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Marfan Hirmondé

Bekoszonto

Kedves Olvaso6ink!

Sikeres évet zarhatunk, én azt gondolom.

Az eddig elért eredményeket és a tovabbi célokat Novogradeczné Plétar Judit 6sszegzi

ebben a Hirmonddban.

Azt kivanom, jovdre is tartsunk ossze, segitsiink egymasnak még aktivabban!

Budapest, 2011. december 18.

Varro Csilla
F6szerkeszt6, MH

Novogradeczné Plotar Judit: Az idei év 6sszegzése

Vajon mi koti 6ssze Sergey Rachmaninovot,
Niccolo Paganinit, Ekhnaton faraét és Maria
skét kirdlyn6t? Lehet, hogy semmi. De az is
el6fordulhat - a réluk késziilt szobrok, képek
és feljegyzések alapjan -, hogy mind a négyen
egy ritka genetikai rendellenességben, Marfan-
szindromaban szenvedtek.

A Marfan-szindréoma a nagyon ritka betegsé-
gek kozé tartozik - Magyarorszagon megkoze-
lit6leg 2000 ilyen beteg él. A fibrillin-1 elneve-
zésl fehérje hibaja okozza, melynek a koto-
szoveti rendszer felépitésében van fontos sze-
repe. Kifejez6dése kiilonb6z6é mértékii lehet, a
sulyostdl a csupan egy-két eltérésben megmu-
tatkoz6 formaig. Erintheti a sziv- és érrend-
szert, a csontrendszert, a szemet, a bért, a vaz-
izomzatot, a tiid6t, a kdzponti idegrendszert.
Jellegzetes kiils6 tiinetei vannak, tobbek ko-
zOtt a testmagassagot meghaladé karfesztav,
az atlagost meghaladé magassag, a szegycsont-
és gerincdeformitas, a hosszu ujjak, de ezek
sem mindenkinél jelentkeznek. Bizonyos elval-
tozasokat - példaul a gerincferdiilést, a szem-
lencse betegségét, vagy a sziv problémait -
csak miitéti uton lehet helyredllitani. A jelleg-
zetes tlinetegyiittest Antoine Marfan (1858-
1942) francia gyermekgyogyasz irta le el6szor.
Sajnos a tapasztalat azt mutatja, ezeket gyak-
ran csak igazan szakért6 orvos veszi észre.

Mivel ez egy ritka betegség, konnyen lehet,
hogy a legtobb magyar haziorvos egész életé-
ben nem taldlkozik vele. Az, hogy nem deriil ki

id6ben, komoly veszéllyel jarhat: mivel a féve-
réér kezdeti szakasza kitagul, egy komolyabb
er6feszités soran aorta disszekcié 1éphet fel, az
aorta faldnak rétegei hirtelen szétvalnak. Ez
életveszélyes allapot, csak a gyors miitéti be-
avatkozas segit. Ha valaki rendszeres orvosi
ellendrzés alatt all, akkor megel6z6 miitéten
esik at, igy teljes életet élhet, és nem fenyegeti
ez a veszély. Nem konny(d belevagni egy ilyen
miitétbe, nem mindenkinek egyszer(i megér-
teni, hogy nincs mas valasztas. Hogy fiatal, hi-
szen jol van, akkor miért... A legfiatalabb
szivmiitott paciens 9 éves koraban esett at
ilyen beavatkozason.

Ha valakinél diagnosztizaljak a Marfant, akkor
sem Kkell kétségbe esnie. Bar életmodjan val-
toztatnia kell, életkilatasai megegyeznek egy
egészséges emberével. 2000 6ta egy alapit-
vany segiti a Marfan-szindromasok életét. A
Magyar Marfan Alapitvanyt Prof. Dr. Szabolcs
Zoltan szivsebész alapitotta néhany orvos kol-
légajaval abbdl a célbdl, hogy felkutassdk és
segitsék a Marfan-szindromas betegeket. Dr.
Bartha Elektra kardiolégus doktornd a diag-
nozis felallitdsaban segit. Palyajuk soran
mindkettdjliiknek szembesiilnilik kellett azzal,
hogy a Marfan id6zitett bombaként miikodhet.
A Klinikara sok évvel ezel6tt beszallitottak egy
fiatalt, akut féver6ér-szakadassal. Sajnos olyan
allapotban volt, hogy mar nem lehetett meg-
menteni. Ekkor sziiletett meg az elhatarozas,
hogy egy alapitvanyon keresztiil tajékoztassak
az orvosokat, mennyire fontos a korai diagné-
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zis feldllitdsa. Egy sokrétli és informativ hon-
lap segiti a kapcsolattartast, ahol forumon, or-
vos valaszol rovatban tajékozédhatnak az ér-
dekl6dék. Friss hireket, érdekességeket olvas-
hatnak, Marfanos alkot6k képeit nézhetik meg,
széval informalédhatnak barmir6l, ami ezzel
kapcsolatos. Az alapitvany egy szakértd
orvoscsoportot gyﬁjttittw maga koré, ho be-

tegek rendelkezésére allhasson. Idén Gsszel
egy kutatds is kezdetét vette, melyben az ala-
pitvany egy géndiagnosztikaval foglalkoz6
céggel, dr. Nagy Zsolt genetikai tanacsadé ve-
zetésével a betegség sziv- és érrendszeri elval-
tozasainak hatterében 4ll6 genetikai és
génexpresszios eltérések vizsgalataba fogott.

