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Apol6i miiszakrendek hatdsainak
vizsgalata Standard Shiftwork Index
alkalmazasaval - pilot vizsgalat

FUSZ Katalin, KOVACS KALIC Karoly, KIVES Zsuzsanna, MULLER Agnes, Dr. OLAH Andrds

Osszefoglalas

A vizsgalat célja: A vdltomiiszakban dolgozokndl szamos élettani folyamat circadian ritmusa zavart szenved. A szerzék
célja volt a Standard Shiftwork Index (SSI) validaldsi folyamatdnak részeként pilot study végzése, és a valtomiiszak alvasmi-
ndségre, pszichés és szomatikus dllapotra gyakorolt hatdsainak vizsgdlata.

Anyag és modszer: A felmérést a Szegedi Tudomdnyegyetem klinikdin végezték 2011-ben, nem véletlenszertien kivdlasztott
tobbmiiszakos, éjszakai, valamint nappali miiszakrendben dolgozé dpolok részvételével (n=211). Az SSI kérddivet kiegészi-
tették tovdbbi sajat kérdésekkel.

Eredmények: A csak nappal dolgozé dpolok kozott kevesebben szenvednek alvdaszavarban, mint az éjszakai és valtomii-
szakban dolgozok (p=0,002, p=0,005), valamint jobb egészségi dllapotrol szamoltak be (p=0,001, p=0,003), tovab-
ba a legkevésbé faradtnak a nappalosok érzik magukat (p=0,011, p=0,039). Az éjszakdsokndl gyakrabban jelentkeztek
gastrointestinalis panaszok (p=0,044, p=0,006), tovdabbd az éjszakai miiszakban dolgozdk a nappalosokhoz (p=0,004) és a
valtomiiszakosokhoz (p=0,003) képest is tobb kronikus betegségben szenvednek. A dohdnyzo valtomiiszakos apoldk elszivott
heti cigarettamennyisége (p=0,034), és a koffeintartalmui élénkitd italok fogyasztdsa (p<0,001) szignifikdnsan nétt a valto-
miiszakos munkavégzés kezdete dta.

Kovetkeztetés: Az éjszakai miiszakban és tobbmiiszakos munkarendben dolgozok egészségi dllapota, egészségmagatartdsa
rosszabb, mint a csak nappal dolgozoké. A szerzdk a vizsgdlat folytatdsaként arra keresik a vdlaszt, hogy a valtomiiszakos
munkarendek kéziil melyek tekinthetdk kevésbé megterheld munkarendnek.

Kulcsszavak: circadian ritmus, vdltomiiszak, alvdszavar

Examination of effects of the nurses shiftworks with application of Standard Shiftwork Index - pilot study
Katalin FUSZ, Kdroly KOVACS KALIC, Zsuzsanna KIVES, Agnes MULLER, Andrds OLAH

Summary

Aim of the study: Several physiological processes are disturbed in shift workers. The authors’s aim was to complete a pilot
study as part of the validation process of Standard Shiftwork Index (SSI) and to examine the effects of shiftwork on the quality
of sleeping and on psychical and somatic status.

Sample and methods: The survey was implemented at the hospitals of the University of Szeged in 2011, with the
participation of not randomly selected nurses working in shiftwork, night- or dayshifts (N=211). SSI was complemented
with further respective questions.

Results: Those working in dayshift suffer less from sleep disorders than nurses working in nightshift or shiftwork (p=0,002,
p=0,005), and have better health status (p=0,001, p=0,003), furthermore feel themselves less tired (p=0,011, p=0,039).
The nightshift workers had gastrointestinal complaints more frequently (p=0,044, p=0,006), as well as nurses working in
nightshift suffer from more chronic diseases than dayshift workers (p=0,004) and shift workers (p=0,003). In case of shift
workers the weekly amount of cigarettes having smoked (p=0,008) and the consumption of caffeinated refresher beverages
(p<0,001) were significantly increased since the beginning of their shiftwork.

Conclusion: Health status of nurses working in nightshifts and shiftwork are more relapsed, their health attitude is worse
than in case of dayshift workers. As the continuation of this examination the authors try to find out which variations of
shiftwork can be considered less exhausting.

Key words: circadian rhythm, shift-work, sleep disorder
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Bevezetés

A bioldgiai ritmusok az ¢lettani folya-
matok nagy részét befolyasoljak, valamint
a valtoz6 koriulményekhez torténd alkal-
mazkodéasban is fontos szerepiik van. Az
ember circadian ritmusat (kb. 24 6ras bio-
logiai ritmus) a zeitgeberek (kiilsé ingerek),
a belsé biologiai ora és a test belsd allapo-
tal hatarozzak meg (Takahashi & Menaker,
1979). A ritmusok sejtszintli szabdlyoza-
sa az oragének mikodéséhez kotddik, mig
a ritmusok szinkronizaciojat a nucleus
suprachiasmaticus (SCN) végzi (Olah et al,
2006; Csernus, 2006; Olah et al, 2008).
Szinte minden élettani folyamatnak van bi-
ologiai ritmusa, mely a legtobb szerv esetén
parhuzamosan tobb, kiilonbozd ritmicitast
jelent. Ezen ritmusok zavart szenvednek a
tobbmitiszakos munkarendben dolgozoknal,
atmeneti belsé deszinkronizacié alakul ki,
amig a szervezet bels§ 6rdja nem alkalmaz-
kodik a megvaltozott kiils6 korilmények-
hez (Sanders et al, 1999; Weibel et al, 1998).
Leggvakoribb, hogy alvas- és kozérzetza-
var jelentkezik (Florida-James et al, 1996;
Di Milia et al, 2013; Korompeli et al, 2013),
tovabba rovid- és hosszutavon mas pszicho-
szomatikus elvaltozasok megjelenéséhez is
vezethet (Harma & Ilmarinen, 1999; Szabd
et al, 2011; Nemeth et al, 2013). Szamos
kozlemény dokumentdlja a cardiovascularis
és a gastrointestinalis rendszer zavarainak
kialakulasat (Harma & Ilmarinen, 1999;
Betlehem et al, 2013; Pek at al, 2013, Matyus
et al, 2009), a daganatos betegségek megje-
lenését (Haus & Smolensky, 2012). A mun-
kahelyeken tartésan jelenlévd stresszorok
kovetkezményei lehetnek a hidnyzasok sza-
manak novekedése, a munkavallal6 motiva-
ci6 csokkenése és teljesitményromlasa is. A
munkahelyrdl val6é tavolmaradds, a beteg-
ségteher, a sziir6évizsgalatokon val6 rész-
vétel, az egészségugyi koltségek, a termelé-
kenység csokkenés részletes leirasaval sza-
mos szakirodalom foglalkozik (Cs Horvath
Z et al, 2013; /\goston et al, 2009; Boncz,
2007; Pakai et al, 2010; Molics et al, 2013;
Melczer et al, 2012; Acs et al, 2011)

Jelen kutatds az A&llatkisérletes vizsga-
lat folytatasa, melynek soran Wistar pat-
kanyok viselkedését vizsgaltuk. A nor-

mal LD (12 ¢ra vilagos, light-L/12 6ra so-
tott allatok csoportja mellett modelleztik
az apoldéi munka soran is alkalmazott ki-
lonbozd tipusu ¢jszakai miszakrendeket
(4DL/3LD; 8DL/6LD; 2DL/2LD vagvis 4
munkanap/ 3 szabadnap; 8 munkanap/ 6
szabadnap; 2 munkanap/ 2 szabadnap). A
szorongds mértékének vizsgalatahoz light-
dark box tesztet, sucrose consumption tes-
tet (cukorfogyasztasi teszt) és cortisol szé-
rumszint-mérést alkalmaztunk (Olah et al,
2008; Miiller et al, 2010).

A vizsgalat célja

Kutatasunk célja az altalunk lefordi-
tott Standard Shiftwork Index (SSI) kérddSiv
validalasi folyamatanak részeként megvizs-
galni a valtomiiszak hatdsat a dolgozok szo-
matikus és pszichés egészségi allapotara, al-
vasmindségére és egészségmagatartasara.

Anyag €és modszer

Kvantitativ, leir6 jellegli, keresztmetsze-
ti kutatast végeztink egy komplex standar-
dizalt kérdsiv felhasznalasival. Standard
Shiftwork Index 6 részbdl allé modell, a val-
tomitiszak sajatos aspektusaira irdnyulva,
melyet mar szamos kiilfoldi vizsgalatban al-
kalmaztak (Barton et al, 1995; Korompeli et
al, 2009; Burdelak et al, 2012; Korompeli et
al, 2013). A kérddéiv alkalmas tobbek kozott
a valtomiszakban végzett munka alvasmi-
ndségre, pszichés és szomatikus allapotra
gvakorolt hatdsainak vizsgdlatara.

A kérdéscsoportok (a vazlatpontok sor-
szamozasa az eredeti SSI kérddiv szerinti):

1. Altalanos bioldgiai/életrajzi informAci-
ok; valtomuszak tipusa, munkaval valo elé-
gedettség (Forras: Hackman, J.R. and Old-
ham, G.R.,1975)

2. Valtomuszak hatasa az alvasra (Forras:
SAPU Shiftwork Research Team, Sheffield)

a. Alvas kérddiv (alvas mennyisége, mi-
ndsége)

b. Krénikus faradtsag kérdsiv

3. Egyéni jolét felmérés

a. Fizikai

%z

Egészség Kérdsiv (Physical

Novér, 2014, 27(4), 1-44.
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Health Questionnaire - PHQ) (Forras: Costa
G., Verona)

b. Altalanos egészség kérdsiv (General
Health Questionnaire - GHQ) (Goldberg,
D.P., Oxford, 1972)

c. Kognitiv-szomatikus Szorongdas Kérdos-
iv (Cognitive-Somatic Anxiety Questionnaire
- CSAQ) (Forras: Schwartz, G.E., Davidson,
R.J. & Goleman, D.J., 1978)

4. Tarsas kapcsolatok és otthoni kortl-
mények felmérése (kérdések a tarsas (pl.
sport, hobbik) és otthoni (gyermekgondo-
z4s, bevasarlas) tevékenységekkel kapcso-
latban) (Forras: SAPU Shiftwork Research
Team, Sheffield.)

5. Megkiizdési kérdsiv (Ways of Coping
Questionnaire — WCQ) (Forras: SAPU Shift-
work Research Team, Sheffield)

6. A személyiség feltarasa

a. Osszetett Aktivitasi Kérd6iv (Composite
Morningness Questionnaire — CMQ) (Forras:
Smith, C.S., Reilly, C., Midkiff, K., 1989)

b. Cirkadian-tipus kérdSiv  (Circadian
Type Inventory - CTI) (Forras: Folkard S.
1979)

c. Eysenck-féle  Személyiség  Kérddiv
(Eysenck Presonality Inventory - EPI) (Forras:
Eysenck, S.B.G. & Eysenck, H.J., 1964)

A standard kérddivek esetében figyelmet
kell szentelni a fliggetlen valtozokkal torté-
nd kiegészitésre. Néhany kivételtdl eltekint-
ve a kérddivek nem tartalmaznak szocio-
demografia és egyéb, az alanyra vonatko-
z6 kérdéseket, ezért sziikséges a kiegészités
(Pakai & Kivés, 2013). Sajat szerkesztés(, ki-
egészitd kérdéskorok: éjszakai miszakban
alvéassal toltott 6raszam, passziv pihenési idé
az ¢jszakai miiszakban, munkahelyi megvi-
lagitas mindsége, a milszakban rendelkezés-
re allo étkezési id6, a munkahelyi étkezés
kortilményei és feltételei, testtomeg, testma-
gassag, kronikus betegség jelenléte, alvasza-
var megjelenése.

A kutatas helye a Szegedi Tudomany-
egyetem Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Koz-
pont intézményei, ideje: 2011. oktdber és
november.

Felméréstiink célcsoportjai a kilonbo-
z6 miiszakrendben dolgozo apolok: a tobb-
miuszakos és a kizarolag éjszakai mtiszak-
rendben dolgoz6, valamint a csak nappali
egymiiszakos beosztasban teljesité apolok.

Bevalasztasi kritériumok: apold, segédapolo
vagy asszisztensi munkakor; legalabb 3 éves
munkaviszony jelenlegi munkakortikben; a
kitoltéskor is aktiv munkaviszony; 22 és 60
év kozotti €életkor; beleegyezés a kérddiv ki-
toltésébe.

