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Emocjonalno-spoteczne problemy rodzicéw dzieci chorych
na galaktozemie. Przyczynek do dyskusji na temat roli
wsparcia psychologicznego rodzin pacjentéw dotknietych
wrodzonymi btedami metabolizmu

Parents of galactosemic children and their socio-emotional problems. A starting
point for discussion about psychological support for families with inborn errors

of metabolism
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Wprowadzenie. Galaktozemig klasyczna charakteryzuje zréznicowany
przebieg kliniczny z péznymi powiktaniami, pomimo stosowania
restrykcyjnego leczenia dietetycznego. Zaburzenia w zakresie
funkcjonowania poznawczego wptywaja zaréwno na sytuacje pacjenta,
jak i jego rodziny, generujac poczucie niepewnosci i napiecia.

Cel badan. Analiza wptywu galaktozemii klasycznej u dziecka na
spoteczno-emocjonalne funkcjonowanie rodzicéw, wyrazone za pomocg
zmiennych stresu i leku.

Materiati metody. Badaniem objeto grupe 50 rodzicéw dzieci chorych
na galaktozemig i 53 rodzicow dzieci zdrowych. Do oceny zmiennych
spoteczno-emocjonalnych wykorzystano Kwestionariusz Poczucia
Stresu (KPS), druga podskale Inwentarza Stanu i Cechy Leku (STAI) oraz
autorska ankiete zawierajacg pytania o dane socjoekonomiczne.

Woyniki. W poréwnaniu do rodzicow dzieci zdrowych, w grupie
obcigzonej galaktozemia stwierdzono zwigkszenie poziomu leku i stresu
(p<0,001) oraz obnizenie subiektywnej oceny sytuacji materialnej
(p<0,001) i zadowolenia z opieki lekarza POZ (p<0,001). Najbardziej
byty zwiekszone mediany napigcia emocjonalnego (+83%) oraz stresu
zewnetrznego (+66,7%). U matek dzieci z galaktozemia poziom stresu
ogdlnego oraz jego wszystkich trzech wymiaréw byt ok. 1,5 krotnie
WYZSZy NiZ U 0jcoOw, Czego hie zaobserwowano w grupie poréwnawcze;.
Poziom leku jako cechy (p<0,05) i stresu ogolnego (p<0,001) byt
wiekszy wsréd rodzicow posiadajacych dziecko z galaktozemia w wieku
nastoletnim niz niemowleco-przedszkolnym.

Whioski. Rodzice dzieci z galaktozemia ponoszg wysokie koszty
emocjonalne, behawioralne i finansowe. Postulujemy koniecznosé zmian
organizacyjnych w obszarze opieki nad chorymi z galaktozemig i innymi
wrodzonymi zaburzeniami metabolizmu, umozliwiajace zapewnienie
statej opieki psychologicznej i tatwego dostepu do wyspecjalizowanego
pracownika socjalnego.

Stowa kluczowe: galaktozemia klasyczna, stres, lek, opieka nad
dzieckiem, zaburzenia metabolizmu

Background. Classic galactosemia is characterized by a diverse clinical
course with co-existing late complications, despite restrictive dietary
treatment. Disturbances in cognitive functioning affect the patient and
his family’s well-being by generating insecurity and tension.

Aim. To analyze the classical galactosemia influence over parents’ socio-
emotional functioning, measured by the level of stress and anxiety.

Material & Methods. The study group consisted of 50 parents of
galactosemic children and 53 parents of healthy children. The socio-
emotional variables were evaluated with the following methods: Stress-
Index Questionnaire (KPS), the second subscale of State-Trait Anxiety
Inventory (STAI), and an original questionnaire containing questions
about socio-economic status.

Results. An increased level of anxiety and stress (p<0.001), as well as
a decreased subjective assessment of material situation (p<0.001) and
GP care satisfaction (p<<0.001) were observed in the experimental group
in comparison to the parents of healthy children. The medians of both
emotional tension (+83%) and external stress (+66.7%) levels were
significantly higher in the experimental group. The evaluation of general
stress level and its all dimensions showed that those parameters were
approximately 1.5x higher among mothers than fathers, which was not
observed in the control group. The level of trait anxiety (p<0.05) and
general stress (p<0.001) in the experimental group was higher among
parents of adolescents than those of pre-school children.

