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Betegbdl betegvedod

A Marfan-szindroma elsdsorban csont- és szivelvaltozasokkal

jaré, dominans 6roklédé kér. Magyarorszagon 2-3 ezerre becsii-

lik a betegek szamat. Jellegzetes kiillem tarsul hozza, a betegek

tébbnyire magasak, asthaenias alkatuak, hosszu pokszerii ujjaik

vannak (arachnodctylia). Tipusos f6bb tiinetek még: pectus carina-

tum vagy pectus excavatum, sulyos scoliosis, protrusio acetabuli,

illetve sziv- és érrendszeri elvaltozasok, mint az aorta tagulat, a

mitralis prolapsus, valamint a szemben a lencse elmozdulasa, az

ectopia lentis. Varré Csillaval a Marfan-szindromardl beszélgettem.

— Kezdjiik a legelején. Mikor tudta meg,
hogy Marfan-szindromas?

— Kétéves koromban jelentkeztek az els§
szemészeti problémdim —nem volt a helyéna
szemlencsém. Mint a kulcstarté kabala-dllatkdja,
Ugy mozgott a szemem. Ma mar tudom, hogy
ennek a betegségnek ectopia lentis a neve, és
része a Marfan-szindrémdnak. Jellemzd, hogy
még a szakemberek sem igazan ismerik fel a
szindréma tlineteit, és hogy a csalddi el6z-
ményem ellenére (édesanydm diagnosztizalt
Marfan-szindrémés) egy helyettesité gyermek-
haziorvos el&szor csak négyéves koromban
utat —szivzorej miatt — , célzottan” gyermek-
kardiolégushoz — Onhéz, féorvos Ur. Addigraa
kéthegy billentydm mdr sdlyosan kdrosodott,
azaz tipusosan prolabalt és dteresztett, inszuf-
ficienssé valt. Méig emlékszem arra, ahogy
elmagyardzta nekem, hogy olyan a billentyd,
mint a tllcsapddd, rosszul zard ajté. Feldllftotta
aMarfan-szindréma diagnézisit. Megjegyzem,
manapsag sem annyira kozismert a betegsé-
gem: &t éve én magyardztam el egy négyod-
gyasznak a kor [ényegét. Mentségére: & a sajat
szakkdnyvében Gsszesen 6t mondatot talalt a
Marfan-szindrémardl. .. Tizennégy éves ko-
romra vildgossa valt, hogy el6bb-utdbb invaziv
beavatkozdsra szorulok. A Marfan-szindréma
szakértdjéhez, dr. Bartha Elektra féorvos asz-
szonyhoz kertiitem a Szivsebészeti Kézpontba,
& vette dt a gondozdsomat. Tovdbbra is nagyon
aktivan éftem az életem. Usztam, bicikliztem

—nem éreztem, hogy szivbeteg lennék. Szlileim
is igy neveltek, Isten ments, hogy betegségtu-
datot Ultessenek el bennem. A Harsanyi Janos
Féiskoldn elvégeztem az idegenforgalmi és
szélloda szakot, tovabba német és francia nyelv-
vizsgat tettem. 2| éves koromban, 2006 elején
megmondtdk nekem, hogy eddig és ne tovabb,
mert az aorta is kezd mar tonkremenni, tagulni,
ez is tipusos a Marfan-szindrémanal. Barmi-
kor megrepedhet, akdr egy rossz mozdulattdl,
cipeléstdlis.
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— Mlitét nélkiil maximum két évet jésoltak
Onnek. Két billenty( cseréjét tervezték, ra-
adasul bioconduitot, tehat nem egyszerti bil-
lentytit, hanem hosszabb (aortas) érszakaszt
szandékoztak beiiltetni.

— Juliusban megoperaltak. A mit&asztalon
kider(lt, hogy nagyobb a baj, mint gondol-
tak. A mitrdlis teljesen tonkrement, fellazult,
csoda, hogy eddig kitartott. Ebbe a fellazult,
puha kérnyezetbe nehéz volt visszavarrni az
Uj kéthegyU billenty(it —az operacié hat éran
dttartott, persze extrakorpordlis keringésben
végezték. Az eredetit négydrasra tervezték.
A beavatkozds sziileim életének legnehezebb
id&szaka volt.

— Orvosi beavatkozasrdl ritkan olvastam
ilyen 8szinte, plasztikus, irodalmilag is érté-
kes leirast, melyet On irt —jé szivvel ajanlom
mindenkinek a marfan.hu weboldalon. Most
csak arra kérem, roéviden vazolja, mi is tor-
tént Onnel?