Az egyszerd nem véletlenszerd mintava-
lasztas soran oOsszesen 264 f¢ toltotte ki a
kérddivet.

A statisztikai elemzések soran az SPSS 20.0
és Microsoft Excel programokat hasznaltuk,
az alabbi statisztikai modszerek alkalmazasa-
val: lefr6 statisztika (abszolut és relativ gva-
korisdg, atlag*szoras), x*-proba, ANOVA,
kétmintds t-proba. A statisztikai tesztek ered-
ményeit 95%-os valOdszinlségi szint mellett
tekintettiik szignifikdnsnak (p<0,05).

Eredmények

A 6 részbdl allo kérddiv Osszesen 79 kér-
dést tartalmaz, szamos alkérdéssel, igy O0sz-
szesen 23 oldalas a standard kérddiv. Az
adaptalas soran a kutatasi célnak megfelelén
sziikségesnek tartottunk néhany modosi-
tast. Kutatasi célunk volt a nappali, éjszakai
¢és valtomitiszakban dolgozé apolok osszeha-
sonlitasa, azonban a kérddiv bizonyos kérdé-
seit csak a valtomiszakban dolgozok tudtak
kitolteni, igy a nappalos és éjszakas apolok-
nak 53 kérdést nem kellett kitolteni. A ha-
rom csoport Osszehasonlitasat igy 26 kérdés
esetén tudtuk kivitelezni. A 79-bdl bizonyos
kérdésekre sokan nem, vagy csak hidnyosan
vdlaszoltak, igy 13 kérdés esetén eltekintet-
tink azok kiértékelésétdl. Kiegészitettiik to-
vabbi 9 kérdéssel, igy az 0sszesen 88 kérdés-
bdl 75 kiértékelését mutatjuk be.

Osszesen 211 4pol6 kérddive volt érté-
kelhets: 68 f6 nappali mtiszakrend szerint
dolgozo, 127 £6 valtobmiiszakos munkarend
szerint dolgoz6 és 16 f6 kizardlag éjszakai
miuiszakban dolgozé apolo.

A valtémitiszakban dolgozé csoporton be-
lil elkiilonitettiink tovabbi harom alcso-
portot a muiszakrend szabdlyossdga alapjan
(csak 123 f6 adott valaszt): 13 {6 szabalyos,
azaz a ciklusok szabdlyosan ismétlédnek; 84
f6 flexibilis, azaz nem szabalyos, de a dol-
gozo6 igényeihez igazodik; 26 6 szabalytalan
(nem igazodik a dolgoz¢ igényeihez).
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I. tablazat: A vizsgalt milszakrendekben dolgozoknal jelentkezd panaszok el6fordulasi

Z .

gvakorisaga, az alkalmazott kérddivek atlag pontszamai, szorasa és statisztikai

kiilonbségei
p-érték
panasz nappali miiszak | éjszakai miiszak valtéomiiszak nappali / | nappali / | éjszakai /
éjszakai valto valto
alvaszavar 9% 40% 26% p=0,002 | p=0,005 p=0,25
alvasi szokasok 22,28+4,79 pont | 25,44+5,57 pont | 23,68+5,34 pont _ _ _
rugalmassaga min: 13, max: 35 | min: 16, max: 35 | min: 11, max: 40 p=0,032 | p=0,091 | p=0,207
. . 29,38%+6,51 pont | 34,13+6,88 pont | 31,54+6,52 pont _ _ _
faradtsag min: 16, max: 44 | min: 24, max: 54 | min: 14, max: 46 p=0,011 | p=0,039 | p=0,141
altalanos egészsé-| 22,33+4,45 pont | 27,44+6,72 pont | 24,91%+6,04 pont _ _ _
gi 4llapot min :12, max: 34 | min: 17, max: 41 | min: 14, max: 48 p=0,001 | p=0,003 | p=0,093
gastrointes-tinalis| 14,56+3,83 pont 18,0+5,93 pont 15,59+4,41 pont _ _ _
panaszok min: 8, max: 26 min: 8, max: 29 min: 8, max: 28 p=0,044 | p=0,125 | p=0,006
ﬁgf:{;i‘é‘;k 22,4% 56,3% 22% p=0,004 | p=0,97 | p=0,003

Az alvaszavar felmérése a kiegészits kér-
ddéiv alapjan tortént, melyben arra kérdez-
tink ra, hogy van-e alvaszavara a valasz-
adonak. A nappali munkarend szerint dol-
gozok csupan 9%-a, mig az ¢jszakai mun-
karend szerint dolgozok 40%-a (p=0,002), a
tobbmiszakos csoport 26%-a panaszkodott
alvaszavarra (p=0,005). A valtomiszakban
és ¢jszaka dolgozok kozott nem tapasztal-
tunk szignifikans kiilonbséget az alvaszavar
tekintetében (p=0,25). (I. tablazat)

Az SSI kérddivben szerepld ,Alvas kérdo-
iv” (2.1-2.11) kitoltése csak a valtomiiszak-
ban dolgoz6 apolokra vonatkozik. Az elsd
harom pontban tobb nyitott kérdés van, a
tobbi hat pontban otfokozatt Likert skéla
szerepel. Az Osszesitett alvaszavar pontsza-
mot ugy kapjuk meg, hogy az egyes mu-
szakokkal kapcsolatos skalakat (maximum
30-30 pont) osszeadjuk, igy maximum 120
pont kaphat6. Minél magasabb a pontszam,
annal sulyosabb az alvaszavar.

A nappali és éjszakai mliszakra, valamint
szabadnapra vonatkoz6 kérdéseket 104 f6
toltotte ki értékelhetden, azonban a déluta-
ni muszakok esetén csak 47 apolé nyilat-
kozott. Az értékelhetd kérddSivek alapjan az
egyes miuszakrend-tipusok (szabalyos, sza-
balytalan és flexibilis) és az alvaszavar ko-
z0Ott szignifikans 0sszefliggés nem mutatha-
to ki (p>0,05).

A CTI a 6.2 kérdéssor az SSI kérddsivben,
melyet eredetileg arra terveztek, hogy a

cirkadian ritmus zavara esetén mérje az al-
kalmazkodas mértékét. Két faktora van: fa-
radtsag/élénkség és a rugalmassag/merev-
ség (alvasi szokdasok tekintetében). Mindkettd
esetén a magasabb pontszadm a dimenzi6 két
véglete koziil az elsét jelzi, azaz a faradtsa-
got és az alvasi szokdsok terén rugalmassa-
got, melyek esetén maximum 60-60 pont
kaphaté.

Az alvasi szokasok rugalmassaganak fel-
mérésekor az ¢€jszakai és nappali mtiszak
kozott tapasztaltunk szignifikdns eltérést
(p=0,032), vagyvis az é¢jszakdsok rugalma-
sabbak az alvasi szokasaik terén. A valto-
miuiszakos csoport eredményei nem térnek
el a tobbi csoporttol (p=0,091; p=0,207). (1.
tablazat)

A faradtsag/élénkség kérdéssor eredmé-
nyei alapjan a nappali mtiszakban dolgozok
bizonyultak a legkevésbé faradtnak az éjsza-
kai (p=0,011) és a valtomuszakban dolgo-
z6khoz képest (p=0,039). E tekintetben az
¢jszakali és valtomiuiszak kozott nincs szigni-
fikans kiilonbség (p=0,141). (I. tablazat)

Az SSI kroénikus faradtsagot mérd kér-
déseire adott valaszok alapjan (10 kérdés,
5-5 pontos Likert skalakkal) nem tapasztal-
tunk szignifikans kiilonbséget a nappali, ¢j-
szakai és valtomiszakban dolgozok kozott
(p=0,079).

Az 4altalanos egészséggel kapcsolatban, a
SSI 3.8 kérdéssor 12 kérdése segitségével fel-
mértiik, hogy a valaszad6 az elmult hetek-
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ben hogy érezte magat. A skalan elért ma-
gasabb pontszdm rosszabb egészségi allapo-
tot jelolt (maximum 48 pont adhatd). A csak
nappal dolgozok érzik magukat a legjobban,
szemben az éjszakas (p=0,001) és a valto-
miuiszakban dolgozé (p=0,003) munkavalla-
16k csoportjaival. Az éjszakai és a valtomu-
szakban dolgozok egészségi allapotaban vi-
szont nem igazolhato eltérés (p=0,093). (1.
tablazat)

Az emésztGszervi problémék felmérése-
kor, a SSI 3.1 kérdéssoraban felsorolt 10 féle
panasz esetén arra kellett valaszolni, hogy
milyen gyvakran érezték az adott panaszokat
(igy maximum 40 pont kaphato).

Az ¢jszakal miszakban dolgozdk szen-
vednek a legnagyobb mértékben gastro-
intestinalis panaszoktél, szemben a nappali
munkarend szerint dolgozdkkal (p=0,044)
ésavaltomiiszakban dolgozokkal (p=0,006).
A nappalos és tobbmiszakos munkavallaloi
csoportok kozott nem volt kimutathato elté-
rés e tekintetben (p=0,125). (I. tablazat)

A cardiovascularis rendszer megbetegedé-
seire utalé panaszok gyakorisdganak felmé-
rését a SSI 3.1 kérdéssoraban felsorolt 9 féle
panasz segitségével végeztik, melyek esetén
arra kellett valaszolni, hogy milyen gyakran
érezték az adott panaszokat (igy maximum
36 pont kaphato).

A harom csoport (nappali, éjszakai, valto-
miiszakos) kozott nem tapasztaltunk szigni-
fikans kiilonbséget (p=0,275).

A kronikus betegségek gyakorisagat egy
egyszerti eldontendS kérdéssel mértiik fel,
eredményként azt kaptuk, hogy a nappali
miiszakban dolgozok és a valtomiszakosok
kozel azonos aranyban (p=0,97) vallottak,
hogy van kronikus betegséguk, ezzel szem-
ben az ¢jszakai muiszakban dolgozok, mind
a nappalosokhoz (p=0,004), mind a val-
tomtiszakosokhoz képest nagyobb arany-
ban szenvednek kronikus betegségekben
(p=0,003). (I. tablazat)

Megvizsgaltuk, hogy a valtomiszak sza-
balyossaga, vagyis az egymadst kovetd mu-
szakok rendszere (szabdalyos, szabdlytalan,
vagy flexibilis) befolydsolja-e a kronikus fa-
radtsagérzetet, alvaszavart, altalanos jollé-
tet, valamint az egyes kronikus megbetege-
dések gvakorisagat. Egyik panasz esetén sem
kaptunk szignifikans kiilonbséget (p>0,05)

a kiilonbozé flexibilitdst miiszakrendek ko-
zott.

A tobbmitiszakos munkarendben torténd
munkavallalas megnoveli bizonyos élvezeti
szerek fogyasztasat. A dohanyzas és alko-
holfogyasztas mértékét a heti fogyasztott
cigarettak szamaval illetve a fogyasztott al-
kohol egységekkel (pl. 1 egység = 3dl sor,
vagy 2dl bor, vagy 25ml tomény) mértuk, a
koffeintartalmu italok esetén pedig arra kel-
lett valaszolni, hogy naponta hany csészével
fogyasztanak.

A dohanyzo6 valtomiuszakos apolok elszi-
vott heti cigarettamennyisége szignifikansan
nétt a valtomiszakos rendszeri munkavég-
zés kezdete Ota (p=0,034).

Az alkoholtartalmau italt viszont nem fo-
gyasztanak tobbet a valtomiiszakos mun-
karend megkezdése ota az alkoholt fo-
gyaszto tobbmiiszakos munkarendd apolok
(p=0,34).

A koffeintartalmu élénkit§ szerek (kavé,
kola vagy tea) elfogyasztott napi mennyi-
sége ugyanakkor statisztikailag igazoltan
megndtt a tobbmiiszakos munkavégzési
munkarend megkezdése ota (p<0,001). (IL
tablazat)

Az oOsszehasonlitasokat a valtomiiszakos
csoporton beliili szabalyos, flexibilis és sza-
balytalan munkarendd alcsoportok kozott
is elvégeztiik, de nem kaptunk szignifikans
kiilonbséget (p>0,05) egvik valtozo esetén
sem.

Megbeszélés

A csak nappal dolgozok kozott kevesebben
szenvednek alvaszavarban, valamint kevés-
bé érzik magukat faradtnak, mint az éjsza-
kai és valtomuszakban dolgoz6 apolok. Az
¢jjeli munkavégzés kovetkeztében kialaku-
16 rosszabb alvasmindségrdl szamoltak be
mas kutatok is (Florida-James et al, 1996;
Karagozoglu, Bingol, 2008; Di Milia et al,
2013; Korompeli et al, 2005).