Conclusions. The parents of galactosemic children bear high emotional,
behavioral and financial burden. We propose changes in healthcare
organization for patients with galactosemia and other inborn errors
of metabolism in order to ensure constant psychological care and easy
access to specialized social workers.

Key words: classic galactosemia, stress, anxiety, childcare, metabolic
disorders
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Wstep

Klasyczna galaktozemia jest uwarunkowanym
genetycznie (dziedziczonym autosomalnie recesyw-
nie) bledem metabolizmu galaktozy spowodowanym
brakiem lub znacznym deficytem aktywnosci ury-
dylilotransferazy galaktozo-1-fosforanowej (GALT)
(OMIM 230400) [ 1]. Srednia czestos¢ wystepowania
tego defektu w Europie jest szacowana na 1:23 000
—-1:44 000 [1].

U o0séb dotknietych choroba, spozywajacych
produkty zawierajace galaktoze, blok enzymatyczny
skutkuje nagromadzeniem toksycznych metabolitow
(galaktozo-1-fosforanu i galaktitolu) odpowiedzial-
nych za uszkodzenie narzadoéw — watroby, nerek,
mozgu, soczewek oczu oraz jajnikéw [2].

Gléwnym zrédtem pokarmowym galaktozy jest
cukier mleczny —laktoza, zawarta w pokarmie kobie-
cym oraz mleku kazdego gatunku ssakéw ladowych.
Galaktoza wystepuje ponadto w podrobach oraz
(w réznych ilosciach) wwielu produktach ro§linnych
— owocach, warzywach, srodkach konserwujacych
i zagestnikach stosowanych w przemysle spozywczym
[3].

Przebieg galaktozemii mozna podzieli¢ na dwie
fazy: ostra — rozpoczynajaca si¢ w pierwszych dniach
zycia noworodka, najczesciej o burzliwym przebiegu
(prowadzacym do zgonu w przypadku braku inter-
wencji dietetycznej), oraz przewlekla, z objawami
ujawniajacymi si¢ w trakcie leczenia dietetyczne-
go [3].

Ostry poczatek, zainicjowany karmieniem mle-
kiem, manifestuje si¢ zaburzeniami czynno$ci watroby
(zottaczka, skazg krwotoczng, hipoglikemia, hipoal-
buminemig prowadzaca do obrzgkéw i wodobrzusza),
nerek (tubulopatig) oraz sktonnoscig do infekcji
(najczesciej posocznicy E. coli). U czesci noworodkéw
jest obserwowane zmetnienie soczewek a nawet zaéma.
Towarzyszg im zazwyczaj mniej charakterystyczne
objawy ogdlne — brak taknienia, wymioty, biegunka,
senno$¢, ubytek masy ciata i obnizone napiecie migs-
niowe [4-6].

Leczenie galaktozemii jest wylgcznie dietetyczne
i polega na ograniczeniu spozycia galaktozy gtéwnie
poprzez wykluczenie z diety jej gtéwnych zrédet
—mleka i jego przetworow.

W ostrej fazie choroby; a nastepnie przez caty okres
niemowlecy; sg stosowane mlekozastepeze mieszanki
bezlaktozowe (Nutramigen, Isomil, Humana SL, Be-
bilon sojowy). Wykluczenie mleka powoduje szybka
poprawe stanu klinicznego noworodka [ 7, 8].

W leczeniu przewlektym, wraz z rozszerzaniem
diety niemowlecia, a nastepnie dziecka o inne pro-
dukty spozywcze, poza wykluczeniem mleka, seréw,
$mietany, jogurtow, masta, maslanki, serwatki ilodow

ogranicza si¢ spozycie produktéw roslinnych o duzej
zawarto$ci galaktozy (m.in. roslin stragczkowych),
podrobow zwierzecych i produktéw, w sktad ktérych
wchodza (np. pasztetéw), stodyczy i ciast zawieraja-
cychmleko [ 3]. Ze wzgledu na szerokie zastosowanie
w przemysle spozywczym (w tym wedliniarskim) mle-
ka, laktozy oraz serwatki, przed zakupem gotowych
produktéw jest konieczne kazdorazowo sprawdzanie
ich sktadu zamieszczonego na etykiecie. Dieta w ga-
laktozemii obowigzuje przez cate zycie.