I. Orszagos Marfan Talalkozo

2011-ben egy orvos-beteg talalkoz6 szervezd-
dott Budapesten. Genetikus, szemsebész tar-
tott el6adast, betegek osztottadk meg tapaszta-
lataikat egymadssal. Az alapitvany betegjogi
képviseldje, Csilla szervezte és fogta Ossze a
rendezvényt. Hihetetlen, de Csilla szinte min-
den résztvevot személyesen ismer. Szabolcs
Tanar Urat is barmikor, barki megkeresheti
kérdéseivel. Mindig felveszi a telefont, mindig
valaszol az e-mailekre és a legfurabb kérdések
hallatdn sem lepddik meg. Mindig van ideje,
pedig szadmos tisztséget tolt be, konferencia-
kon vesz részt, kozremtikodik a Nemzeti
Szivtranszplantacids Varolista Bizottsag veze-
tésében, el6adasokat tart a Semmelweis Egye-
temen és Erdélyben, és idén egy miniszteri
kinevezés értelmében a szivsebészeti kérdé-
sekért felelGs testiilet vezetésével is megbiz-
tdk. A munkajanak él. ,Azok a peches orvosok,
akik mdst is szeretnek csindlni az orvoslds mel-
lett.” - nyilatkozta egy interjiban. Oszinte,
nem altatja a beteget hamis igéretekkel, mégis

megnyugtat. Es mindig azzal a j6 tanaccsal bo-
csajtja utjara a beteget: ,Mosolygos, boldog,
aktiv élet, pozitiv hozzddllds!”

Jelenleg kb. 180-200 Marfan-szindrémas bete-
get gondoznak a klinikan. Ez azt jelenti, hogy
1700 koriil van azoknak a szama, akik nem
jutottak el az alapitvanyhoz. Sajnos tobbségiik
talan azt sem tudja, hogy Marfanos, ezért nem
jar a megfelel6 kivizsgaldsokra, és konnyen
lehet, életveszélyben van. (Az aortagyok saj-
nos egyetlen, hirtelen vérnyomas-
emelkedéssel jaro fizikai megterhelésre sza-
kadhat.) Az alapitvany megsz6litotta a hazior-
vosokat is, tudjanak meg tobbet errdl a beteg-
ségrél, mert a korai felismerés életet menthet.
A regisztralt betegeknek pedig kis kartyat ké-
szitettek, melyen megtalalhaték a betegséggel
kapcsolatos fontos informaciok. Az alapitvany
szeretné minél szélesebb korben ismertté ten-
ni a Marfant, hogy tobbet senki ne Kkertljon
miatta életveszélybe.
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Orosz Zsuzsanna: A gyogytorna szerepe a szivmuteét

utani idoszakban I1.

Egyik korabbi szamban ott hagytuk abba, hogy
a mitét utani kovetkezd rehabilitacios sza-
kaszban mi torténik egy szivmiitéten atesett
embernél gyogytorna szempontjabdl. Ez a sza-
kasz altaldban egy rehabilitaciés intézetben
torténik, harom héten keresztiil, csapatmun-
kaban, tobb oldalrél tdmogatva az érintettet,
hogy minél hamarabb visszatérhessen min-
dennapi tevékenységeihez.

