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Med sen fase eller langtkommen sykdom mener vi her de siste arene, eller det som utgjgr omkring
den siste tredjedelen av sykdomsforlgpet. Denne fasen varer oftest fem til ti ar.

HVORDAN ARTER SYKDOMMEN SEG I DENNE FASEN?

Fysisk kan tilstanden variere, noen har fortsatt mye ufrivillige bevegelser, mens hos andre kan stivhet
og kontrakturer veere et stgrre problem. Pasienten vil som regel kunne vare oppe i stol, men vil veere
avhengig av hjelp til det aller meste. A spise og drikke vil alltid vaere problematisk i denne fasen. Av
psykiske problemer er utrygghet, uro, angst og hallusinasjoner noe som forekommer. De kognitive
evnene er svaert redusert, og til sammen kan dette gi seg mange forskjellige utslag. Atferden vil ogsa
vaere pavirket, med aggressive utbrudd eller sterk apati. Det vil vaere stor variasjon i hva som preger
hver enkelt pasient mest.

HUNTINGTONS SYKDOM OG PALLIATIV OMSORG

Vi skal ikke her ta for oss det som vanligvis omtales som palliativ (lindrende) omsorg, som dreier seg
om de siste ukene eller dagene av pasientens liv. Likevel vil vi presisere og framheve den palliative
maten a tenke pa som et viktig prinsipp i omsorgen. Det kan ogsa sies slik: «Uten kurativ eller
sykdomsmodererende behandling, er alle vare terapeutiske tiltak for psykiatriske eller motoriske
symptomer per definisjon palliative: Rettet mot a lindre eller lette plagene for bade pasienter og
pargrende.» (1)

Bade i utredningen «Pa liv og dgd— Palliasjon til alvorlig syke og dgende» og i «Nasjonale faglige rad
for lindrende behandling i livets sluttfase» fra Helsedirektoratet finner man svaert mye informasjon
med henvisninger og lenker som er nyttige i de fleste spgrsmal knyttet til palliativ omsorg.

Hva er palliasjon/palliativ behandling og omsorg?

WHQ's definisjon: «Palliativ behandling, pleie og omsorg er en tilnaermings madate som har til hensikt G
forbedre livs-kvaliteten til pasienter og deres familier i mgte med livstruende sykdom, gjennom
forebygging og lindring, ved hjelp av tidlig identifisering, grundig vurdering og behandling av smerte
og andre problemer av fysisk, psykososial og Gndelig art»

| tillegg har EU-erklaering om palliasjon fra 2014, med bl.a. fglgende:

Palliasjon bgr anvendes tidlig i sykdomsforlgpet, sammen med potensielt kurativ behandling, men
innebefatter ogsa omsorg ved livets slutt. Pa liv og dgd— Palliasjon til alvorlig syke og dgende, NOU
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Pa bakgrunn av bade erfaring og fag- og forskningslitteratur ser vi at det er nyttig a ha et langsiktig
perspektiv allerede fra det tidspunkt vi starter a yte hjelp. Vi vet at omsorgen skal gis i mange ar, at



pasienten stadig blir mindre i stand til 3 ivareta egne behov og a kunne formidle sine synspunkter.
Det er sveert betydningsfullt & fa kjennskap til pasientens syn, gnsker og prioriteringer om hva som er
viktig i livet og hvordan omsorgen skal vaere framover. Ikke minst er denne kunnskapen ofte
avgjgrende nar pasienten selv blir ute av stand til & utrykke seg tydelig. Jo bedre fungerende
pasienten er, jo enklere vil det vaere a innhente slike opplysninger. Dette gj@res gjerne i det som
kalles forhandssamtaler, og er i bruk mange steder, bade innenfor hjemmesykepleie, i
omsorgsboliger og sykehjem. Det finnes bade veiledninger og maler, lokale og nasjonale, hvordan
dette kan gjgres. Nyttig veileder: Forhandssamtaler; felles planlegging av tiden fremover og
helsehjelp ved livets slutt for pasienter pa sykehjem.(2) Slike samtaler er vanligvis ikke gjort en gang
for alle, men ma ofte gjentas etter hvert som tilstanden og forutsetningene endrer seg.