Postac przewlekta okreslana réwniez mianem od-
legtych nastepstw galaktozemii, stanowi duzy problem
kliniczny a przyczyn jej wystepowania dotychczas nie
wyjasniono. Odlegte nastepstwa pojawiajg si¢ pomimo
wezesnego wdrozenia diety bezmlecznej, prawidto-
wych parametréw metabolicznych bedacych obiek-
tywnymi wskaznikami przestrzegania diety, a takze
niezaleznie od rodzaju mutacji w genie GALT.

Najczestsze problemy chorych po okresie nie-
mowlecym to: zaburzenia mowy (opdznienie rozwoju
mowy czynnej, zaburzenia artykulacji, dyspraksja)
[9-11], zaburzenia rozwoju umystowego z cechami de-
gradacji funkeji intelektualnych postepujacych z wie-
kiem (stwierdzane u ok. 50% pacjentow) [9, 12-14],
niewydolnos¢ jajnikéw (dotykajaca 80% pacjentek)
[15], osteopenia/osteoporoza [1, 16], zaburzenia
neurologiczne z dominujagcymi objawami mézdzko-
wymi i pozapiramidowymi [5]. U wigkszosci dzieci
i mlodziezy wystepuja trudnosci z nauka na réznych
etapach edukacji, szczegélnie w zakresie matematyki
(operacji liczbowych oraz rozumienia tresci zadan)
[17,18].

Chorzy na galaktozemi¢ wymagaja systematycz-
nej opieki medycznej przez cale zycie. Ze wzgledu na
réznorodno$¢ probleméw powinna by¢ to opieka wie-
lodyscyplinarna: metaboliczna, okulistyczna, psycho-
logiczno-pedagogiczna, logopedyczna, a u pacjentek
powyzej 10 r.z. — takze ginekologiczna [2].

Podczas udzielania §wiadczen medycznych
przewlekle chorym dzieciom nalezy zwraca¢ uwage
na sytuacje spoteczno-emocjonalng ich opiekunoéw,
poniewaz odgrywaja nadrzedng role w procesie le-
czenia i rehabilitacji [19]. Na rodzicach spoczywa
odpowiedzialnos¢ za prawidtowe wypetnianie zalecen
lekarskich oraz pelne wykorzystanie oferty systemow
ochrony zdrowia i edukacji [20]. Co wigcej, rodzice
w procesie wychowawczym ksztattuja zachowania
zdrowotne swoich dzieci. Ich predyspozycje psychicz-
ne, postawy oraz przekonania wyznaczaja ramy dla
funkcjonowania calego systemu rodzinnego [21].

Cel badan

Analiza wptywu galaktozemii u dziecka na spo-
teczno-emocjonalne funkcjonowanie rodzicéw, wy-
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razone za pomocg zmiennych stresu, leku oraz oceny
sytuacji materialnej i zadowolenia z opieki lekarza
podstawowej opieki zdrowotnej (POZ).

Materiat i metody

Uczestnicy badania

Grupe badang stanowito 50 rodzicéw (32 kobiety
i 18 mezczyzn, w wieku od 26 do 69 lat, $rednio 37
lat) dzieci chorych na galaktozemie w wieku 2-6 lat
(Srednio 4,7 lat; n= 27) i w wieku 14-18 lat (§rednio
16 lat; n=23). Grupa poréwnawcza obejmowata 53
rodzicéw dzieci bez choréb przewleklych (28 kobiet
i 25 mezezyzn, w wieku od 24 do 62 lat, srednio 39
lat). Grupe poréwnawczg dobrano pod katem cech so-
cjodemograficznych, takich jak miejsce zamieszkania,
wiek rodzica oraz wiek dziecka. Na przeprowadzenie
badania uzyskano zgode Komisji Bioetycznej przy
Instytucie Matki i Dziecka w Warszawie. Kazdego
z uczestnikéw zaznajomiono z celem, procedurg oraz
poproszono o pisemne wyrazenie zgody na udziat
w badaniu.