A valto- és €jszakal miszakban dolgozok
esetén rosszabb egészségi allapotot tapasz-
taltunk. A csak nappal dolgozok érzik magu-
kat a legjobban, az ¢jszakasok és a valtomu-
szakban dolgozdk kevesebb pontot kaptak
az Altaldnos egészségi allapot felmérésekor.
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II. tablazat: Elvezeti szerek fogyasztasanak alakulasa a valtomiiszakos munkarendben
végzett munka kezdetén és a felméréskor

a valtomiiszakos munkarend P
7 a felmérés idején
kezdetén
dohanyzés 41,43%+52,84 szal/hét 49,98+49,55 szal/hét
(n=46) p=0,034
alkoholfogyasztas 1,45+2,03egység/hét 1,76+1,67 egység/hét
(I’l=29) p=0’34
koffeintartalmu italok 1,71+1,32 csésze/nap 2,99+2,47 csésze/nap
fogvasztasa
(n=102) P<0,001

Az éjszakas apoloknal gyakrabban jelentkez-
tek gastrointestinalis panaszok, tovabba az
¢éjszakai muiszakban dolgozok a nappalosok-
hoz és a valtomitiszakosokhoz képest is tobb
kronikus betegségben szenvednek.

A tobbmitszakos és éjszakai munkavég-
zés karos hatésairol, azaz a pszichés és szo-
matikus megbetegedések gyakorisagarol ol-
vashatunk szdmos kozleményben. Harma és
IImarien vizsgdalata alapjan az emésztérend-
szer fekélyes megbetegedéseinek el6fordulasa
gyakoribb az ¢jszakai miszakban dolgozok
korében, valamint a szorongds és depresszio
is gyakrabban fordul el6 koriikben (Harma &
IImarinen, 1999). Saberi és Moravveji ered-
ményei szerint a tobbmiuszakosok kozott
nagyobb mértékben jelent meg legalabb egy
gastrointestainalis tinet, és a leggyakoribb
ezek kozul a savas regurgitacio volt (Saberi
& Moravveji, 2009). Nojkov és munkatarsai
vizsgdlata azt bizonyitotta, hogy a valtomu-
szakban dolgozé apolok kozott magasabb
az irritabilis bél szindroma el6fordulasa,
mint a nappali miiszakban dolgozok esetén
(Nojkov et al, 2010). Burdelak és munkatar-
sai eredményei szerint az ¢jszakai muszak-
ban végzett munka idStartama befolyasolja
a pajzsmirigy betegségek relativ kockazatat
(Burdelak et al, 2012). Németh és Irinyi fel-
mérésében a valtomiszakban dolgoz6 apo-
16k rosszabbnak értékelték egészségi allapo-
tukat, mint a nappali miszakban dolgozok
(Németh & Irinyi, 2012).

A dohanyzo6 valtomiszakos apolok elszi-
vott heti cigarettamennyisége szignifikansan

nétt a valtomiszakos rendszeri munkavég-
zés kezdete ota. A koffeintartalmu élénkité
szerek (kavé, kola vagy tea) elfogvasztott
napi mennyisége is megndtt a tobbmitisza-
kos munkavégzésti munkarend megkezdése
ota. Az €lvezeti szerek gyakori hasznalatarol
olvashatunk mas kozleményekben is (Nabe-
Nielsen et al, 2011).

A vizsgalt minta nem reprezentativ, ezért
eredményeink csupan tdjékoztato jellegtiek.
Az alkalmazott kérddivek tesztelése ugyan-
akkor szadmos tapasztalatot szolgaltatott,
melyeket a validalas tovabbi folyamata so-
ran hasznositani tudunk.

Kovetkeztetések

Eredményeink alapjan elmondhatjuk,
hogy a legkedvezSbb a nappali munkarend
az alvas, az egészségi allapot és az egészség-
magatartas szempontjabol, mig a legtobb
karos hatas az é¢jszakai munkarend eseté-
ben mutathato ki. Az éjszakai és a tobbmi-
szakos munkarendben dolgozok egészségi
allapotanak megdrzése, a pozitiv egészség-
magatartas fenntartasa, elGsegitése fontos,
ugvanakkor nehéz feladat. A valtott mu-
szak miatti egészségkarosoddasok megel6zé-
se érdekében ki kell alakitani a legoptima-
lisabb munkarendet. E cél elérése érdekében
tovabbi kutatasokat terveziink, a leggyak-
rabban el6fordulé mitiszakrendek jellemz&i-
nek és hatasainak feltarasaval. Vizsgalatunk
folytatodik mas kiilfoldi standard kérdsivek
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felhasznalasaval, kutatasunkban arra keres-
stk a valaszt, hogy a valtobmiszakos mun-
karendek kozil melyek tekinthetSk kevésbé

10.

11.

12.

megterheld munkarendnek. Vizsgaljuk majd
a leggyakrabban el6fordulé tipusokat a mi-
szakok rendszerét tekintve.
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Agresszi0 megeldzését célzo
tovabbképzés egészségugyi
szakdolgozok korében

IVANKA Tibor, IRINYI Tamds, RUDISCH Tibor, BABONITS Tamdsné
Osszefoglalas

A vizsgalat célja: Egészségiigyi szakdolgozok részére dsszedllitott agresszio megeldzését célzo tovabbképzés bemutatdsa,
illetve az elsé budapesti dllomdsdn szerzett tapasztalatok ismertetése.

Anyag és modszer: A felmérés 30 egészségligyi szakdolgozo bevondsdval késziilt, onkitoltds kérddiv és fokuszcsoport kuta-
tds keretein beliil. Az onkitoltds, sajdt szerkesztést kérddiv a program mindségét, mig a fokusz csoport a tovabbképzés tovabbi
részleteinek feltdrdsdra irdnyult.

Eredmények: A tovabbképzés mind az oktatott anyag, mind az oktatok felkésziiltségét illetden pozitiv visszajelzést kapott
a résztvevd kollégaktol. A fokuszcsoport kutatds feltarta a tovabbképzés érzékeny teriileteit és javaslatokat fogalmazott meg
a program hatékonysdgdnak novelése érdekében.

Kovetkeztetések: A tovabbképzésen kapott objektiv és szubjektiv eredmények megerdsitették az agresszio megeldzését célzo
program irdnti igényt, mindemellett tovabbi vdltoztatdsok sziikségesek a tréning jovobeni hatékonysdgdnak novelése érde-
kében.

Kulcsszavak: agresszio, tréning, fokusz csoport.

Aggression management programme for healthcare workers
Tibor IVANKA, Tamés IRINYI, Tibor RUDISCH, Tamé&sné BABONITS

Summary

Aim of the study: Introducing a programme for aggression prevention and assessing the experiences of its first session in
Budapest.

Sample and methods: The study was conducted with the involvement of 30 healthcare workers, using a self-administrative
questionnaire and a focus group session. The self-administrative questionnaires were used to evaluate the quality of the
programme, while the aim of the focus group was to reveal its further details.

Results: The training was met by positive responses both in connection with the material and the preparedness of the
instructors. During the focus group, numerous sensitive points came to light about the programme, and further suggestions
were given this way helping the improvement.

Conclusions: The objective and subjective results of the study both support the need for a training that helps prevent
aggression. However, further changes are needed in order to increase its effectiveness.

Key words: aggression, training, focus group.

Erkezett: 2014. 4prilis 7. Elfogadva: 2014. mé&jus 19.

légak 86,1%-a szenvedett el agressziv inci-

Bevezetes denst (verbélis, fizik4lis) amidta az egész-

ségugy teruletén dolgoznak, amely negati-

A probléma ismertetése van befolyasolta a beteggel valé kapcsola-
tukat, mindemellett nagymértékd negativ

Agressziv  cselekmények  eléfordulasa emociondlis hatast okozott (Ivanka, Irinyi &
egészségligyi dolgozokkal szemben vilag- Rudisch, 2014). A probléma megléte mellett
szerte novekvd tendenciat mutatd jelenség hazénkban kevés olyan tovabbképzés érhetd
(Rippon, 2000). Hazai adatok szerint a kol- el egészségligyi szakdolgozok részére, amely
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az agresszio témakorét allitja kozéppontba.
Jelen publikacio az egészségugyi szakdolgo-
zOKk részére 0sszedllitott agresszid megel6zé-
sét célz6 tovabbképzést illetve az elsé buda-
pesti helyszinen szerzett tapasztalatok be-
mutatasara fokuszal.

Rovid elméleti hattér

Hazankban az egészségligyi szakdolgozok
korében elszenvedett agresszio, erGszak gyako-
ri jelenség. Mintazatat tekintve leggyakrabban
verbalis formdaban jelenik meg, mindemellett
bizonyos esetekben fizikalis, tettlegességig fa-
juld incidenst is kénytelenek elszenvedni a fel-
adatukat ellato kollégak. Kovetkezményeként
zavartta valik a beteggel valé kapcsolatuk,
nem érzik magukat biztonsdgban munkahe-
lyiikon, negativan befolydsolja munkajukat,
mindenapjaikat. Tovabb rontja a helyzetet,
hogy az elszenvedett incidens utdn egyalta-
lan nem - vagy csak kevés — kapnak segitséget
kozvetlen munkaltatojuktdl (Ivanka, Irinyi &
Rudisch, 2014). Szamos eurdpai, tengerentuli
orszag a biztonsagos munkahely megteremté-
sét kiemelten fontos feladatnak tekintik mind
kormanyzati mind intézményi szinten. Ennek
érdekében szigoru jogi lépéseket vezettek be az
elkovetdkkel szemben (Behr, 2005), tovabba
agresszid megel6zését célzo programokat épi-
tettek be a szakdolgozok oktatasaba. A kép-
zések tartalma, terjedelme gyakran eltér egy-
mastol, mindemellett legnagyobb pozitivitasa,
hogy jelen van képzésiukben, amely egyetlen
célt szolgal, felkésziteni ket az agressziv cse-
lekmények megel6zésére, felismerésére illet-
ve annak kezelésére (Farell & Cubit, 2005).
Eredményességiiket tekintve nemzetkozi pub-
likaciok (Needham et al., 2005), (Hahn et al
2006), (McGowan et al., 1999) allnak rendel-
kezésre, melyek alatamasztjak, hogy ilyen jel-
leg programok segitségével csokkenthets az
agressziv cselekmények eléfordulasa, tovabba
novelhetd a szakdolgozok magabiztossaga ag-
ressziv magatartdst mutato személy jelenlété-
ben.

A vizsgalat célja

Bemutatni az egészségligyi szakdolgozok
részére Osszedllitott agresszi6 megelGzését

Roviditések

SPSS: Statistical Package for the Social Sciences
SD: standard deviacio

célz6 programot, mindemellett feltarni véle-
ménytket, vizsgdlva az oktatott anyag mi-
ndségét, pozitiv, negativ aspektusait, jovo-
beni lehetdségeit, végezetiil megvizsgalni az
oktatott anyag mindennapi gvakorlatba tor-
ténd illeszthetSségét.

Anyag €és modszer

Keresztmetszeti, kvalitativ, illetve kvan-
titativ kutatdsunkat osszesen 30 egészség-
ugyi szakdolgoz6 bevonasaval végeztuk
Budapesten a Péterfy Sandor Utcai Korhaz
RendelSintézet és Baleseti Kozpont kor-
hazban 2013. madjus 2-3-4n. A kollégak
szociodemografiai adatainak illetve a tovabb-
képzés mindségének mérésére onkitoltds, sa-
jat szerkesztésti kérddivet hasznaltunk. A
program erdsségeinek, gyengeségeinek, to-
vabbi lehetdségeinek, esetleges veszélyeinek
a feltarasara fokusz csoport kutatast alkal-
maztunk, melynek keretét a SWOT analizis
adta. A kollégdk szociodemografiai adata-
it leir6 formaban SPSS 19 program felhasz-
nalasaval elemeztiik, felméréstink a kutatas
etikai szabdlyainak (anonimitds, onkéntes-
ség, engedély) figyelembe vételével tortént.

