavniki
(16). Tako lahko posamezniki s hudo gibalno ovi-
ranostjo dozivljajo zelo dobro kakovost Zivljenja in
obratno. Zato moramo pridobiti informacije, koliko
psihosocialne pomoci posameznik sploh potrebuje
oziroma si je Zeli, in ustrezno nacrtovati njemu naj-
bolj primerno pomo¢ (27).

Ucinkovitost psihosocialnih intervencij

Dokazov o ucinkovitosti razli¢nih psihosocialnih
intervencij, posebej dolgotrajnih, ki bi ugodno vpli-
vale na kakovost zivljenja in duSevno blagostanje
posameznikov z misi¢no distrofijo, je za zdaj malo.
Zato poudarjamo predvsem pristop, usmerjen na
posameznikove potrebe (28). Pri otrocih s kronic-
no boleznijo se je kot ucinkovita izkazala kogni-
tivno-vedenjska terapija, ki naj bi pomembno
omilila otrokove primarne simptome bolezni, npr.
bolecino in iz¢rpanost (29). Glede tezav psiho-
distrofiji, pa izsledki raziskav porocajo o veliki
ucinkovitosti na reSevanje problemov osredotoce-
nega zdravljenja pri starSih otrok in mladostnikov
s kroni¢nimi boleznimi (terapije samo za starSe ali
v interakciji z otrokom). Tovrstno zdravljenje se je
izkazalo kot ucinkovito predvsem pri izboljSanju
dusevnega zdravja in vedenja starSev otrok s kro-
ni¢no boleznijo, kar ugodno vpliva tudi na boljso
psihosocialno prilagojenost otrok (30).

Predlogi za izboljSanje dosedanjih oblik psiho-
socialne podpore in pomoci

Vec¢ psihosocialnih intervencij bi se moralo osredo-
toCiti prav na starSe otrok s kroni¢no boleznijo ter
na njihovo mentalno zdravje in vedenje, npr. treni-
ranje ve§cin reSevanja problemov (30). Koristile bi

lahko predvsem intervencije, osredotoCene na razu-
mevanje starSev in njihovega odnosa do bolezni kot
tudi na bremena spopadanja z otrokovo boleznijo.
V pomo¢ bi lahko bili pristopi, usmerjeni v razvoj
strategij spoprijemanja in prepoznavanja otrokovih
in lastnih potreb (31). Ucinkoviti ukrepi so lahko
tudi organiziranje dejavnosti za starSe zunaj druzi-
ne, spodbujanje vkljucevanja v podporne skupine in
zagotavljanje dostopa do strokovnjakov za dusevno
zdravje (npr. psihologov, psihiatrov) (24).

Posebno pozornost moramo usmeriti tudi na zdrave
sorojence, saj se srecujejo z vecjim tveganjem Cu-
stvenih in vedenjskih motenj. Pomembno je, da pre-
poznamo, kdaj potrebujejo strokovno pomo¢ (18).
To lahko dosezemo z rutinskim presejanjem z vpra-
Salniki in z rednim preverjanjem, kako otrokova bo-
lezen vpliva na Zivljenje in vedenje sorojencev. Ce
potrebujejo pomo¢, jim zagotovimo ustrezno psi-
holosko oz. psihoterapevtsko obravnavo (21). Prav
tako je priporocljivo, da o bolezni natan¢no pouci-
mo tudi sorojence ter skuSamo za strokovnjake in
starSe oblikovati smernice, kako otrokom optimalno
razkriti informacije o naravi in znacilnostih bolezni

(18).

ZAKLJUCEK

Zivéno-miiéne bolezni poleg gibalne oviranosti
pogosto spremljajo tudi tezave na drugih podro-
¢jih funkcioniranja — na kognitivnem, vedenjskem,
custvenem in socialnem. Da bi ¢im bolj ugodno
vplivali na kakovost Zivljenja in psihosocialno pri-
lagojenost posameznika z Zivéno-misicno bolezni-
jo, moramo oceniti delovanje na vseh navedenih
podro¢jih in na podlagi ocene nacrtovati ustrezno
obravnavo. Psihosocialno prilagajanje posameznika
je v veliki meri odvisno tudi od druzinskega funk-
cioniranja in druzinske podpore, zato je za dejansko
ucinkovitost pomoci klju¢na vkljucenost celotne
druzine.
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