Metody

Do oceny nasilenia stresu ogélnego uzyto Kwe-
stionariusza Poczucia Stresu (KPS) Mieczystawa Plo-
py i Ryszarda Makarowskiego [22]. Jest to narzedzie
wykorzystywane zaréwno w Polsce, jak 1 zagranica
[23, 24]. KPS umozliwia obliczenie zbiorczego wyni-
ku informujacego o uogdlnionym poziomie stresu, na
ktory sktadaja sie trzy wymiary: napigcie emocjonalne,
stres zewnetrzny oraz stres intrapsychiczny. Napiecie
emocjonalne rozumiane jest jako doswiadczanie przez
jednostke subiektywnego poczucia niepokoju oraz
nadmiernej nerwowosci. Objawia si¢ brakiem energii
do dziatania i poczuciem zmeczenia bez obiektywnego
zrédia. Stres zewnetrzny odnosi sie do odczuwania
przez osobe nieprzyjemnych doznan wynikajacych
z sytuacji spotecznejlezacej poza jednostka. Podtozem
stresu intrapsychicznego jest subiektywne poczucie
osobistej wadliwosci i braku kompetencji. Towarzysza
mu trudnosci natury egzystencjalnej oraz persewe-
racje myslowe na temat przesztych, nieprzyjemnych
wydarzen. Stres intrapsychiczny wigze si¢ z niemoz-
noscig radzenia sobie z przezyciami wewnetrznymi.
KPS sktada si¢ z 27 stwierdzen, do ktérych odnosi sie
ankietowany zaznaczajac na pieciostopniowej skali
najbardziej wlasciwg dla siebie odpowiedz.

Do oceny nasilenia l¢ku, definiowanego jako
wzglednie stata cecha osobowosci, postuzono si¢ druga
podskalg Inwentarza Stanu i Cechy Leku (State-Trait
Anxiety Inventory — STAI) [25]. Sktada si¢ ona z 20
pozycji, a badany przy kazdej z nich wybiera jedng
z czterech skategoryzowanych odpowiedzi. Wykorzy-

stano takze autorskg metryczke zawierajacg pytania
o zmienne socjodemograficzne oraz oceniajace sytu-
acje materialng i zadowolenie z opieki pediatrycznej
w miejscu zamieszkania dziecka. Pytania odnoszace
si¢ do subiektywnej oceny sytuacji materialnej oraz
zadowolenia z lekarza POZ przedstawiono na pigcio-
stopniowej skali, ktorej krance opisywaty odpowiedzi:
bardzo Zle i bardzo dobrze.

Analize¢ statystyczna wynikéw badania prze-
prowadzono przy pomocy testu t studenta dla préb
niezaleznych, a w przypadku kiedy zatozenia tego
testu nie zostaly spelnione zastosowano jego niepara-
metryczny odpowiednik — test U Manna-Whitney’a.
Zaleznosci pomiedzy zmiennymi oceniono wyko-
rzystujac wspétezynnik korelacji Pearsona albo rang
Spearmana w zaleznosci od rozktadéw analizowanych
zmiennych. Jako istotny statystycznie przyjeto poziom
istotnosci p=0,05. Uzyskane wyniki poddano analizie
teoretycznej odnoszacej si¢ do paradygmatow obiek-
tywistycznych, jak i subiektywistycznych.

Wyniki

Sposréd siedmiu zmiennych zaleznych jedynie
lek cecha posiadal w poréwnywanych grupach rozktad
zgodny z normalnym. Pozostale zmienne: stres ogol-
ny, napigcie emocjonalne, stres intrapsychiczny, stres
zewnetrzny, ocena sytuacji materialnejiocena lekarza
POZ odbiegaty istotnie od rozktadu normalnego.