—Amikor megismertem a szivsebészt,
Szabolcs tandr urat, teljesen megnyugodtam.
Akkor j6ttem rd a bizalom fontossagdra. J volt,
ahogy és amit elmondott: &szintén megosztot-
taavérhatd nehézségeket, és azt, hogy tiz évig
biztosan, de reményei szerint akdr hiisz eszten-
deigis kitarthat az Uj billentyd. Egy korombeli
fidnak a mUitétem elStti napon hasonlé operéci-
Sjavolt. O is marfanos, csak & mechanikus bil-
lenty(it kapott. Odamentem hozzd sirva, hogy
nekem most lesz. © meg laza volt: ériil, hogy
tudnak segfteni rajtunk, hogy mar létezik ilyen
mUitét, és hogy jobbd teszik az életiinket. J& ha-
tassal volt rdm. Magatdl a miitéttdl tehdt nem
féltem, csak attdl, hogy nem sikeril az altats,
és mUitét kozben felébredek. Persze nyugtat-
tak, hogy lehetetlen, soha senkivel nem tortént
ilyesmi. A mUtét végén mégis megéltem a bajt, a
teljes keringés-osszeomldsomat. Még hallottam,
hogy,,25-0s a vérnyomasa, Usstk kil". Akartam
szdlni, de atubus megakadalyozott. Aztan mar
szerencsére nem emlékeztem semmire.

— Sziilei miként viselték a megprobaltata-
sokat?

— Addigra a szlileimet mdr haza engedték,
de a mamdmnak este tizkor jGtt a sugallat,
vissza kell mennie. Felmentek apuval —tdr-
va-nyitva volt az intenziv ajtaja. Szell6ztetnek?
Velem van baj? A névérek nem valaszoltak,
mondtdk, majd az orvos. Fél drdig azt sem
tudtdk, élek-e. Csak amikor kitoltak a gurulds
agyon, mondték meg nekik, hogy keringés-
Osszeomldsom volt és veseledlldsom. Mikor a
szlileim kérdezték, miért tértént mindez, Ugy
magyaraztak, hogy a szervezetem kordbban
megszokta a beteg, mindig nyitott gyenge
billentyit, és az erds, Uj billenty nem vért
akaddllya valt, igy az dtlagndl nehezitettebb volt
az 4tdllds az egészséges mikodésre. Szabolcs
doktor is visszarohant, és még a szivétultetés
is szOba kerilt — ilyen még nem volt billentyd-
belltetés esetén.

—Meddig tartott a kritikus allapot?

—Egy hétig voltam az intenziven, mert a bal
kamrdm gyakorlatilag ledllt. Az ejekcids frakcid
egy hét alatt dllt vissza |0%-rdl 50%-ra, amikor
visszahelyeztek a sima osztdlyra. Eléreszalad-
va: most mdr az EF 809, nem maradt vissza
semmilyen szivkdrosodas. Széval igen gyorsan,
szeptemberre rendbejottem, fSiskoldra is
jarhattam. Csak a Iépcsézés ment nehezen.
Mindig sirdogattam, amikor felkapaszkodtam a
harmadik emeletre.

— Aztan j6tt az Ujabb csapas. ..

—Fél év mulva, janudrban 4| fokos ldzam
lett, olyan hidegrdzassal, hogy még az 4gyam
is beleremegett. Mint az elvonds drogosok-
nal. Rémes érzés volt. Mikor megismétlédott,



sejtették, hogy nagy a baj. Hat hétre a Kut-
volgyibe keriiltem, szivbelhartya-gyulladdssal.
Mindenki azt mondta, hogy Uj mitét kell, a
belltetett billentyd nem birja ki — egyeddl
Szabolcs tandr Ur mondta, hogy varjunk, mert
agyulladt szivbe beleoperdlni fatdlis kdvetkez-
ményekkel jarhat. Igaza volt. A sok antibioti-
kum koziil a Rocephin-Ciprobay végll bevalt.
A vegetdciok eltlintek. Mechanikai billentydvel
nem lett volna esélyem —a bioconduit men-
tett meg. Teljesen meggydgyultam, az éves
kontrollok mindig negativak.

— A torténet folytatodik, hisz tébbé nem
tudott kiszabadulni a Marfan-szindréma
korébdl.