Atovabbképzésoktatoi(Ivanka Tibor diplo-
mas apold & Irinyi Tamads okleveles egyetemi
apolo) a Magyar Egészségligyi Szakdolgozoi
Kamara felkérésére allitottdk ossze a progra-
mot. A gvakorlati tematika kidolgozasahoz
és kivitelezéséhez Dr. Rudisch Tibor, egye-
temi docens a Szegedi Tudomdanyegyetem,
Altalanos Orvostudomanyi Kar, Pszichiatriai
Klinika vezetd pszicholégusa lett felkérve. Az
elméleti és gvakorlati tematika 0sszeallitasa-
ban az oktatdok tobb évtizedes betegellatas-
ban (pszichiatria) eltoltott szakmai tapaszta-
latai, témakorben valo6 jartassaguk (prezen-
taciok, publikaciok), a Horatio Nemzetkozi
Pszichiatriai Tarsasag, valamint az agresszio
témakorével kapcsolatos nemzetkozi ajan-
lasok, publikaciok (Needham et al.,, 2005;
Hahn et al., 2006; McGowan et al., 1999),
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voltak az irdnyadok. A képzésen valo részvé-
tel ingyenes volt, idétartamat tekintve 1 na-

pos,

kiscsoportos (10-20 f6 maximum) for-

maban kerult megrendezésre.
Az agresszio megel6zését célzo tovabbkép-
zés elméleti részei:

1.

. Kockazatelemzés:

. Agressziv

Az agresszié multikauzalitdsa: Az ag-
resszibhoz kapcsolodo kiilonbozd defi-
nitiv. meghatarozasokat, bio-pszicho-
szocidlis modelljét, azonfeliil az egész-
ségugy specidlis tertiletein (mentdszol-
galat, suirgdsségi betegellatas, pszichi-
atria,) vizsgdlja az agressziv cselekmé-
nyek el6fordulasat.

Fokuszal azokra a
személyi, kornyezeti, szituacidhoz kap-
csol6do faktorokra, amelyek valdszint-
sithetik az agressziv cselekmény el6for-
dulasanak kockazatat.

viselkedés korai felismeré-
se: Célkeresztbe allitja a beteggel valo
elsé talalkozast, verbdlis, non verba-
lis kommunikativ jegyek felismeré-
sét, a slirgdsségi betegellatasban ismert
LABC”  megkozelités (A=assessment/
felmérés, B= behaviour/viselkedés, C=
conversation/beszéd) segitségével.

. Kommunikdcié: A témakor a kozvetlen em-

beri kommunikdcié szabdlyszertiségeire,
helyes illetve a helytelen kommunikaciéra
fokuszal agressziv beteg jelenlétében.

. Deeszkaldcié: A fogalmi meghataroza-

sokon tul bemutatja a fesziiltség foko-
zodasanak spirdljat, kiemeli az aktiv fi-
gyelem fontossagat, ezen feliil a fesziilt
helyzet megolddsdara kommunikacios
ajanlasokat fogalmaz meg.

. Korldatozdasok: A témakor a definitiv

meghatarozasokon tal fokuszal a kor-
latozasok jogi, etikai aspektusaira, be-
mutatja a kényszeritd intézkedéseknél
hasznalt dontéshozatali modellt, célke-
resztbe allitja a korlatozott beteg meg-
figyelésének, &polasdnak fontossagat
tovabba ravilagit a dokumentacio elen-
gedhetetlen voltara.

. Agressziv beteg farmakoterdpids kezelé-

se: Magdba foglalja az agressziv beteg
esetében hasznalt farmakoterapias ke-
zeléseket, azok esetleges mellékhatasait,
valamint a terapia soran felmerilé leg-
fontosabb &poldi feladatokat.

. Verbdlis kommunikdcio:

8. Agressziv incidens utdni teenddk: Az el-

szenvedett incidens utani teenddk (jogi,
intézményi, egyéni) lehetdségeit vizs-
galja.

Az agresszio megel6zését célz6 tovabbkép-
zés gyakorlati részei:
1. Agressziv viselkedés korai felismerése: A

gvakorlati feladatok az agressziv beteg
non verbalis kommunikaci6janak felis-
merését célozza meg, amelyben kozép-
pontihelyet foglal el az alapérzelmek fel-
ismerése. Gyakorldsa az Ulmi Egyetem
Orvosi Pszichologiai Intézetében kidol-
gozott FEEL (Kessler et al, 2002) teszt
felhasznalasaval torténik. A teszt al-
kalmazasa soran a résztvevéknek arc-
kifejezéseket kell felismerniiik, amely a
hat alapérzelem (diith, undor, félelem,
orom, meglepetés, banat) felismerését
gyakoroltatja. Végezetil a résztvevdk a
Rosenzweig-féle Frusztracios Teszt se-
gitségével sajat agressziojuk iranyult-
sagarodl, tipusarol alkothatnak véle-
ményt (Mérei, 1988).

A gyvakorlat
magaba foglalja a harom alapvetd
kommunikaciés stilus, az agressziv,
asszertiv és szubmissziv bemutatasat.
Tovabba az el6ado kitér az onismeret és
a kommunikacié kapcsolatdra, mind-
emellett gvakorlasra kertl a térkozsza-
balyozas, helyes és helytelen non ver-
balis kommunikacidé agressziv beteg je-
lenlétében.

. Deeszkaldcio: Kiulonbozd kommunika-

cios technikak (elterelés, parafrazi-
sok) kertilnek bemutatasra, gyakorla-
sa, 3 esetpélda (slirgdsségi, fekvibeteg,
Jjarobeteg ellatas) segitségével torténik.

. Burn out: Magaba foglalja a kiégés ki-

alakulasanak okait, ttineteit, felisme-
résének fontossagat azonfeliil kezelésé-
nek modjaira ad gyakorlati tandcsokat.
Kifejtésre kertiilt a burn out személyi-
ségre és az interperszonadlis kapcsola-
tokra gyakorolt hatasa. Gyakorlati pél-
dakkal tAmasztjuk ald, hogy a rossz lel-
ki allapotban 1év§ segiték, miképpen in-
dukalhatjak (akaratlanul) az agresszio
kialakulasanak eszkalacigjat.

. Stressz csokkentése: Sajatélmény relaxa-

ci6 keretében a részvevok az autogén
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tréning alapfokat gvakoroljdk (nehéz-
ség, melegség, sziv, 1égzés, hasmelegség,
homlokhtivosség), melynek célja, egy
konnyen alkalmazhatd, stressz csok-
kentésére szolgdlo technika elsajatita-
sa, melyet a jovében hatékonyan alkal-
mazhatnak fesziiltségeik, frusztracioik
oldasara.

Eredmények

A felmérést két alkalommal (2013. majus
2-an és 3-4n) osszesen 30 egészséguigyi szak-
dolgozo6 bevonasaval végeztiik Budapesten a
Péterfy Sandor Utcai Kérhaz RendelGintézet
és Baleseti Kozpontban. A tovabbképzésen
részvevl kollégdk 100%-a (30 f6) szenve-
dett mar el az egészségligyben munkdja so-
ran agressziv (verbdlis, fizikai) incidenst.
Atlagéletkoruk 40,64 (SD 8,84), nemek sze-
rinti eloszlasukat tekintve 90 % (27 f6) ng,
tovabbi 10% (3 £6) férfi volt. Egészségligyben
eltoltott éveik szama atlagosan 18,6 (SD
9,06) év volt. Iskolai végzettséguket tekint-
ve 21 f6 (70%) kozépiskolai végzettséget je-
161t meg, mig 9 f6 (30%) nem valaszolt erre
a kérdésre. Egészséguigyi terulet tekintetében
mind a 30 kolléga a fekvibeteg ellatast je-
Iolte meg. Az els6 budapesti allomas 0sszes
részvevdje (30 f6) az egészségligy olyan te-
rileteirdl érkeztek, ahol nagyobb kockazat-
tal fordultak el6 agressziv incidensek a tré-
ninget megel6z6 honapokban (pszichiatria,
siirgdsségi betegellatd osztaly és klinikai
toxicologia, traumatologia).

Az agresszid megeldzését célzd tovabb-
képzés mindségének mérésére egy 5 foko-
zatu Likert skalat alkalmaztunk, ahol 1-t6l,
5-ig lehetett pontozni (1= egyaltalan nem,
5= teljes mértékben). Az értékelésnél maga-
sabb pontszam nagyobb elégedettséget jelolt
a tovabbképzés mindségével kapcsolatban.
(I. tablazat)

A tréningen elhangzott el6adasokkal kap-
csolatban kijelenthetd, hogy a részvevdk elé-
gedettek voltak, amely az 5 fokozatu Likert
skalan elért magas pontszamban mutatko-
zott meg 4,44 (0,73). Abban a tekintetben,
amely az oktatok felkésziiltségét vizsgalta,
még pozitivabb eredményt sziletett 4,83

%z

(0,46). Az el6z6 két eredményhez viszonyit-

I. tablazat. Az agresszio megeldzését
célzo tovabbképzés kvantitativ
eredményei (n=30)
Résztvevok elégedettsége (1-5 Likert skala)

Elégedettség az oktatott anyaggal

atlag,(SD) 444 (0,73)
Oktatok felkésziiltsége atlag,(SD) 4,83 (0,46)
Oktatott anyag beépithetdsége a

gvakorlatba atlag,(SD) 3,4 (1,03)

SD: Standard deviacio

va az oktatott anyag gyakorlatba épithets-
ségét illetden alacsonyabb 3,4 (1,03) pont-
szama jelezte, hogy bizonyos elemek javitas-
ra, valtoztatasra, modositasra szorulnak a
jovében. (L. tablazat)

kutatas

Fokuszcsoport eredményei

n=30)

A kvantitativ kutatast kiegészitve a részt-
vevlk szubjektiv véleményeinek feltérképe-
zésére fokusz csoport kutatast alkalmaz-
tunk. Az elhangzott kérdések keretét a val-
lalati elemzéseknél hasznalt SWOT analizis
képezte, melyet adaptaltunk a tovabbkép-
zés erdsségének (strengths) gyengeségének
(weaknesses), lehetGségeinek (opportunities),
végezetiil esetleges veszélyeinek (threats) fel-
tarasara. A jelenlévSket batoritottuk arra,
hogy mind pozitiv mind negativ véleménye-
iknek adjanak hangot, fogalmazzak meg ja-
vaslataikat, melynek segitségével a jovSben
lehetdségunk lesz valtoztatni, modositani,
tovabbfejleszteni a programot. A fokusz cso-
port alatt a moderator szerepét az elméleti
oktatés vezetgje (Ivanka Tibor) irdnyitotta a
SWOT analizis szempontjai szerint, melynek
idStartama kortilbeliil 30 perc volt. A kezdeti
megilletédottséget kovetden a kollégak egyre
felszabadultabba valtak, ami nagyban segi-
tette a felmérés sikerességét. Az elhangzott
beszélgetésekrdl feljegyzéseket készitettiink,
Osszesitett eredményét tablazatban rogzi-
tettilkk a résztvevsk egyeztetésével, eldzetes
hozzajarulasava.l (II. tablazat)

Erdsségek - Strenghts:

A fokusz csoport alatt a résztvevék a to-
vabbképzés legnagyobb erdsségének az ag-
resszi0 témakorét emelték ki, amely ed-
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II. tablazat. Fékusz csoport
eredményeinek osszesitése SWOT
analizis alkalmazasaval (n=30)

Gyengeségek/

Erésségek/ Strengths Weaknesses

Hianypotlo téma Pszichiatriai iranyultsag

Oktatas jellege Preventiv eszkozok

beszerzése
S Kiilfoldi példak
Gyakorlatiassag alkalmazésa
Lehetdségek/ 2
O e Veszélyek/ Threats

Oktatott anyag bévitése Onvédelem oktatasa

Ismétlés lehetdsége Kollégak személyisége

Oktatas kiterjesztése FrdeklSdés hianya

dig hianyzott oktatasukbol. Az elméleti és
a gyakorlati elemek megismerésével atfogo
képet kaptak a témakorrdl, valamint alter-
nativakat ismerhettek meg az agressziv in-
cidensek megel6zésére, korai felismerésére és
azok hatékony kezelésére. Mindemellett az
oktatas interaktiv jellege is pozitiv megité-
1és ala kertlt, melynek segitségével lehetSsé-
guk volt a kiilonboz6 nézépontok (oktatok-
hallgatok, kilonbozd terileten, beosztasban
dolgozok) titkoztetésére, megvitatasara. Ez
egyrészt alkalmat adott a résztvevéknek az
agressziv incidensek kovetkeztében atélt fé-
lelmeik, negativ emociondlis érzéseik kibe-
szélésére, masrészt az oktatok szemszogébdl
a program jovSbeni hatékonysaganak no-
velését segitette el6. Végezetiil a kollégak a
tovabbképzés gyakorlat orientaltsagat emel-
ték ki erdsségként, amely az elméleti részek
megismertetésén tul, esetpéldakon keresztiil
probalta meg életszertibbé tenni a minden-
napi betegellatasba megjelend fesziiltséget
okozo szituaciokat.