Stwierdzono istotng statystycznie réznice w pozio-
mie cechy leku u rodzicéw dzieci zdrowych i chorych.
Rodzice dzieci dotknietych galaktozemig posiadali
wyzszy poziom cechy leku niz rodzice dzieci zdro-
wych (x(SD)=44,1249,55vs. x(SD)=33,43+5,06;
p<0,001). Wyniki poréwnania pozostatych zmien-
nych testem U przedstawiono w tabelach I, II, III
iIV. Rodzice dzieci chorych na galaktozemi¢ cha-
rakteryzowali si¢ takze wyzszym poczuciem napiecia
emocjonalnego, stresu zewnetrznego i stresu intrapsy-
chicznego, co przektadato si¢ na istotnie statystycznie
wyzszy poziom stresu ogdlnego (tab. I). W grupie
badanej mediana poziomu napigcia emocjonalnego
byta najbardziej zwigkszona (+83%) w poréwnaniu
do rodzicéw zdrowych dzieci, natomiast obserwowano
relatywnie maly wzrost mediany poziomu stresu intra-
psychicznego (+34,6%). U matek dzieci chorych na
galaktozemie poziom stresu ogdlnego oraz jego wszyst-
kich trzech wymiaréw byt ok. 1,5 krotnie wyzszy niz
u ojcéw (tab. IT). Podobnych rézni¢ zaleznych od ptei
rodzicow nie stwierdzono w grupie poréwnawcze;.
Poziom l¢ku jako cechy i stresu ogdlnego byt istotnie
statystycznie wigkszy wsrod rodzicow posiadajacych
dziecko chore na galaktozemie w wieku nastoletnim
niz niemowleco-przedszkolnym (tab. III), czego nie
obserwowano w grupie poréwnawczej. Nie stwierdzo-
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no wplywu plci dziecka na poziom lgku jako cechy
oraz stresu og6lnego i analizowanych oddzielnie jego
trzech wymiaréw. W poréwnaniu do rodzicéw dzieci
zdrowych, matki i ojcowie chorych na galaktozemie
byli mniej zadowoleni z opieki pediatrycznej w ra-
mach POZ oraz gorzej oceniali swj status materialny

(tab. IV).

U rodzicéw dzieci dotknigtych galaktozemia ob-
serwowano umiarkowang dodatnia korelacje pomigdzy
ich wiekiem a lgkiem cecha, stresem ogdlnym oraz
jego trzema wymiarami (tab. V). Podobng zaleznos¢
pomiedzy poziomem leku i stresu w grupie badanej zi-
dentyfikowano takze w odniesieniu do wieku dziecka
w obydwu przedziatach: 2-6 lat i 14-18 lat (tab. V).

Tabela |. Komponenty stresu i stres ogélny rodzicow dzieci zdrowych i chorych
na galaktozemie

Table I. General stress and its components in parents of healthy and galacto-
semic children

Mediana (IQR)

Grupa /Group " Median (IOR) p

Napiecie Poréwnawcza /Control 53 12 (9,5-16,5)

emoqgnalne Badana /Experimental 50 22 (15-26,5) <0001

/Emotional '

stress

Stres zewnetrzny Poréwnawcza /Control 53 12 (10-16,5) 0,001
<V,

/External stress  gagang /Experimental 50 20 (15-25)

Stres intrapsy- ~ Poréwnawcza /Control 53 13 (10-15)

chiczny Badana /Experimental 50 17,5 (13,7-24,2) <0.001

/Internal stress

Stres ogolny Poréwnawcza /Control 53 36 (30-46) 0.001
< ’

/General stress  gaqana /Experimental 50 58 (44,2-81)

IQR - rozstep kwartylny /interquartile range
p — poziom istotnosci /level of significance

Tabela Il. Komponenty stresu i stres ogélny rodzicéw dzieci chorych na galak-
tozemie w zaleznosci od ptci rodzica

Table II. General stress and its components in parents of galactosemic chil-
dren according to gender of parents

Mediana (IQR)

Pte¢ /Sex N Median (I0R) p
Napiecie emocjonalne Kobieta 32 25 (18,5-29)
/Emotional stress /Female

. 0,004
Mezczyzna 18 17 (13,7-21,2)
/Male
Stres zewnetrzny Kobieta 32 22,5 (19-27)
/External stress /Female
. 0,001
Mezczyzna 18  15,5(12,5-20)
/Male
Stres intrapsychiczny Kobieta 32 21 (16-25,7)
/Internal stress /Female
. 0,014
Mezczyzna 18 14 (10-18,2)
/Male
Stres ogélny Kobieta 32 655(57-82)
/General stress /Female
0,002

Mezczyzna 18
/Male

50 (39,7-54,7)

IQR — rozstep kwartylny /interquartile range
p — poziom istotnosci /level of significance

Tabela I1l. Poréwnanie poziomu cechy leku, stresu ogélnego w zaleznosci od
wieku dziecka w grupie rodzicow dzieci zdrowych i chorych na galaktozemie
Table I11. Comparison of level of anxiety traits and general stress according to
age of child in groups of parents of galactosemic and healthy children

Grupa wie-

kowa dziecka Srednia+SD lub

Mediana(IQR)