— Labadozédsomkor kezdtem el irni,,Sziv-
mUitétem szivbdl jovd torténetét”, melyet az
egyik kontrollndl dtadtam az orvosomnak.
Szabolcs doktor &rilt, ilyet egy paciensétd|
sem kapott még. Akkor mar mikédstt a 2002-
ben Bartha doktornd és Szabolcs doktor dr
4ltal kitaldlt Magyar Marfan Alapftvany. Am a
honlapjara, a marfan.hu-ra addig nem kerutt
fel semmi, 6sszesen hdrom révid szakcikk dr-
valkodott ott. Szabolcs doktor fel akarta tenni
atorténetemet, és egyben megkért, hogy Ujit-
sam fel a honlapot. Nemcsak a sorstdrsaimnak,
az orvosoknak is segitene, hogy ldssdk, hogyan
élimeg a beteg a betegségét. Ezenkivil felkért
beteg-érdekvédelmi munkatdrsnak is: tartsam
a kapcsolatot a sorstdrsaimmal, batoritsam
Sket, hogy ne féljenek a m(itéttdl. A sztereotip
kérdéseket pedig — mikor és mit dolgozhatnak,
sportolhatnak, Uszhatnak-e stb. — valaszoljam
meg magam. Magét a honlapot Agg Bence
medikus valdsitotta meg.

—Mit szélt a hirtelen jott felkérésnek?

—Megoriltem a lehet8ségnek. Szerényte-
lenség nélkil kijelenthetem, tényleg hiteles
forrasnak tartom magam. Egyre jobban bele-
vonddtam az ligybe, egyre tobb Stletet adtam.
Elkezdtem mozgatnia Marfan Férumot, ahol
érdekes témakat vitattunk meg. Milyen a jé
orvos, mondjdk el maguk a betegek a tlinetei-
ket. Beszélgettlink a csalddalapitds kockazatai-
rélis, hisz 50%-os valdszinlséggel, dominan-
san Oroklédd kérrdl van szé. Nalunk stimmel:
andvérem egészséges. ..

— Milyen feladatokat végzett sorstarsai
érdekében?

— Segftettem kiépiteni a konzilidrusi rend-
szert. Felkutattam olyan fiatal genetikust, aki
a Marfan-szindrémdval foglalkozik. Adomé-
nyokat gyUjtttink, féleg az |1 9%-os felajanld-
sokbdl. Amikor igazi lappa valtunk, elvdllaltam
aMarfan Hirmondd f8szerkesztdi dlldsét.
Most mdr kéthavonta nyomtatott formé-
ban is megjelenik, most adtuk ki a hatodikat.
lgyekszlink naprakészek lenni, Gjdonsdgokkal
szolgalni. Példdul a gerincszév8dmeényekrd|

—holott gyakoriak — sokkal kevesebbet hallani.
Ha megtudom, hogy valakinek most volt a
mUtétje (és megtudom...), megkérem a be-
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teget, hogy irjon réla. A legkisebb ,szerzénk”,
mindannyiunk kedvence, egy |4 éves kislany
volt. Az irdsa mellé tettik egy harmincéves,
kisgyermekes anya levelét. lgy egytitt tanul-
sdgosak voltak. Példdul az anya azt élte meg
alegnehezebben, hogy dtmenetileg el kellett
szakadnia a kisldnydtél. A kamasz a bardtai
hozzddlldsét részletezte. Mindig érdekelt a
pszicholdgia, késdbb ezzel is szeretnék foglal-
kozni, és az alapftvany jé iskola ehhez. Sokan
tapasztalatok nélkil jelentkeznek az egyetem-
re, nekem jutott elegendd. ..

— Az elsé Orszagos Marfan Talalkozéval
hivtak fel igazan a figyelmet magukra.

—lgen, idén dprilisban ezzel az ORMATA r6-
vidités( konferencidnkkal tettk fel a korondt
atevékenységlinkre. Addigra a betegeknek
igényik tdmadt megismerkedni egymdssal, a
sorstdrsaikkal. Egy klinikdhoz kdzeli budai szal-
loda volt a helyszin —a hotel jelképes 6sszeget
kért, ezzel tdmogatta az alapitvanyt. Szinvona-
las szakmai és orvos—beteg-taldlkozo kereke-
dett ki beléle. Osszesen nyolcvan résztvevdje
volt, fele beteg (kdzillk hiszan szivm(itéten
estek dt). A hozzdtartozok, orvosok, neves
szemész professzorok, tovdbba genetikus is
megtisztelte az ORMATA-t. Erdekes, szin-
vonalas eladédsokat hallgattak végig. Sikerdlt
személyességet is belevinni az &sszejovetelbe.
A marfanosok sokat kérdezték az orvosokat,
de egymast is. Tudjuk, ez csak az elsé 1€pés,
hisz a statisztikdk szerint kb. kétezer Mar-
fan-szindrémas él az orszdgban —hozzdjuk is
el kellene jutnunk, azokhoz is, akiknek nincs
internet hozzaférése. Ezért igyekszem mds la-
pokban is hirt adni magunkrél. Ezenkivil, gya-
korlatilag az &sszes hdziorvoshoz elkiildtiink
egy értesitSt, ami a szindréma felismerésében
segiti Sket. Reméljiik, hatdsos volt a kampany.
Erdekes embereket ismertem meg. Példaul
dr. Fazekas Arpad 87 éves gyermekorvost,
aki mar évtizedek &ta Marfan-szindrémaval
foglalkozik, és aki megsargult papiron kiildte el
korabeli cikkeit.