Nar det gjelder a ha et palliativt perspektivi omsorgen for pasienter med progressive nevrologiske
tilstander, som HS, Parkinsons sykdom, MS, ALS og demens, er det de siste arene kommet en del
forskningslitteratur som viser at dette perspektivet er hgyst aktuelt, og naermest en forutsetning for
god omsorg for pasienter med slike diagnoser. Jo mindre kurativ behandling som finnes, jo viktigere
er det 3 ha palliativ omsorg som rettesnor. Palliasjon kan og bgr uansett vaere en del av omsorgen
ved alvorlig sykdom med langvarig forlgp, ogsa nar kurativ behandling er hovedhensikten. Spesielt
innenfor den omfattende forskningen pa kreftfeltet har man funnet at slik omsorg kan gi lengre
overlevelse, bedre symptomlindring og bedre livskvalitet. Selv om det pa langt naer er like mye slik
forskning pa nevrodegenerative tilstander, viser det seg at palliasjon er et svaert godt og viktig
prinsipp ved slike tilstander. (3-6) Pa bakgrunn av denne forskningen kan vi kort oppsummere
felgende:

¢ Integrer palliasjon i omsorgen tidlig

* Benytt multidisiplinaere/tverrfaglige team i planlegging og problemlgsning. Det kan f.eks. vaere
sykepleier, vernepleier, fastlege, nevrolog, psykolog, personell med kompetanse innen palliasjon

¢ Gjennomfgr forhandssamtaler hvor pasienten og familien deltar

¢ Sgrg for god informasjon om sykdommen til pasienter og pargrende, slik at medbestemmelse kan
praktiseres ut fra riktig informasjon og god forstaelse

* Mulighet for kontakt med spesialister
¢ Kompetanseheving for fagpersoner

o Stgttetiltak for pargrende

SZARTREKK VED HS I SEN FASE

Nar det gjelder pleie og omsorg for HS-pasienter i sen fase, vil mange problemer og tiltak vaere
ganske like de man ser ved andre og mer kjente diagnoser. Her vil vi derfor kun omtale det man ma
veere spesielt oppmerksom pa, som er lite kjent eller avviker fra det som er vanlig for pasienter med
langtkommen sykdom. Hvis du vil lese mer, vil vi vise til «<En omsorgsgivers handbok for langt
fremskredet stadium av Huntingtons sykdom», (7) som gar grundig inn pa de fleste problemomrader
for pasienter med langtkommen sykdom.



Var oppmerksom pa skader forarsaket av bevegelsesforstyrrelsene:

Dette gjelder skader som kan oppsta pa grunn av ufrivillige og/eller repeterende bevegelser. Det kan
vaere smerter eller i verste fall brudd etter a ha slatt seg, eller «gnagsar» fordi bevegelsene skaper
mye gnissing pa utsatte steder. Mye kan forebygges ved bruk av spesialsenger, som er ekstra brede
og polstrede, og stoler som stg@tter godt opp om kroppen. Puter til stgtte og avlastning kan ogsa veere
til god hjelp.

Mangel pa bevegelse gir ofte ogsa komplikasjoner, slik som tendens til trykksar og/eller sarhet pa
bgyesiden i albuer, skuldre, lyske og knzer pa grunn av kontrakturer. Oppfglging med fysioterapi og
gvelser vil kunne forebygge noen av disse komplikasjonene. Det er en stor fordel med veiledning fra
fysioterapeut for a kunne gjgre ngdvendige tiltak i den daglige omsorgen. Dersom det er vanskelig a
fa fysioterapitjenester lokalt, ta gjerne kontakt med Senter for sjeldne diagnoser eller det naermeste
ressurssenteret i Fagnettverk Huntington. Forebygging er det aller viktigste, og langt enklere enn &
behandle skader som alt er oppstatt. Vaer ngye med det grunnleggende stellet, og sgrg for riktig
ligge- og hvilestilling for pasienten. Trykkavlastende madrasser vil ogsa vaere en stor fordel.