Grupa /Group (lata) /Age N Medium+SD
group of chil- o
dren (years) or Median(IQR)
Lek cecha 2-6 27 32,4+4,6
/Trait anxiety ~ Porow- 14-18 26 345453 0.120
nawcza T
Stres ogdlny /Control 2-6 27 33 (30-43) 0151
/General stress 14-18 26 39 (32[2_53,5) !
Lek cecha 2-6 27 40,6+9,7
/Trait anxiety ~ Badana 14-18 23 482476 0,004
) /Experi- o
Stres ogdlny mental 2-6 27 52 (39,5-59) 0,001
<U,
/General stress 14-18 23 75 (59'82,5)

SD - odchylenie standardowe /standard deviation; 95%CI — przedziat
ufnosci /confidence interval; IQR — rozstep kwartylny /interquartile range;
p — poziom istotnosci /level of significance

Tabela 1V. Ocena sytuacji materialnej i opieki lekarza POZ przez rodzicow
dzieci chorych na galaktozemie i rodzicow dzieci zdrowych

Table 1V. Self-evaluation of economic status and quality of primary
physician’s care in parents of galactosemic and healthy children

Mediana(IQR)

Grupa /Group  n /Median(IQR)

Subiektywna ocena sytua-  Pordwnawcza 53 4 (4-4,5)

cji materialnej /Subjective  /Control

evaluation of economic Badana 50 3(3-4) <0,001
status /Experimental

Subiektywna ocena lekarza Pordwnawcza 53 5 (4-5)

w ramach POZ /Subjective  /Control

evaluation of primary care Badana 50 3(2-4) <0,001

physician /Experimental

IQR - rozstep kwartylny /interquartile range
p — poziom istotnosci /level of significance

Tabela V. Macierz korelacji pomiedzy lekiem i stresem rodzica a jego wiekiem
oraz wiekiem potomstwa chorego na galaktozemie

Table V. Correlation matrix between anxiety, stress and parents’ age and
galactosemic child's age

Wiek rodzica Wiek dziecka
/Parent’s age /Child’s age

Lek cecha Wspdtczynnik korela- 0,442 0,389
/Trait anxiety cji r Pearsona

p 0,001 0,005
Napiecie emocjonalne  Wspétczynnik korela- 0,579 0,507
/Emotional stress cji rho Spearmana

p <0,001 <0,001
Stres zewnetrzny Wspétczynnik korela- 0,440 0,456
/External stress ¢ji rho Spearmana

p 0,001 0,001
Stres intrapsychiczny ~ Wspétczynnik korela- 0,580 0,445
/Internal stress ¢ji rho Spearmana

p <0,001 0,001
Stres ogdlny Wspdtczynnik korela- 0,559 0,485
/General stress ¢ji rho Spearmana

p <0,001 <0,001




518

Hygeia Public Health 2015, 50(3): 514-520

Dyskusja

Galaktozemia klasyczna nalezy do choréb
rzadkich o zréznicowanym przebiegu i objawach kli-
nicznych, w ktorych wystepuja powiklania, pomimo
restrykcyjnego leczenia dietetycznego [26]. Przed-
stawione wyniki badania wlasnego potwierdzaja, ze
choroba ta istotnie wplywa na funkcjonowanie spo-
feczno-emocjonalne rodzicow pacjentow.