Gyengeségek — Weaknesses:

A tovabbképzés erdsségei mellett nagy
hangsulyt fektettiink a gvengeségek feltara-
sara is, ahol tobbek kozott az oktatott anyag
pszichiatriai tertiletre val6 fokuszaltsaga, bi-
zonyos elméleti részek gyakorlatban torté-
né illeszthetdsége, tovabba kiilfoldi példak

hasznalhat6sdga mertilt fel. Egybehangzo6
vélemény alakult ki a kollégdk részérdl,
hogy a kommunikacios gyakorlatok elsaja-
titasahoz tobb idg, tobb alkalom, valamint
tobb szituacié kellene, melynek segitségé-
vel kommunikdcidjuk ténylegesen tudatossa
valhatna, melyet ezutan hatékonyan tudna-
nak alkalmazni a mindennapi betegellatas-
ban. A résztvevdk kozul tobben kétségliket
fejezték ki az agressziv incidensek megelS-
zését szolgdalo preventiv eszkozok (zart lan-
cu televizié halézat, panik gomb, személy-
hivok), beszerzését, illetve alkalmazasat il-
letéen. Mindemellett igény fogalmazodott
meg abban a tekintetben, hogy a kollégak
szeretnék, ha ilyen eszkozok beszerzésre ke-
rilnének, kiillonosen azokon a helyeken ahol
magasabb kockazattal fordulhatnak el6 ag-
ressziv incidensek (pszichiatria, stirgdsségi
betegellaté osztaly, toxicolégia, mentdszol-
galat). Jelenlétilkk, alkalmazdsuk nagymeér-
tékben csokkenthetné az agressziv inciden-
sek el6fordulasanak gyakorisagat, valamint
novelhetné munkdjuk végzése kozben biz-
tonsagérzetiiket.

Lehetdségek — Opportunities:

A tovéabbképzés jovobeni lehetdségeit fi-
gyelembe véve szdmos javaslat érkezett, me-
lyek a tematika tartalméanak bdvitését, ismé-
telhetdségét, valamint Kiterjesztésére illetGen
fogalmazodta meg. A résztvevék kozil tob-
ben vetették fel annak a lehetdséget, amely
szerint a gyakorlati szitudciokat a beteg-
szakdolgoz6 interakcigjan tal, szakdolgo-
z6-szakdolgozo, orvos- egészséguigyi szak-
dolgoz6 kozott megjelend fesziiltséget oko-
z6 helyzetekre is ki kellene terjeszteni. A te-
matika specidlis irdnyba torténd kiszélesitése
is lehetdségként mertilt fel, mivel a kollégak
munkdjuk sordan gyakran taldlkoznak spe-
cialis csoportokkal (gyermekek, ciganysag,
kognitiv problémaval rendelkezd egyének),
szitudciokkal, melyek kezelése nehézséget
okoz szamukra. Végezetil egybehangzo vé-
lemény fogalmazodott meg abban a tekin-
tetben, hogy lehetdséget kellene biztosita-
ni minden érdekl6dd egészségugyi tertileten
dolgozo6 szamaéra, hogy megismerkedjenek a
témaval, mivel agresszivitast mutato paci-
enssel az egészségligy szdmos tertiletén ta-
lalkozhatnak.
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Veszélyek — Threats:

A tovabbképzés veszélyeit, kihivasait ille-
téen az onvédelem alkalmazasanak lehetd-
sége, a kollégadk személyisége, valamint az
érdeklédésének hidnya kertilt felszinre. A
résztvevok kozott egybehangz6 vélemény
fogalmazodott abban a tekintetben, hogy az
onvédelem soha nem volt egyetlen egészség-
igvben dolgozo feladata. Az onvédelem ok-
tatasba valo beillesztését veszélyesnek, id6-
igényesnek, koltségesnek tartjak, mindemel-
lett tobben félelmiiket fejezték ki, amennyi-
ben lenne ilyen jellegi ,oktatas”, akkor az
szamon kérhetévé valhatna, figyelmen kiviil
hagyva, hogy az egészségligyben dolgozok
nagy szazaléka sem fizikailag sem pszichi-
kailag nem alkalmas ilyen jellegl ,beavat-
kozas” kivitelezésére. Tovabbi kihivast jelen-
té problémaként emlitették a résztvevdk az
egészségligyi képzésbe valo belépéskor a fel-
vételi kritérium hidnyat, amely a jelentkezdk
alkalmassagat vizsgalna. Ennek hidnyaként
szamos olyan egyén kerll az egészséguigyi
ellat6 rendszerbe, akik nem rendelkeznek
megfelel6 empatids készséggel, személyisé-
guk, viselkedésiik kevésbé teszi Sket alkal-
massa agressziv szituaciok asszertiv keze-
Iésére. Végezetil a résztvevlk egyetértettek
abban, hogy a tovabbképzés jovében akkor
lehet sikeres, ha a szervezeti, valamint az in-
tézményi igény megléte mellett az egészség-
ugvi dolgozok is aktivitast mutatnak a té-
makor atfogd megismerésére, mivel ennek
hianya a tovabbképzés hatékonysagat nagy-
mértékben csokkentheti.

Kovetkeztetések

Jelen kézirat az egészségligyi szakdolgo-
zOk részére Osszedllitott agresszié megeldzé-
sét célzé program bemutatasat, illetve az ott
szerzett tapasztalatok megismertetését tlizte
ki célul. A kapott eredményekbdl kijelenthe-
t6, hogy a résztvevdk mind az oktatok felké-
szliltségével mind az oktatott anyaggal kap-
csolatban elégedettek voltak. A fokusz cso-
port kutatés feltarta, hogy mind az elméleti
mind a gyakorlati tematika bizonyos része-
inél valtozatasra van sziikség a program jo-
vObeni hatékonysaganak novelése érdekében.
A javaslatok nagyrészt a tovabbképzés tar-

talmat, bizonyos id6kozonkénti ismétlésé-
nek lehetdségét, orszagos szintli Kiterjeszté-
sét illetéen fogalmazodtak meg. Ezen felil a
program gyakorlati elemeit is hangsulyosab-
ba kell tenni, szitudcids jatékokkal, elemzé-
sekkel, audiovizudlis eszkozok bevonasaval,
melyek segitségével érthetébbé¢, megfogha-
tobba vélnak a mindennapi betegellatdsban
leggyakrabban fesziiltséget okozé szituaci-
Ok. Tovabba a gyakorlati elemeket nemcsak
a beteg - szakdolgoz6 kozotti interakcidkra,
hanem egészségligyi dolgozok kozott (or-
vos-szakdolgozd, szakdolgozd-szakdolgozo)
megjelend helyzetekre is ki kellene terjeszteni.

Hasznosnak tartanank a kollégdk részé-
re lehetdséget teremteni Oonismereti tréning,
stressz kezelési technikak elsajatitasara, mi-
vel az elszenvedett incidens utan nem tudjak
kibeszélni problémdjukat, egyaltalan nem
vagy minimalis segitséget kapnak kozvetlen
munkaltatojuktol.

Tovabba nagyon fontosnak tartjuk a
program jovébeni kiszélesitése érdekében a
témat oktaté személyekkel szembeni krité-
riumrendszer felallitasat (személyiség, vég-
zettség, egészségligyben eltoltott szakmai
tapasztalat, agresszio témaban valo jartas-
sag) amely a tovabbképzés mindségét, hite-
lességét, egvediségét a jovSben is képes lesz
megtartani.

Végezetiil érdemes lenne kutatast végez-
ni annak bizonyitdsara, hogy ilyen jellegti

1. abra. Agresszio megel6zését c€lzo
tovabbképzés hipotézise.

Magabiztossag
agressziv beteg
jelenlétébenT

T

Negativ
emociondlis
hatésl

?

Agressziv
cselekmények
szdmal

T

AGRESSZIO
MEGELOZESET
CELZO TRENING

Befoly4solo
tényezdék
Szociodemografiai
tényezdk
Személyiség

Beteg - Szakember
kapcsolat T
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tovabbképzéssel, annak bizonyos id6kozon-
kénti ismétlésével csokkenthetd-e az agresz-
sziv cselekmények szama, javithato-e a be-
teg és a szakember kozotti kapcsolat, csok-
kenthet6-e az incidens kovetkezményekép-
pen kialakult negativ emocionalis hatas, to-
vabba novelhets-e magabiztossaguk agresz-
sziv beteggel szemben. (1. dbra)

Mindezek figyelembe vételével, a tovabb-
képzésen kapott objektiv és szubjektiv ered-
mények, a résztvevok aktiv és pozitiv hoz-
zaallasa megerdsitette, hogy igény van ag-
resszio megel6zését célzo programra, mivel
agressziv cselekményt mutatoé beteggel az
egészségligyi dolgozok munkdjuk soran bar-
mikor taldlkozhatnak.
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Egv kisvarosi gimnazium végzas
diakjainak egészségmagatartasa

FABIANNE PATAI Erika

Osszefoglalas

Avizsgalat célja: Felmérni a végzds gimnazistak egészségmagatartdsdt és azt, hogy van-e osszefiiggés a sziildk, valamint
a gimndzium tandrainak egészségmagatartdsdval.

Anyag és modszer: A felmérés egy békés megyei kisvdros végzds gimnazistdi (n=100) és tandrai (n=29) korében késziilt. A
vdlaszok értékelése SPSS programmal (kereszttdbla-elemzés khi-négyzet proba) tortént.

Eredmények: A didkok és a sziilok kdros szenvedélyeirdl kapott eredmények rosszabbak, a tandroké jobb a hazai dtlagndl.
A sziilok 79%-a, a didkok 54%-a nem sportol rendszeresen. A tanulok egészségmagatartdsat a sziilok és a tandrok nem tud-
Jjak kellden fejleszteni. A jobb tanulmdnyi eredményti tanuldk egészségesebben élnek. A kettes-hdrmas jegyeket kapo tanulok
60,0%-a, a négyes-otos tanulok 28%-a dohdnyzik.

Kovetkeztetések: Az eredményes egészségneveléshez egészségneveld szakemberekre és elhivatott pedagogusokra van sziikség,
akiknek a sziildket is meg kell nyerni a cél eléréséhez. Kozos feladat megismertetni a didkokkal az egészség fejlesztéséhez ve-
zetd utat, hogy kompetensen tudjanak donteni az egészségtikrol.

Kulcesszavak: primer prevencid, csaldd, gimndzium, egészségfejlesztés, egészségnevelés.

Title: Investigation of graduate students’ health behavior in high school of the small town
Erika FABIANNE PATAI

Summary

Aim of the study: To investigate graduate students’ addictions, their attitude towards healthy living and to find connection
between the above and their parents’” and teachers’ lifestyle.

Sample and methods: Investigating graduate students’ (n=100) and their teachers’ (n=29) lifestyles in a high school of a
small town in Békés County. The results were analyzed by using SPSS programme (Cross tabulation analysis, Chi-Square Test).
Results: While the students’ and their parents’ addictions are worse than the Nation’s average, the teachers’ tends to be
better. 79 % of the parents and 54 % of the students does not do any sports on a daily basis. The parents and teachers can't
improve the students’ lifestyle efficiently. Students with good academic grades seem to lead healthier life. 60 % of the students
with C, D grades (worse grades) smoke, while it’s 28 % of those with A and B (better grades).

Conclusions: For efficient health education we need dedicated professionals who are able to involve parents to reach the
best result. It’s a joint task to show the youngsters the way leading to a healthy life, as well as to give them the ability to be
responsible in their choices.

Key words: family, health education, primer prevention, school

Erkezett: 2014. aprilis 15. Elfogadva: 2014. m4jus 13.