Stort behov for trygghet og stabilitet:

Erfaringviser atden kognitive svikten gir gkt behov for trygghet, stabilitet og faste rutiner. Mange av
pasientene er sveert vare for endringer i personalgruppen, nye hjelpere og/eller endrete mater 3
utfgre stell eller andre gjgremal pa. Legg vekt pa faste rutiner og at handlingsrekkefglgen pa de ulike
gjoremalene er lik fra gang til gang. Forsgk a fa til mest mulig stabilitet i personalgruppen som har
ansvar for pasienten, og ikke bytt pleiere om det ikke er strengt ngdvendig. Dersom man stadig har
problemer i samhandlingen, er det viktig a dele erfaringer for a finne fram til hva som fungerer best.
Har man mulighet til & bruke Marte Meo-metoden (http://www.martemeo.no), kan det ofte veere til
god hjelp.

Tretthet, slitenhet eller mangel pa interesse:

Vi vet at bade hjernens og kroppens funksjon blir stadig mer redusert utover i sykdomsforlgpet.
Dette gjor at det skal stadig mindre til fgr pasienten blir sliten. Det kan medfgre trgtthet, mangel pa
oppmerksomhet og kontakt. Noen ganger kan det ogsa gi seg utslag i uro, angst, roping eller
aggresjon. Det er ofte et tegn pa at pasienten har fatt nok, og ikke er i stand til 3 ta inn flere inntrykk.
For noen pasienter er et morgenstell mer enn nok aktivitet pa en formiddag, og de trenger ro og hvile
i etterkant. Et maltid kan ogsa veere krevende, og for mange vil det veere bedre a dele opp stgrre
maltider i flere og mer kortvarige. Det vil variere hvor fort man blir sliten. Mange har ogsa glede av a
veere i fellesarealene kortere eller lengre tid, hgre pa musikk eller komme seg litt ut i frisk luft. Dette
er uavhengig av pasientens alder, men naerere knyttet til sykdommens stadium. Vi har lett for a
tenke at dagene blir lange og kjedelige, spesielt hvis pasienten er yngre, men slik er det vanligvis ikke
nar sykdommen er kommet sveert langt.

Etter hvert som pasientens fysiske og mentale tilstand blir svakere, ser man at det kan oppsta
komplikasjoner som ogsa er vanlig ved andre sykdomsforlgp med lignende karakter. Vansker med
ernzring, i noen tilfeller ogsa avmagring, lite aktivitet og mye sengeleie, vil kunne gi gkt



infeksjonstendens, som lungebetennelser og urinveis-infeksjoner. Tendens til & svelge feil, aspirere til
lungene, fgrer ogsa til at det lettere oppstar lunge betennelser. Nar pasienten er sterkt svekket, vil
slike infeksjoner vaere for stor belastning for kroppen, og kan medfgre at pasienten dgr. | slike
tilfeller er det viktig a ha avklart og dokumentert hva pasient og pargrende gnsker av behandling.
Skal pasienten ha antibiotika? Skal han legges inn pa sykehus? Skal man forsgke gjenoppliving ved
respirasjons- og/eller hjertestans? Situasjonen kan vaere etisk vanskelig uansett, men valgene blir
enklere om dette er drgftet og kjent fra tidligere i forlgpet.

Det finnes en veileder fra Helsedirektoratet som kan vaere god & stg@tte seg til i situasjoner der valg
angaende livs-forlengende behandling ved alvorlig sykdom er aktuelt. (8)
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