Wyzszy poziom zmiennych emocjonalnych (Igku
cechy, stresu ogdélnego oraz jego komponent — napie-
cia emocjonalne, stresu intrapsychicznego, stresu
zewngetrznego) ttumaczy¢ nalezy na wielu ptaszezy-
znach. Jedna z nich jest niemozno$¢ przewidywania
rozwoju i funkcjonowania dziecka chorego na galak-
tozemi¢ w przysztosci, co przypuszczalnie generuje
wzmozone poczucie leku i stresu u jego rodzicow.
Trudnosci uwidaczniajg si¢ szczegdlnie po osiggnigciu
przez dziecko wieku szkolnego. Wystapienie licznych,
specyficznych ograniczen w procesie przystosowania
do toku edukaciji jest zwigzane nie tylko z uposle-
dzeniem proceséw poznawczych i intelektualnych
u chorych na galaktozemig, ale takze z zaburzeniami
mowy powodujgcymi trudnosci adaptacyjne do grupy
réwiesniczej. Doswiadczane przez rodzicow pacjen-
tow dotknietych galaktozemia czestsze poczucie
frustracji i meczliwosci, wobec stawianych wymagan
ze strony otoczenia, wynikaé moze z wyczerpania
zasobow osobistych spowodowanych chorobg, a takze
z braku zrozumienia i empatii ze strony srodowiska
zewngtrznego. Wiasne obserwacje kliniczne wskazuja
na wystepowanie trudnosci na plaszczyznie interakcji
spotecznych pomiedzy rodzinami dzieci chorych na
galaktozemie a specjalistami medycznymi i innych
dziedzin, gtéwnie z zakresu edukacji. Frustracja ro-
dzicéw wigze si¢ m.in. z trudnosciami w uzyskaniu
niewielkich $wiadczen finansowych gwarantowanych
ustawowo tej grupie chorych na podstawie orzeczenia
Komisji d.s. Orzekania o Niepetnosprawnosci. Uwagi
cztonkéw Komisji (w ktérych zasiadajg lekarze) zwy-
kle wskazuja na brak wiedzy na temat choréb rzadkich
i czgsto wywolujg u zainteresowanych poczucie bycia
wyludzaczami.

Kolejna kwestia jest niewypelnianie przez perso-
nel szkoly (gtéwnie dyrekeje) indywidualnych zalecen
poradni psychologiczno-pedagogicznych dotyczacych
dziecka oraz odczuwany przez rodzicéw brak zrozu-
mienia ze strony nauczycieli ograniczen wynikajacych
z choroby podstawowej. Wsrdd dzieci chorych na ga-
laktozemie powszechnie wystepuje wiele problemow
w funkcjonowaniu poznawczo-behawioralnym, prze-
ktadajacych sie bezposrednio na trudnosci edukacyjne,
szczegOlnie w obszarze matematyki, umiejetnosci
spotecznych i zachowan adaptacyjnych [17]. Chorzy
czesto wymagaja specjalnego wsparcia edukacyjno-
terapeutycznego. Niedostosowanie si¢ do zalecen,

moze powodowaé nie tylko trudnosci z przyswojeniem
wiedzy, ale takze oddziatuje na sfer¢ spoteczno-emo-
cjonalng ucznidw, generujgc poczucie mniejszej war-
tosci i wyobcowania, co odbija si¢ niejednokrotnie na
dalszym funkcjonowaniu w zyciu dorostym. Istotny
jest takze czesty brak zainteresowania galaktozemia
lekarza POZ w miejscu zamieszkania chorego, co
z czasem nieuchronnie prowadzi do ujawniania nie-
kompetencji profesjonalisty medycznego w oczach
rodzicow.

Wyzsze poziomy leku i stresu oglnego u rodzicéw
nastolatkow dotknietych galaktozemig mozna wyjas-
ni¢ natozeniem si¢ na trudnos$ci normatywno-rozwo-
jowe dodatkowych obcigzen wynikajacych z opieki
nad dzieckiem. Okres adolescencji charakteryzuje
si¢ nie tylko negujaca postawa nastolatkow wobec
dotychczasowych, obowigzujacych wzorcéw — oséb
z najblizszego otoczenia czy instytucji spotecznych
— ale takze buntem wobec wlasnej choroby, co niejed-
nokrotnie oznacza odstgpienie od diety [ 27 ]. Pojawia
sie lek rodzicow o zdolno$¢ do samodzielnego funk-
cjonowania potomstwa w zyciu dorostym.

