TEST ES LELEK RITKA BETEGSEGEK

A Marfan, bar ritka,
sajnos sokszor végzetes
betegség. Nem kellene
hogy igy legyen: felvi-
ldgositdssal, megfeleld
gondozdssal megaka-
délyozhaté a tragédia.

hibabol kovetkezoé betegség,

de eznem vigasz annak a becs-
lések szerint 2000 embernek, aki
ma Magyarorszagon ebben szen-
ved. A szovetgyengeséget okozo
kor jellegzetes kiils6 tiinetei az ext-
rém magassag, a testmagassagot
meghaladé karfesztdv, a hosszu,
poklabszerd ujjak, a szegycsont-
és gerincdeformitasok, szem-
rendellenességek. Ezt a jellegzetes
tlinetegylittest egy francia gyer-
mekgyogyasz, Antoine Marfan
(1858-1942) irta le elészor, rola
kapta az elnevezését a betegség,
amelynek legrettegettebb sz6vod-
ménye a féver6ér hosszanti sza-
kadasa.

Nem tudjdk,

hogy betegek

- A szivsebészeten sokszor mar
csak az életveszélyben 1évé6 Mar-
fan-szindromas jelenik meg -
mondja dr. Szabolcs Zoltan sziv-

Ritkén fordul el6 ez a genetikai

A MARFANROL ROVIDEN

©® A Marfan-szindromara jellemzé kiils6 jegyek nem minden betegnél jelentkez-
nek, eléfordulhat kdzottlk alacsony is, vagy olyan, akinek nincsenek szemproblémai. Ha az
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Marfarszindrdma:

dézitettbomba

i

egyes jelek halmozodnak, érdemes kivizsgalason részt venni.
® A legsulyosabb bajt az aorta sziv kézeli szakaszanak varatlan szakadasa

(disszekciodja) okozhatja, az akut esetek 85 szazalékaban ez torténik. A mellkasi vagy a hasi ér-

szakaszon ritkébban fordul elé a katasztréfa.

® A kezeletlen Marfan-szindromasak atlagéletkora 40 év. A genetikus, dominansan
Oroklédo kétdszoveti rendellenességet a szUlGk 50 szazalékban adjak tovabb az utddoknak.
©® A Magyar Marfan Alapitvany honlapjan (www.marfan.hu) nemcsak a Marfan-szind-
romarol tudhatnak meg mindent az érdekl6dék, de foruman meg is ismerkedhetnek egymas-

sal a sorstarsak.
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sebész, a Marfan Alapitvany
elnoke. - Az aorta szakadasa he-
ves mellkasi, hati, hasi
fajdalommal jar, ilyenkor
a beteget azonnal operal-
ni kell! Othat 6ras mi-
téttel kicseréljiik az aor-
tabillentytit, a féverdér
kezdeti szakaszat pedig
miiérrel rekonstrualjuk.
Sokkal jobbak azonban
a beteg esélyei, ha ezt a

tagult ki a féveréér kezdeti sza-
kasza, s milyen mértékben tavo-
lodtak el egymastol az
aorta Dbillentyttasakjai,
a billentyli elégtelensé-
gét okozva. Ha sziiksé-
ges, beszéliink a miuitét
lehetOségérél.  Csalad-
fat allitunk fel, geneti-
kai tanacsadast tartunk.
El6szor a fiatalok jon-
nek, késébb a papa, sot

kritikus allapotot meg Dr. Szabolcs a nagypapa is.

tudjuk elézni. Zoltan, Sokan a Marfan Ala-
A legtobb Marfan- . @ SO,TE . pitvany honlapjan ol-
Ersebészeti

szindrémas nem is tud

vasnak elészor a beteg-

a betegségérdl, hiszen };IL"(:Z?:er:aak ségrol, felismerni vélik
eleinte  panaszmentes. Marosvasar- magukon a tiineteket, és
De ek6zben a szervezet- helyi orvos- jelentkeznek kivizsga-
ben megallithatatlanul és gyogy- lasra. Szerencsére a leg-
tagul, egyre vékonyo- szerésztu- tobbjiikk csak nyulank,
dik az aorta fala, s elég domanyi magas novésd, egyéb
egyetlen,  vérnyomas- egyetem tekintetben egészséges.
. . [ tarspro- e,
emelkedéssel jaro fizikai fesszora De a klinikan ugy tart-

megterhelés, hogy beko-
vetkezzen a szakadas.

Szabolcs professzor 1988-ban
talalkozott el6szor marfanossal,
akirdl a klinikan derilt ki a beteg-
sége. A 18 éves fiu jeget tort a Ve-
lencei-tavon, és a megerodltetd fizi-
kai munka kovetkeztében repedt
meg a féverdere. Sajnos olyan val-
sagos allapotban keriilt a miitébe,
hogy nem tudtak megmenteni.