Bevezetés tatott beszélgetéseim soran rendszerint arra

a kovetkeztetésre jutok, hogy az érintettek

Az egészségnevelés, egészséges ¢€letmod nem rendelkeztek megfelel6 ismeretekkel,
mindenki szdmara nélkiilozhetetlen, hiszen amelyek segitették volna d&ket az egészsé-
ez az ¢életmindséget jelentGsen befolyasolo guk megdrzésében, illetve allapotuk javita-
tényezd. Diplomas apoloként a szakapola- saban. Ha részestultek volna elegendd adek-
si feladatok mellett a betegek és a hozzatar- vat egészségnevelésben, és birtokukban lett
tozok edukacidja, egészségnevelése is a fel- volna a sziikséges tudas, tobbet tettek volna
adataim kozé tartozik, természetesen a be- az egészségukért, a mindségi élet eléréséért,
tegek allapotahoz, korulményeihez, a csa- megOrzéséért. A korhazban betegellatas koz-
ladtagok egyéniségéhez, igényeihez igazit- ben leginkabb a tercier prevencio lehetdsége-
va. A betegekkel és hozzatartozoikkal foly- it igyeksziink kihaszndalni. Azonban azok a
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betegek, akik eddigi életiikben sem tartottak
fontosnak a megel6zést, gyakran most, a be-
tegdgyban sem gondolkodnak masként, azt
valljadk, hogy mar nem érdemes valtoztat-
niuk az eddigi — gyakran egészségkarosito —
szokdsaikon. Azt, amikor egy korosan elhi-
zott, dohanyzo, 1égzési elégtelen beteget le-
fogyva, j6 altalanos allapotban elbocsatunk
az intenziv osztalyrol, nagy sikerként éljuk
meg. De minden sikert tobb tragédiaval vég-
z6d6 eset kovet, ezért gvakran érezzik azt
munkatarsaimmal, hogy szélmalomharcot
folytatunk.

Az egészségtudatosan €16 egyének védet-
tebbek a korai haldlozast okozo betegségek-
kel szemben, és ha mégis az § életukért kiiz-
dink az intenziv osztalyon, nagyobb esé-
Iytink van a sikerre, és nem kell mindunta-
lan szélmalomharcot vivni.

Az Eurdpai Uni6 tagdllamai kozott
Magyarorszag elsé a daganatos betegségek
okozta haladlozasban, valamint a sziv-, ér-
rendszeri és agyér betegségek okozta halalo-
zasban is az €élen jarunk.

A magyar lakossag 53,7%-a tuilsulyos. A
felndtt lakossag fele nem végez intenziv test-
mozgdast, harmada mérsékelt testmozgast
sem, otode pedig még 10 percet sem gyalogol
egv nap. (,Egészségfelmérés,” 2010) A 18-
34 évesek kozott a férfiak tobb mint kéthar-
mada, a nék tobb mint negyede dohanyzik.
Sajnos mar a 15-17 évesek kozott is jelentds
a dohanyosok aranya. (OECD, 2012) A tal-
zott alkoholfogyasztas noveli a korai hala-
lozasok szamat, valamint a majbetegségek,
bizonyos daganatok, stroke, sziiletési rend-
ellenességek kialakuldsanak kockazatat. A
felnStt lakossag 4,6%- a nagyivé. Ez minden
tizenkettedik férfit, és minden szazadik nét
jelent. (,Egészségfelmérés,” 2010)

Az akceleracio eredményeképpen a fiata-
lok biologiai és tarsadalmi életkora jelents-
egyre korabbi életkorban bekovetkezik, de
tarsadalmi szempontbdl nézve a felnGtté va-
las gyakran csak a harmincas években ko-
vetkezik be. A testi érés tehat gyakran nem
jar egyiitt a lelki éréssel, a felel6s magatar-
tassal. A feln6ttség szimbolumat jelenti a
kamaszok szdmdra a rizikdémagatartasok
tobbsége, ami azok korai kiprobalasahoz ve-
zet. (Bauer & Szabd, 2011) A serduldk visel-

kedését befolyasolja a baratok, a kortarscso-
port viselkedése, szokdsai, de a szil§ — gyer-
mek kapcsolat mindsége meghatarozza ezt a
befolyasol6 hatast. Kamaszkorban pszicho-
l6giai kulcsszo a reziliencia, a lelki ellenallo
képesség, amikor olyan lelki immunitds ala-
kul ki, hogy a kamasz a negativ életkorul-
mények kozott is pozitiv irdnyba tud fejléd-
ni. A vezeté haldlokok 0Osszefliggésbe hoz-
hatok az egészségtelen életmodddal. Az élet-
modot nagyban befolyasolja a személyiség,
a reziliencia is, ezért a fiatalok egészségfej-
lesztését nem lehet elvalasztani a személyi-
ségfejlesztéstdl. (Piko, 2007) A pozitiv serdii-
16kori fejlédés a megfeleld véds hatasok, fej-
16dési potencialok meglétén és megerdsitésén
alapul, amelyek féleg a fiatalokat kortilve-
v@ kozosségekbdl szarmaznak. Ezek a védd
hatasok képesek ellenstilyozni a kamaszokat
éré karos hatasokat, igy ezeket folyamato-
san erdsiteni sziikséges. A védd hatasok bel-
s6 formadi a pozitiv identitas elemei, a tarsas
készségek és a pozitiv értékek megléte, a ta-
nuldshoz, a fejlédéshez valod pozitiv attitdid.
A védofaktorok kiilsé formai kozott megta-
lalhaté a tdmogato kornyezet, a csaladi ta-
mogatdas, a pozitiv csaladi kommunikacio,
mas fontos felnétt kapcsolatok, segitd tar-
sadalmi és iskolai kornyezet. Ide tartozik a
kiilonbozé ifjisagi szervezetek, kozosségek
csoportja és a szabadid§ konstruktiv felhasz-
nalésa is. A sziil6k és az iskola 4ltal felallitott
szabdlyok adjak azokat az elvarasokat, ame-
lyek fejlédésre késztetik a kamaszt. (Piko,
2005) Ebben az idészakban a karos szenve-
délyeket kiprobalo egyébként egészséges fia-
talok nem gondolnak a hosszu tava egész-
ségkdarositd hatdsokra. Nem szdmolnak az-
zal, hogy ebben az életkorban alakulnak ki
azok az életmaddi elemek, amelyek egész €le-
tiikre hatdassal lesznek. Ekkor alapozédnak
meg a taplalkozasi szokasok, a sportolashoz
val6 viszony, és kialakulhatnak a fiigg6sé-
gek, amelyek késébb betegségeket okoznak.
Ennek tudatdban mar tizenévesen fontos az
egészséges €letmod kialakitasa, hogy felngtt
korban evidencia legyen a pozitiv egészség-
magatartas.

A lakossag rossz egészségi allapota ramu-
tat arra, hogy a primer prevencio, az egész-
ségnevelés nem elég hatékony. Csak a meg-
felelGen felvilagositott, megfeleld egészség-
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nevelésben részesils egyén képes kompeten-
sen tenni az egészségéért, tud minél hosz-
szabb ideig testi — lelki egészségben éIni.

A korai haldlozas, és a sulyos, életmindsé-
get ronto betegségek nem csak a betegekre és
rank, egészségligyi dolgozokra ronak nagy
terhet, hanem nagy anyagi megterhelést
okoznak a tarsadalomnak és az egészségligy-
nek is. Tobbek kozott ezeknek a terheknek a
csokkentése érdekében is rendkiviil fontos az
egészségnevelés, a prevencio. (Piko, 2002) Az
egészséges €letmod elsajatitasahoz elenged-
hetetlen a csaladi, sziildi példamutatds az élet
minden tertiletén, és nem elhanyagolhat6 az
oktatds sordn a tanarok altal kozvetitett at-
titddok szerepe sem. Az egészségligyben dol-
goz6 szakembereknek fel kell ismerni a csa-
14di és iskolai egészségnevelésben esetlegesen
jelen 1év§ hidnyossagokat, hibakat.

Kutatni kell, hogy milyen moédon lehet a
serduldk egészségi allapotan javitani, illetve
hogvan tudnank hatékonyan az egészséges
életmodra neveléssel, felvildgositassal egész-
ségtudatos, egészséges fiatalokat nevelni. A
m agasan képzett egészségugyi szakdol-
gozoknak ismernitik kell az egészségtejlesz-
tés lehetdségeit a tarsadalom életében.

Kutatasom soran arra kerestem valaszt,
hogy mik azok a tényezdk, amik meghata-
rozzak a fiatalok egészségmagatartasat, ho-
gyan, mivel tudunk r4juk tgy hatni, hogy a
sajat-, és kornyezetik egészsége, az egész-
ség iranti feleldsségvallalasuk pozitiv irany-
ba mozduljon el.

Ha az egészségvédelmi kompetencia érvé-
nyesul az egészségugyi ellatorendszer és az
oktatas valamennyi szintjén, akkor az elvart
lakossagi egészségi allapot javulas kulturalis
hattere is megerdsodik. (Simon, 2009)

A vizsgalat célja

Kutatdsom célja volt felmérni a végzss
gimnazistak életmaodjat, egészségmagatarta-
sat. Kutattam a szokasaikat, karos szenve-
délyeiket, egészséges €letmodhoz val6 viszo-
nyukat és azt, hogy mindezek milyen 0sz-
szefliggést mutatnak a csaladi hattérrel, a
szuldk életmodjaval, valamint a gimnazium-
ban oktat6 tanarok egészségmagatartasaval.
Végul kutattam, hogy a kapott adatok alap-

jan milyen lehetdségek vannak a kozépisko-
lasok korében az egészségtudatos magatar-
tas, az életmod fejlesztésére a csaladok és a
gimnaziumi tanarok bevonasaval. A kutatasi
eredményeim figyelembevételével lehetdség
nyilik a gimnaziumban egy atgondoltabb,
tudatosabb és hatékonyabb egészségneve-
16 munka kidolgozasara. Az eredményeket a
sziil6kkel ismertetve szamukra is még nyil-
vanvalobba tehetjik a csaladon beliili egész-
ségnevelés, példamutatas fontossagat.

Hipotézisek:

1. Feltételezem, hogy a szulSk egészség-
magatartasa befolyasolja a gyvermekek
egészségmagatartasat.

2. Feltételezem, hogy a jo tanulmanyi
eredménnyel rendelkezd tanulok egész-
ségtudatosabban élnek  (dohanyzas,
sportolas, alkoholfogyasztas).

3. Feltételezem, hogy a normdal BMI-vel
rendelkez$ tandrok tobbsége egészség-
tudatosan €, és ezt a magatartast koz-
vetiteni tudja a didkjai felé.

Anyag €és modszer

Kutatdsomat 2014 janudrjaban egy 10000
f6s békés megyei kisvaros gimnaziumaban
végeztem. A sziikséges adatokat kérddives
adatgyjtési technikdval gydjtottem oOssze.
Kilon kérddiv készilt a gimnazium utolso
éves didkjai és a tandrai szdmara. A kuta-
tasba az évfolyam 0Osszes didkjat bevontam.
A kérdSivemre az értékelhetd valaszadasi
arany a didkok korében 91 % (n=100). A
tanarok korében ez 61,7% (n= 29). Az ada-
tokat kvantitativ adatok elemzésére speciali-
zalodott SPSS (Statistical Package for Social
Science) statisztikai programba vittem be, a
feldolgozas modszere eloszlasvizsgalat, illet-
ve kereszttabla-elemzés khi-négyzet proba-
val (p=0,05). Vizsgalatom soran a kutatas-
etikai kovetelményeket betartottam (kutata-
si engedély beszerzése, onkéntesség, anoni-
mitas).

Eredmények

Jelen kozleményben csak a kutatasom egy
részét dolgozom fel, eredményeim koziil né-
hanyat ismertetek részletesen.
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EREDETI KOZLEMENY

I. A sziilok és a diakok egészségmaga-
tartasanak osszevetése

A szulok egészségmagatartasa és a diakok
egészségmagatartasa kozotti 0Osszefliggés
vizsgalatahoz kutattam a sziildk és a didkok
sportolasi-, dohanyzasi- és alkoholfogyasz-
tasi szokdsait.

Az alkoholfogyasztas elemzésekor azt ta-
pasztaltam, hogy a 6 rendszeres alkoholfo-
gyasztast bejelols didknak a sziilei csak al-
kalmanként fogyasztanak szeszes italt. A
szeszes italt nem fogyaszté 23 didk kozil
6-nak soha nem, 15-nek alkalmanként isz-
nak a sziilei és 2-nek az apja rendszeresen
iszik. 71 didk az elmult hénapban néhany-
szor fogyasztott alkoholt. Egyaltalan nem
fogyasztanak alkoholt 10 didknak a sziilei,
alkalmanként 51 didknak, 9 didknak rend-
szeresen iszik az apja, és 1 didknak mindkét
szuldje rendszeresen iszik.