—Hogyan tovabb?

—Jelenleg konyvelSként dolgozom, de
id6vel teljesen az egészségligynek szeretném
szentelni magam. Foglalkozom, képzem ma-
gam a betegjogok, az érdekvédelem teriletén
is. A multkoriban meghivtak a Népjoléti
Minisztériumba egy betegjogi konferencidra,
izgalmas volt. Példdul az egyik betegcsoport
betegjogi képviselSje éles hangot Utdtt meg.
Kiborult, elege van abbdl, hogy az orvosoknak
nincs rjuk idejiik, nem foglalkoznak veltik. En
meg elmondtam,
hogy szerintem nem
konfrontdlddni kell,
hanem kézeliteni kell
egymdshoz a bete-
get ésaz orvost.

Dr. NEMEs JANOs

)

Halalt okozott a legalis
dizajnerdrog

A Péterfy Sandor utcai Kérhaz Toxikologiai
osztalyanak vezetdje szerint boltban kaphato
dizajnerdrog szamlajara irhato, hogy egy
fiatalember elhunyt a mult héten. O lehet az
elsé Magyarorszagon, aki legalisan beszerez-
hetd, kabito hatasu készitmény fogyasztasa
miatt veszitette életét —mondtaela TV2-
nek Zacher Gabor toxikolégus, a Péterfy
Sandor utcai Kérhaz osztalyvezetdje. Az In-
foRadio késébb azt kézolte, hogy az elhunyt
heteken at hasznalta tartésan az MDPV nevi
anyagot. Zacher szerint ez a szer néhany hét
tartos fogyasztas utan halalt okozhat.

Informécidk szerint a kozelmultban egy
masik haldleset is tortént, amely taldn a dizdj-
nerdrogok szdmldjdra irhatd, am a szakértdi
vizsgdlatok egyértelmien még nem foglaltak
alldst. Racz Jézsef, a Kék Pont Drogkonzulta-
cids Kézpont és Drogambulancia Alapitvany
igazgatdja szerint a bizonyftds minden ilyen
esetben rendkiviil nehézkes, hiszen az dltald-
nos drogtesztek tdbbnyire nem mutatjak ki
ezeket az anyagokat. A kilfoldi tapasztalatok
alapjdn az is elmondhatd, hogy sok esetben a
tiltélistdn nem szerepld béditd készitmények
mellé mds anyagokat is bevesznek, taldn még
rdis isznak a fogyasztok, s ez egyiittesen valt ki
haldlt okozé reakcidt szervezetiikben.

Ebbdl azonban nem szabad arra kévetkez-
tetni, hogy a legdlisan beszerezhetd drogok
haszndlata Snmagukban nem, vagy csak kevéssé
kockdzatos. Ezeknek a szereknek ugyanis a
pontos élettani hatdsat dltaldban még a szakor-
vosok sem ismerik —emlékeztetett a Kék Pont
vezetdje. Hozzdtette: a tudomdnyos irodalom-
ban meglehetdsen sok a feltételezés; bizonyos
anyagokrdl példdul Ugy tartjak: szivinfarktust
vagy veseelégtelenséget okozhatnak, de to-
vabbi kutatdsokra van sziikség ahhoz, hogy
biztosat dllithassunk. Annak egyébként, hogy
viszonylag keveset tudunk az egyes dizdjnerd-
rogokrdl, az az oka, hogy rendkiviil gyorsan és
nagy szamban tlinnek fel a piacon, és dltalaban
betiltjék, miel&tt nagyobb bajt okozndnak —de-
rilt ki Racz Jézsef szavaibdl, aki emlékeztetett,
hogy nemcsak a szerek hosszu tavd, hanem
kézvetlenil jelentkezd hatdsai is veszélyesek
lehetnek. (Magyar Nemzet)
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