Evenkénti
ellendrzés

- 2000-ben vetédott fel, hogy
fol kell kutatnunk ezeket a be-
tegeket - emlékszik vissza Sza-
bolcs professzor. - Létrehoztuk
a Magyar Marfan Alapitvanyt
dr. Bartha Elektra kardiologus-
sal és dr. Hiittl Kalman radiolo-
gussal. Haziorvosoknak irtunk,
eléadasokat tartottunk, hogy mi-
nél szélesebb korben tudjak, a va-
rosmajori klinikdn gondozzuk
a marfanos betegeket. Szakért6i
teamet alakitottunk ki, amelyben
gerinc- ¢s mellkassebész, kardio-
logus, érsebész, szemész és gene-
tikai tanacsokat ado szakember
is dolgozik, hogy a beteg minden
problémajara egyiittesen nyujt-
hassunk megoldast. A gondozas
soran évente ultrahangos és két-
évente CT-vizsgalatot végziink.
Igy ellendrizziik, hogy a szovet-
gyengeségbdl eredéen mennyire

jak, inkabb nézzenek

meg tobb embert, s zar-
jak ki, hogy beteg, semhogy elve-
szitsenek egy-egy marfanost.

Eletmdd-
valtoztatds

- Gondozasba vett betegeink
életkilatasai megegyeznek az
egészségesekével, igaz, az
¢letmodjukon,  szoka- e
saikon  valtoztatniuk

kell - mondja a szivse-
bész. - A marfanosok-
nak tartozkodniuk kell

a hirtelen vérnyomas-in-
gadozastol, a tulzott fizikai
tevékenységtdl, a kiizdGspor-
toktol, ovakodniuk kell a fert6zé-
sekt6l. Akit megmiitenek, annak
rendszerint élete végéig gyogy-
szereket, sok esetben vérhigito-
kat kell szednie. A legfiatalabb
paciensiink, akit 9 éves koraban
operaltunk, most 11 éves, mar ma-
gasabb egy felnéttnél. Az ilyen jel-
legli mitéten az elmult 15 évben

ALy

ELETVESZELYBEN, EN?

Kétéves koromban egy makacs influenzas
megbetegedéshbdl nehezen gyogyultam —
meséli Varro Csilla. — Az Ugyeletes orvos gondos
vizsgalat utan szokatlan szivzorejt hallott, és beutalt
a Madarasz utcai gyermekkorhazba szivultrahang-
ra. Ott derUlt ki a szivproblémam, amely a Marfan-
szindroma egyik jellemzd tlinete. Kamaszkoromtol
a varosmajori klinikara jartam évente kontrollra. Ezek
kellemes, j6 hangulatu vizsgalatok voltak, s ugyan
Damoklesz kardjaként lebegett a fejem folott ,,az
egyszer majd mUtét”, semmiféle betegségtudatot
nem generalt bennem. Huszonegy éves voltam, ami-
kor dr. Bartha Elektra kardioloégus az egyre taguld
aorta megrepedésének veszélye miatt elérkezettnek
latta az idét: ,eddig és nem tovabb”!
A bizonytalan jovotél jobban féltem, mint az
operaciotol, igy a miitét mellett dontéttem.
Nehezen fogadtam el a tényt, mert JOL éreztem ma-
gam, fizikailag aktiv életet éltem, Usztam, f8iskola-
ra jartam, hogyan lehetnék életveszélyben? Miutan
megismertem a szivsebészem, Szabolcs Zoltan pro-
fesszor urat, minden aggodalmam szerte-
foszlott. Az elsé pillanattdl feltétel nélkil
megbiztam benne. Kérdéseimre meg-
nyugtatdan, tlrelmesen vélaszolt.
20086. julius 18-a ota két szliletés-
napot Unnepelek. Az aorta egyik
szakaszat kellett potolni maér-
rel, és két szivbillenty(t cserél-
ni. Nem is hittem volna, hogy
egy ilyen komoly beavatko-
z4s utan mennyire gyor-
san talpra lehet alini!
Harom honappal ké-
s6ébb az eseményre a
mellkasomon hizodd
vékony heg emlékezte-
\ tett. JO fél év multan kaptam
i az élettdl egy komoly fricskat, de
gl Sarman Pal doktor Ur antibiotiku-
mos kezelésével Urra lettem rajta.
A Harsanyi Janos Fdiskola
|degenforgalmi és Szalloda sza-
kan végeztem. Sokiranyu el-
foglaltsagom mellett szabad-
idémben jelenleg a Magyar
Marfan Alapitvanynal beteg-
érdek-védelmi munkatarsként,

atesettek a mai napig életben van-
nak. Jelenleg 180-200 marfanost
gondozunk a klinikan, ami sajnos
azt jelenti, hogy legalabb 1700
Marfan-szindrémas, aki nem tud
a betegségérol, potencialis életve-
szélyben van! Két-harom éven
beliil mindegyikiikh6z szeret-
nénk eljutni, szivbdl reméljiik,

hogy még idében. J.B.

s a Marfan Hirmondé foszer-
kesztojeként tevékenykedem.
Remélem, munkammal sikerUl
sorstarsaim Marfan-szindromaval
kapcsolatos ismereteit bdviteni és
helyzetUk elfogadasaban lelki tama-
szuk lenni.
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