A sziilék és a didkok alkoholfogyaszta-
sanak adatai alapjan készitett khi-négyzet
proba szignifikancidja 0,577 tehat nagyobb,
mint a szignifikanciaszint, azaz 0,05, vagyis
nincs Osszefliggés a valtozok kozott. A hipo-
tézisemnek ezt a részét, miszerint a sziil6k
¢és a didkok alkoholfogyasztasa kozott 0sz-
szefliggés van, elvetem.

A szuildi dohanyzasarol szold kérdésem-
re 99 diak valaszolt. A 48 nem dohanyozoé
szul6vel rendelkezd didk kozul 18-an do-
hanyoznak. Az apja 16 didknak dohanyzik,
koziluk 7-en dohanyoznak. A 15 didak ko-
zil, akinek az anyja dohanyzik, 9-en doha-
nyoznak. A 20 didk kozul, akiknek mindkét
szilgje dohanyzik, 8-an dohanyoznak. A
szul6k dohanyzasi szokasairol kapott ered-
mények rosszabbak az orszagos atlagnal,
kiilonosen a ndk esetében. A magyarorszagi
adatok szerint a férfiak 37%-a, a nék 29%-a
dohanyzik. (OECD 2012) A didkok kozott a
nemeket tekintve a lanyok 41,7%-a, a fiak
46,7%-a dohanyzik.

A szuildk és a didkok dohanyzasanak 0ssze-
fliggését vizsgald khi-négyzet proba 0,487,
tehat nagyobb, mint a szignifikanciaszint,
azaz 0,05, tehat nincs Osszefliggés a valto-
zok kozott. A hipotézisemnek ezt a részét,
miszerint a szildk és a didkok dohanyzasi
szokdsa kozott 0sszefliggés van, elvetem.

Osszevetettem a sziil6k sportolasi szo-
késait a tanulok sportolasi szokdasaval. (1.
abra) A vizsgalt csaladok 79%-&ban egy-
altalan nem sportolnak a szuldk, és ezek-
ben a csaladokban €16 46 didk sem spor-
tol. Ketten nyilatkoztak tgy, hogy hetente
legalabb kétszer sportolnak a szilei, szin-

1. abra: A sziil6k és a diakok sportolasi szokasainak osszefiiggése (n=100)
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tén két tanulo sziilei hetente egyszer spor-
tolnak, a kilenc sportolé apaval rendelkezd
didk koziil 5-en sportolnak, nyolcnak pe-
dig az anyja sportol, kozuluk is 5-en spor-
tolnak. Ezek az eredmények még az orsza-
gos eredményeknél is rosszabbak. Nemcsak
a sportolas ritka a vizsgalt csaladokban,
mindossze 42%-uk szokott kozos tarazast,
kirandulast tenni. A szuldk és a didkok spor-
tolasi adataibdl készitett khi-négyzet proba
szignifikancidja 0,388, tehat nagyobb, mint
a szignifikanciaszint, azaz 0,05, vagyis nincs
Osszefiiggés a valtozok kozott. A hipotézi-
semnek ezt a részét, miszerint a szuldk és a
didkok sportolasi szokdasai kozott Osszefiig-
gés van, elvetem.

A szul6k és a diakok egészségmagatarta-
sanak Osszefiiggés vizsgalatahoz felallitott
hipotézisemet harom részre bontva vizsgal-
tam, és az eredményeim alapjan a hipotézi-
semet teljes mértékben elvetettem.

II. A diakok tanulmanyi eredményének
€s egészségmagatartasanak osszefiigge-
sei

A kérdéivet kitolts 100 didk koziil 43-an
dohanyoznak. A f6leg kettes és harmas je-
gyeket kapo tanuldk 60,0%-a dohanyzik,
az altalaban harmas és négyes osztalyzato-
kat kap¢ tanuldk 57,1%-a. A jobb tanulma-
nyi eredménnyel rendelkezd didkok kozott
csokken a dohanyzok szama. Az 4altaldban
négyes €s Otos osztalyzatot kap6 didkoknak
28%-a dohanyzik. (2. abra)

A dohanyzasi szokdasok vizsgalatakor el-
végzett khi-négyzet proba szignifikanciaja
0,01, tehat kisebb, mint a szignifikanciaszint,
azaz 0,05. A hipotézisemnek ezt a részét, mi-
szerint a j0 tanulmanyi eredménnyel rendel-
kez6 tanulok egészségtudatosabban €élnek, a
dohanyzasi szokasok tekintetében megtar-
tom.

A didkok alkoholfogyasztasi szokéasait
vizsgalva lathato, hogy a kettes és harmas
osztalyzatokat kapo6 tanulok kozott sen-
ki nem mondta magarél azt, hogy nem fo-
gyaszt alkoholt. (3. dabra) A harmas és né-
gyves tanulok 11,4%-a nyilatkozott ugy,
hogy nem szokott szeszes italt inni, mig
a négyes-otos tanulokndl ez a szam 38%.
Néhanyszor fogyasztott alkoholt a kettes —

2. abra: A dohanyzas és a tanulmanyi
eredmény 0Osszefiiggése (n=100)
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3. abra: A tanulmanyi eredmény és az
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harmas tanulok 100%-a, a harmas-négyes
tanuldk 74,3%-a, és a négyes és otos osztaly-
zatot kapo6 tanuldk 60%-a. Hétkoznapokon
és hétvégén is fogyaszt alkoholt a harmas -
és négyes osztalyzatot kapo didkok 14,3%-a,
a négyes és 0tos tanulok 2%-a.

Az alkoholfogyasztast vizsgalva a khi-
négyzet proba szignifikancidja 0,001, tehat
kisebb, mint a szignifikanciaszint, azaz 0,05,
vagyis van Osszefliggés a valtozok kozott.
A hipotézisemet, miszerint a j6 tanulmanyi
eredménnyel rendelkezd tanuldk egészség-
tudatosabban élnek, az alkoholfogyasztasi
szokdasok tekintetében megtartom.
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EREDETI KOZLEMENY

I. tablazat: A tanarok BMI-je és az alkoholfogyasztasi szokasai (n=29)

BMI kategoriak
koérosan | normal | talsa- koérosan Total
sovany lyos elhizott
N 1 6 1 3 11
nem
% 100,0% 42,9% 9,1% 100,0% 37,9%
Szokott On szeszes italt P N 0 7 10 0 17
. alkalmanként
fogyasztani? % 0,0% 50,0% | 90,9% 0,0% 58,6%
N 0 1 0 0 1
rendszeresen
% 0,0% 7,1% 0,0% 0,0% 3,4%
N 1 14 11 3 29
Total
% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%

A kulonbozd tanulméanyi eredményt ta-
nulok kozott a rendszeresen sportolok ara-
nya kozel azonos. A 2-3, és 3 jegyeket kapo
diakok 40%-a, a 3-4, és 4-es tanuldk 48,6%-
a, és a 4-5, és 5-0s osztalyzatokkal rendelke-
z§ tanuldk 46%-a sportol rendszeresen.

Ebben az esetben a khi-négyzet proba
szignifikancidja 0,856, tehat nagyobb, mint
a szignifikanciaszint, azaz 0,05, vagyis nincs
Osszefliggés a valtozok kozott. A hipotézise-
met, miszerint a j6 tanulmdanyi eredménnyel
rendelkezd tanuldk kozott tobben sportol-
nak rendszeresen, elvetem.

III. A tanarok egészségtudatossaganak
¢s egeészségnevelési lehetdségeinek vizs-
galata

A tanarok egészségtudatossaganak meg-
ismeréséhez vizsgaltam a sportolasi-, alko-
holfogyasztasi -, és dohanyzasi szokasaikat.

A gimnazium tandrainak 56,8%-a rend-
szeresen sportol. A férfi tanarok 88,9%-a
rendszeresen sportol, mig a néknek a 45%-a.
A normadl sullyal rendelkezdék 57,1%-a spor-
tol rendszeresen, a tulstlyosak 63,6%-a, és a
korosan elhizott tanarok 66,7%-a.

Anormal BMI-érték és a testmozgds 0ssze-
fliggéseit vizsgalva az elvégzett khi-négyzet
proba szignifikanciaja 0,654, tehat nagyobb,
mint a szignifikanciaszint, azaz 0,05, vagyis
nincs 0sszefliggés a valtozok kozott. A hipo-
tézisemnek ezt a részét, miszerint a normal
BMI-vel rendelkezd tanarok tobbsége rend-
szeresen sportol, elvetem.

A BMI-értéktdl fliggetleniil a gimnazium

tandrai nem, vagy csak alkalmanként fo-
gvasztanak szeszes italt. (I. tablazat)

A tanarok alkoholfogyasztasi szoka-
sainak és a BMI-értékek Osszefliggésének
vizsgdlatakor elvégzett khi-négyzet proba
szignifikancidja 0,059, tehat nagyobb, mint
a szignifikanciaszint, azaz 0,05, ezért meg-
tartom a khi-négyzet proba nullhipotézisét,
vagyis nincs 0sszefliggés a valtozok kozott.
A hipotézisemnek ezt a részét, miszerint a
tandrok BMI-értéke és az alkoholfogyaszta-
si szokasok kozott 0sszefliggés van, elvetem.

A 29 kérddiv kitolts tanar kozil 4-en do-
hanyoznak. A nemeket tekintve a tanarndk
20%-a, és a férfi tanarok egyike sem dohany-
zik. Ez az eredmény is jobb az orszagos ada-
toknal. A 4 dohanyz6 tanarnd kozul kettd
normadl testsulyt, ketten pedig tulsulyosak.

A tandari dohanyzasi szokasok és BMI-
értékek Osszefiiggés vizsgalatakor elvégzett
khi-négyzet proba szignifikancidja 0,881,
tehat nagyobb, mint a szignifikanciaszint,
azaz 0,05, vagyis nincs Osszefliggés a val-
tozok kozott. A hipotézisemnek ezt a részét,
miszerint a tanarok BMI-je és a dohanyzasi
szokasok kozott 0sszefliggés van, elvetem.

A tandarok egészséges életmodhoz val6 vi-
szonyat vizsgdlva Osszefiiggést kerestem az
egészségmagatartas és annak megitélése ko-
zott, hogy ezt at tudjak-e adni a didkoknak.
(4. abra) A tanarok 48,35%-a az életmodjat
nagyrészt, vagy teljes mértékben egészséges-
nek itéli meg. Az egészségnevel6 munka le-
hetdségeit attol fliggetlentil itélik meg, hogy
0k maguk mennyire élnek egészségtudato-
san. Azoknak a tanaroknak, akik szerint
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4. abra: A tanarok életmoddjanal és az
egészségnevelés lehetdségeinek osszefiiggése
(n=100)
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a tandrdkon van lehetdségiik a nyilt vagy
burkolt egészségnevelésre 54,5%-a maga is
nagyrészt, vagy teljes mértékben egészséges-
nek értékeli a sajat életmodjat, 31,8%-uk pe-
dig kozepesen tartjdk magukra nézve igaz-
nak azt az 4llitast, hogy egészséges az élet-
modjuk. Azoknak a tandaroknak, akik szerint
nincs lehetdség a tandran egészségnevelésre,
71,4%-uk kozepesen €l egészséges é€letet.

Az elvégzett khi-négyzet proba eredménye
0,156, azaz tobb mint a szignifikanciaszint,
tehat a valtozok kozott nincs Osszefliggés.
Hipotézisem, miszerint az egészséges ¢€let-
modot preferalé tanarok latnak és talalnak
lehetdséget a tanodrdkon az egészségneve-
lIésre, nem igazolodott. Az adatokbdl mégis
az tlnik ki szamomra, hogy tobb tanar all
pozitivan a tandrai egészségneveléshez azok
kozil, akik maguk is egészséges életmodot
folytatnak.