A szivmiitott embereknél nagyon fontos az
aktualis allapot felmérése, terhelhet6ség szint-
jének megallapitdsa. A nyugalmi/kezd6 pul-
zust és vérnyomast megmérjiik, majd a 6 per-
ces gyaloglo teszt kovetkezik (tobbféle teszt
létezik, 1 perces vagy 1600 méter gyalogla-
sos). A teszt soran 6 percen keresztiil 30-40 m
hosszu folyoson sétal a paciens a sajat tempo-
jaban, ahol a folyosé két végén széket helye-
zlink el. K6zben megallhat vagy leiilhet, és ha
panaszai vannak - fajdalom, fulladas, faradt-
sag, szédiilés, ajulasérzés, stb., akkor ezt felje-
gyezzik. A 6 perc alatt megtett tavolsagot le-
mérjlik, majd a rehabilitaciés szakasz végén
szintén felmérjiilk ugyanezzel a teszttel a ta-
volsagot. A gyaloglas (terhelés) utan szintén
mérjlk a pulzust és a vérnyomast. A pulzust a
betegek is megtanulhatjak tapintani, mérni a
csuklo folott. A terhelés mértékének megalla-
pitasa szempontjabdl ez fontos informacid. A
nyugalmi/torna el6tti értékhez képest a torna
kozben és utani pulzusszam emelkedés ne le-
gyen tobb, mint 20. A szivmiitét utin kapott
szivfrekvencia/pulzusszam csokkent6 gyogy-
szerek hasznalata esetén kevésbé fogja ponto-
san jelezni a terhelhet8ség mértékét a pulzus-
szam. Ezért fontos, hogy mellette Borg skalat
is hasznaljunk, amikor egy 6-tdl 20-ig terjedd
skalan a paciens maga mondja meg, hogy sza-
mara a fizikai aktivitas milyen erésségi. 12-13
pontot még elérheti, de a 15 pontot ne haladja
meg a szubjektiven mért erdsség. A teljesit-
ményt mérhetjiik kaloridban is. Az edzésnél
felhasznalt oxigénfogyasztas jellemzésére
hasznaljak a MET-et (metabolikus equivalens
quotiens). Tablazat segitségével konnyen leol-
vashatd, hogy egy-egy tipusu terhelés mennyi
MET-nek felel meg.

3 MET: mosakodas, iil6munka, borotvalkozas,
6ltozkodés, mosogatas, autévezetés

3-5 MET: 5-10 kg-os targy cipelése, tancolas,
biciklizés 11 km/o6ra sebességgel, konnyd
gimnasztika

5-7 MET: lassan 1épcs6zés,10-20 kg-os targy
cipelése, biciklizés 16 km/6ra sebességgel

9 MET: lépcsén cipekedés, 45 kg-nal nehe-
zebb targy cipelése.

Az edzési programban szerepel a 1épcsdzés,
egy emelet lépcs6én jarasa 4 MET-nek felel
meg. Pulzusszam emelkedés mértéke és a pa-
naszok - 1égszomj, faradsagérzés, szédiilés - jol
jelzik, hogy mennyit bir a paciens. El6szor
mindig egyéni, majd

csoportos torna Kke- Borglokdla
retén Dbelill nagy 5 trém ké -
izomcsoportokat 7 extrem konnyu
megmozgatd, dina- ’
A 10

gyakorlatokat épi-
tiink az edzésbe. A 4 kénnyii

. 5 12
tornat bemelegités- i
sel kezdjik (10 ‘a — .
perc), melyben lég- = kicsit nehéz
zéssel, nyujtézasok- e nehéz
kal (streching), be-

N - 4P 17
melegitjiik, felkészit- ‘s
juk a szervezetet, 1 nagyon kemény
izmokat a terhelés- o

re. Maga a tréning
kb. 15-30 perces, fontos, hogy ne legyen benne
hasprés, er6lkodés. A megeroltetd, statikus
gyakorlatot is kihagyjuk, amikor meg kell tar-
tani egy adott testhelyzetet. Példaul amikor a
karokat oldalsé kozéptartasba kinyujtva tobb
masodpercig tartjuk folyamatosan. 8-4-2
litemszamot, melyet az aerobicbol ismerhe-
tunk, hasznalunk a torna soran. A rehabilitici-
0s id6szak kezdetén keriiljiik a fels6 végtaggal
vall folott végzett gyakorlatokat féleg nyujtott
konyokkel, mert ezek jelentésen emelhetik a
vérnyomast. A levezetd gyakorlat 10 perces
legyen sétalva, 1égzéssel dsszekotve.

2011. november - december



Marfan Hirmondé

Lukacs Attila verse

Fagyos éjszakan, szemeim busulnak,
Sotét eget ezer, s "egy" csillag fényli be.
Fel csillan szemeim fénye,
Tavoli csillagkép, benne, élete ereje.

Megjelenik csoda, fények-fénye,
Gazfelh6be 61t6zott "Orion", szépség neve.
Bolcsok egyik, legszebb bolcsdje,

Sok a tarsa, még is oly maganyos.

Csillag szive oly boldog, nem értem,
Mitdl az? miért ez a fényesség?
Ott rejlik benne, amire vagyunk mindannyian,
A képlet nem Einstein-i, nem Kepler kori.

ezek 6si dalokban is benne vannak,
Dobog szivben, 1élekben.
Fagyos égboltban, csillagokban,
Egy sz06:
"Szeretet"
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Bokor Zita festménye

Minden kedves Olvasonak aldott kardcsonyt és egészségben,
sikerekben gazdag, boldog uj esztenddt kivannak a Magyar
Marfan Alapitvany munkatarsai!
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