Zaobserwowang zalezno$¢ pomigdzy plcig ro-
dzica a odczuwanym stresem zewnetrznym i intra-
psychicznym mozna tlumaczyé w kategoriach weigz
obecnego, socjokulturowego, patriarchalnego podziatu
r6l. Tradycyjne ujmowanie podziatu obowiazkow
matzenskich naklada na matki wigksza spoteczng
odpowiedzialno$¢ za rozwdj i wychowanie dziecka.
Ponadto, nawet w sytuacji réwnego zaangazowania
w proces socjalizacyjny, spoleczne postrzeganie jest
w dalszym ciggu skoncentrowane na osobie matki.
Odczuwany przez kobiety wyzszy poziom napiecia
emocjonalnego moze wynikac z wyczerpania zasoboéw
osobowych wobec nadmiaru obowigzkéw zwigzanych
z wychowywaniem dziecka z powaznymi zaburze-
niami rozwojowymi i trudno$ciami edukacyjnymi.
Uzyskane wyniki w zakresie zmiennej leku cechy
nalezy ttumaczy¢, poza brzemieniem obowigzkow
spoczywajacym na matkach, w réznicach zmiennych
osobowosciowych ujawniajacych si¢ ze wzgledu na
pte¢, jak wigkszy poziom emocjonalnosci kobiet — co
jest takze uwarunkowane biologicznie i wzmacniane
kulturowo [ 28, 29]. Co interesujace, poczucie zagro-
zenia pracownikéw organizacji humanitarnych w re-
jonie dziatan militarnych, mierzone wykorzystanym
przez nas narzedziem KPS, bylo istotnie statystycznie
wieksze u kobiet niz mezczyzn, co wskazuje na udziat
czynnikow biologicznych [23].

Leczenie galaktozemii polega na eliminacji wy-
branych produktéw spozywczych, przy czym, poza
okresem niemowlg¢cym nie ma potrzeby zastgpowania
ich specjalnymi substytutami. Dieta nie wiaze si¢
z dodatkowym naktadem finansowym, wobec czego
mozna rozwazac czy obnizona ocena wlasnej sytuacji
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materialnej nie jest wynikiem ogélnego zlego samo-
poczucia oraz gorszej ogdlnej oceny sytuacji zyciowej,
spowodowanej m.in. brakiem akceptacji choroby
dziecka. Inng kwestig sa powiktania towarzyszace ga-
laktozemii np. zaburzenia w rozwoju intelektualnym
czy zaburzenia mowy. Obcigzenia finansowe zwigzane
z leczeniem mogg wynikacé z koniecznosci dojazdu do
poradni (metabolicznej, ginekologicznej, logopedycz-
nej) znajdujacych sie w znacznej odlegtosci od miejsca
zamieszkania (nie zawsze wszystkie zlokalizowane s
w tej samej miejscowosci). W zwigzku z ograniczeniem
dostepnosci do terapii usprawniajgcej, np. logope-
dycznej w wielu rejonach kraju, rodzice s zmuszeni
organizowac ja odptatnie w placéwkach prywatnych.

Dodatkowo niektére matki decyduja si¢ na za-
przestanie pracy zawodowej na rzecz statej osobistej
opieki nad dzieckiem. Niekiedy rezygnacje z pracy
wymuszajg okolicznosci, np. brak w najblizszej okolicy
przedszkola mogacego zapewnic dziecku odpowiednia
diete.

Zwrécenie uwagi na sytuacje spoteczng rodzicow
wydaje si¢ by¢ szczegdlnie istotne w schorzeniach
rzadkich, ktére sg zazwyczaj powigzane z wigkszym
poczuciem alienacji opiekundw, niska $wiadomoscia
spoteczng dotyczacg choroby, ograniczonym dostepem
do specjalistycznej opieki lekarskiej oraz rzetelnych
zrédet informacyjno-edukacyjnych [30]. Czynniki
te poteguja emocjonalne, behawioralne i spoteczne
koszty ponoszone przez rodzicow, a co za tym idzie
zaburzaja proces adaptacyjny do nienormatywnej
sytuacji — przewlektej choroby dziecka.

Przedstawione przez nas wyniki sa zgodne z do-
stepnym piSmiennictwem na temat emocjonalnych
doswiadczen rodzicéw dzieci chorych przewlekle
[31-34]. Pawlak-Bratkowska i wsp. [35] odnoto-
wali wyzsze wskazniki w skali mierzacej poziom
cechy leku u matek w poréwnaniu z ojcami dzieci
z zespolem nerczycowym (STAI — cecha 45,7 vs.
36,1; p<0,05). W badaniu Szatowskiej i wsp. [306]
wystepowaly istotnie wyzsze wartosci poziomu lgku
cechy u rodzicéw dzieci z przewlekla chorobg nerek
w poréwnaniu z grupg kontrolng (STAI—cecha, 42 vs.
36, p<0,05).

Prace dotyczgce opiekundéw dzieci chorych na
galaktozemie sg zwigzane gléwnie z obszarem jakosci
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