Megbeszélés

Elsé hipotézisemben feltételeztem, hogy a
szildk egészségmagatartasa befolyasolja a
gyermekek egészségmagatartasat. A szuldk
¢és a diakok sportolasi-, dohanyzasi- és alko-

holfogyasztasi szokasait vizsgdlva azonban
azt tapasztaltam, hogy a szuldk szokasaik-
kal nem befolyasoljak a 18-19 éves kamaszok
egészségmagatartasat. Ezt az eredményt ova-
tosan kell kezelnlink. Igaz, hogy a hipotézi-
sem nem igazolodott, de egy negativ tenden-
cia mégis fellelhet6 mindkét mintdban. Azért
sem mondhatjuk, hogy a sziil6k esetleges ka-
ros szenvedélyei, szenvedélybetegségiik nem
hat a kamaszokra, mert a sziil6i magatartds
instabilitasa, kiszdmithatatlansaga, a negativ
csaladi 1égkor, a csalddon beliili stressz, elha-
nyagoltsag érzése, esetleges valas hatdsara a
lelki immunitas, a reziliencia nem tud kiala-
kulni. Az €letmoddot pedig a reziliencia is befo-
lyasolja. (Klein, 2007)

Masodik hipotézisemben feltételeztem,
hogy a jo tanulméanyi eredménnyel rendel-
kez6 tanulok egészségtudatosabban élnek
(dohanyzas, sportolas, alkoholfogyasztas).
A didkok egészségmagatartasat a tanulma-
nyi eredmények tiikrében vizsgalva egyértel-
miuen latszik, hogy a jobb tanulmanyi ered-
ménnyel egyutt jar az egészségtudatosabb
magatartas. A gyengébb iskolai eredményt
tanulok kozott tobben dohényoznak és az
alkoholfogyasztas is gyakoribb. A tanulma-
nyi eredmény és a rendszeres sportolds ko-
zott azonban nem taldltam Osszefliggést.
Ennek oka lehet a didkok tulterheltsége. Mig
a gyengébb tanulmanyi eredménnyel rendel-
kezdk a tanulas rovasara sportolnak, addig a
jo tanuldknak a délutani tanulés és az eset-
leges maganorak utan mar sem idejuk, sem
kedviik nincs a sportolashoz. A rendszeresen
sportoloknak a nemek kozti eloszlasa egyér-
telmten azt mutatja, hogy a fiuk kozott tob-
ben végeznek rendszeres testmozgast.

Harmadik hipotézisemben feltételeztem,
hogy a normal BMI-vel rendelkez$ tanarok
tobbsége egészségtudatosan é€l, és ezt a ma-
gatartast kozvetiteni tudja a didkjai felé.

A tanarok egészségtudatossaga jo. Az or-
szagos atlagndl tobbet sportolnak, ami a
férfi tanarokra kiilondsen jellemzd. Osszeha-
sonlitva a tanarok és a szulSk sportolasi
szokdsait azt tapasztaltam, hogy a tanarok
sportolasi aktivitasa sokkal nagyobb, mint a
példamutatas szempontjabol rendkiviil fon-
tos szildi aktivitas. A tandrok korében az al-
koholfogyasztas kisebb mértékd az atlag po-
pulaciéval osszehasonlitva.
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A dohanyzasi eredmények is jobbak az
orszagos adatoknal, a kérddivet kitolts fér-
fi tandarok nem dohanyoznak. A tanarok
az egészségnevel6 munka lehetdségeit at-
tol fliggetlentil itélik meg, hogy 6k maguk
mennyire élnek egészségtudatosan. Az ada-
tokbol mégis az tlnik ki szdmomra, hogy
tobb tanar &ll pozitivan a tanodrai egészség-
neveléshez azok kozil, akik maguk is egész-
séges ¢életmodot folytatnak.

Kovetkeztetések

Hazank elsé a daganatos betegségek okoz-
ta haldlozasban, de a sziv-, érrendszeri, és
agyér betegségek okozta haldlozasban is az
élen jarunk. A korai halalozéas, és a sulyos,
¢letmindséget rontd betegségek nem csak az
egvén szamadara jelentenek tragédiat. Nagy
megterhelést okoznak az egészségligynek,
¢és nagy anyagi megterhelést ronak a tarsa-
dalomra. Tobbek kozott ezeknek a terhek-
nek a csokkentése érdekében is a prevencio
fontos eszkoze az egészségnevelés. Az egész-
ségtudatossdgra mar gyermekkorban el kell
kezdeni az egyének felkészitését. Ehhez elen-
gedhetetlen a csaladi, szuldi példamutatas,
és nem elhanyagolhaté az oktatas soran a
tanarok Aaltal kozvetitett attitidok szerepe
sem. Fel kell ismerni a csaladi és iskolai ne-
velésben esetlegesen jelen 1évé hidnyossago-
kat, hibakat.

Kutatasom soran egy Kkisvarosi gimnazi-
um végzdls tanuldinak és nevelSinek egész-
ségmagatartasat mértem fel. A kdros szenve-
délyeket vizsgalva rossz eredmények szilet-
tek a didkok és sziileik korében. Sok tanul6
dohanyzik, és gyakori az alkoholfogyasztas
is. A tanuldk sportolasi szokdasai fejlesztés-
re szorulnak. A tanarok egészségmagatar-
tasa jobb az orszagos atlagndl. A sportolas-
hoz sok lehetSséget nyujt az iskola, az infra-
struktara biztositott a tanuldk szamaéra. A
meglévl lehetdségek maximalis kihasznala-
sahoz a testnevel§ tanarok bevondsara van
sziikség.

A j6 tanulmanyi eredménnyel altalaban
egvltt jar az egészségtudatosabb magatar-
tas. Sajnos a sziildi példamutatast és egész-
ségnevelést a didkok valaszai alapjan nem
tartom elégségesnek.

Tudatosabb ¢és hatékonyabb egészségne-
vel6 munka kidolgozasara van szikség a
gimnaziumban. Ennek érdekében nélkiiloz-
hetetlen a sziilék figyelmének felhivasa az
egészségnevelésben betoltott szerepiikre. A
hatékonysag eléréséhez az iskola egészség-
nevel$ programjaba Sket is be kell vonni. Az
osztalyfénokokkel valé beszélgetések mellett
az iskola ismeretterjeszt§ elGadast is szer-
vezhet az érdekl6dd sziilék szamara. Ebbe
a felvilagositd6 munkaba bekapcsoléodhat az
egyetemi apolo, aki segiteni tudja az iskolat
a szul6knek sz0l0 ismeretterjesztd program,
akar programsorozat megszervezésében, le-
bonyolitasdban, és eldadoként is kozremt-
kodhet.

Annak ellenére, hogy az iskola deklaralt
feladata az egészségnevelés, tobb tanar ugy
érzi, erre nincsenek meg a lehetdségek a tan-
orakon. Esetiikben a hatékony iskolai egész-
ségnevelésben vald kozremiikodés fejleszté-
sét tartom a f6 célnak.

A tanarok egészségneveld munkdjanak ta-
mogatdsdra az iskola bevonhatja az egyete-
mi dpolokat, akik akar osztalyfénoki 6rakon
is segiteni tudjak szaktudasukkal az osztaly-
fonokok munkajat. Sziikség van még a di-
dkok szamadra szervezett tanoérdkon kivi-
li egészségnevel6 programokra is. Ezekben
természetesen a pedagogusoknak is részt
kell venniik. Azt azonban mindenképpen
vegvik figyelembe, hogy a tanarok is tal-
terheltek, és segitség nélkiil ez tal nagy fel-
adat szamukra. Amikor otleteket kértem a
diakoktol az egészségfejlesztd programok-
hoz, voltak, akik hatarozott elképzeléseket
irtak le. A programok szervezésébe ezeket
a kreativ, érdekl6ds, az egészséges életmo-
dot fontosnak tart6é didkokat be kell vonni.
A sz(kos tandri és anyagi kapacitasok miatt
jO megoldasnak latom a varosban elérhetd
eréforrasok megnyerését, kiils6 tdmogatés
megszerzését. A karos szenvedélyekrdl szo-
16 el6adasokat a varosban praktizalé orvo-
sok és pszicholégus valamint egyetemi apolo
részvételével képzelem el.

A gimnazium egészségnevelésének eldre-
mozditasaban az egyetemi dpoldknak, mint
egészségtudomanyi szakembereknek van
szerepuk, hiszen aktivan részt tudnak venni
egy egészségtejleszts iskolai programsorozat
megtervezésében és kivitelezésében.
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Eredményeket akkor lehet elérni, ha az
eszkoz nem a tiltas, hanem a felvilagositas,
és az alternativak, egészséges lehetdségek

felkinalasa, megismertetése. Ezért az egész-
ségmagatartas fejlesztését a lehetGségek fel-
kinalasaval lehet elérni.
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AZ APOLAS GYAKORLATA

Egészségugyi €s szocialis tapasztalatok
egy ritka betegség, a Pompe-kor
apolasa kapcsan

TOTH Monika, Dr. VARDI Katalin Borbdla

Osszefoglalas

Avizsgalat célja: A Pompe-kor ultra ritka mitokondridlis betegség, melynek gydgykezelési modja az enzimpotlo terdpia. A
szerzdk vizsgdltak a Pompe-korban diagnosztizalt betegek életformdjdt, betegséggel kapcsolatos ismeretanyagukat. Ezt egybe-
vetették a gondozds sordn végzett rendszeres dllapotfelmérés eredményeivel, ennek kapcsdn felmérték a betegek complience-ét.
Vizsgalati médszerek: A kutatdst a Torokbalinti Tiidégyogyintézet Rehabilitdcios Osztdlyon kezelt, Pompe-kérban szenve-
dd betegek kozott végezték (N=14). A betegek ismetereinek felmérése személyes interjii formdjdban tortént. A rendszeres enzim-
potlo kezeléssel kapcsolatos tapasztalatok a beado centrumok dpoldival készitett telefonos interjii formaban keriilt rogzitésre
és rendszerezésre. Az adatok feldolgozasa Microsoft Excel program segitségével tortént.

Eredmények: 2012-ben Magyarorszagon, Pompe-kérban diagnosztizalt betegek szama 14 f6 volt (12 felnétt, 2 gyermek).
Az elsd tiinetek megjelenésétdl a pontos diagnozisig eltelt idd minden ismert pdciens esetében (egy sziirt gyermek esetét kivéve)
dtlagosan 13,4 év volt. A betegek koziil 10-en enzimpotlo kezelésen vettek részt. A vizsgdlatbol kideriilt, hogy az enzimpétlo
kezelésben részesiild betegek dllapota nem romlott. A lednygyermeknél a CK szint csokkenése mellett az életkordnak megfeleld
fejlodés, mozgds, valamint hangképzésjavulds mutathato ki.

Kovetkeztetések: A Pompe-betegségben diagnosztizdltak szamdra az enzimpotlo kezelés a kordbbi haldlos kimenetel helyett
a teljes értékii élet lehetdségét kindlja, a kiegészitd terdpidk pedig részben fokozzédk az enzimpétlds hatékonysdgdt, részben
pedig javitjdk a betegek szubjektiv életmindségét.

Kulcesszavak: dpolds, compliance, Pompe-kor

Healthcare and social aspects of nursing in relation to the rare Pompe disease
Moénika TOTH, Katalin Borbdla VARDI

Summary

Aim of the study: Pompe disease is a rare mitochondrial disease, which is treated with enzyme replacement therapy. The
authors examined the lifestyles of patients diagnosed with Pompe disease, and their knowledge regarding the illness. They
compared this with the results of the regular checkups performed during the care process, in order to assess the patients’
compliance.

Sample and methods: The research was conducted among patients suffering from Pompe disease, treated at the Rehabilitation
Department of the Torokbdlint Institute of Pulmonary Medicine (N=14). The survey of the patients’ knowledge took place in
the form of personal interviews. The findings related to the regular enzyme replacement therapy were recorded and collated
in the course of interviews conducted by telephone with the nurses of the centres administering the treatment. The data was
processed using Microsoft Excel software.

Results: In 2012 in Hungary the number of patients diagnosed with Pompe disease was 14 (12 adults, 2 children). The time
elapsed from emergence of the first symptoms to the precise diagnosis in the case of all known patients (except in the case of
one screened child) was an average of 13.4 years. Ten of the patients were receiving enzyme replacement therapy. The survey
revealed that the conditions of the patients receiving the enzyme replacement therapy did not deteriorate. In the case of the
female child, the decrease in CK levels was accompanied by growth and movement consistent with her age, and an improvement
in vocalisation.

Conclusions: For patients diagnosed with the once fatal Pompe disease, enzyme replacement therapy now offers the
opportunity of a full life; and complementary treatments not only boost the effectiveness of the enzyme replacement, but also
improve the patients’ subjective quality of life.

Key words: nursing, compliance, Pompe disease
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Bevezetés

A Pompe-kor igen ritka izombetegség, a
légzdizomzat elsorvadasa miatt halalhoz ve-
zet, mely a tarolasi betegségek csaladjaba
tartozik. Az irodalomban mas néven 2-es ti-
pusu glikogéntarolasi betegség, 2-es tipusu
glikogenozis, savanyu maltaz elégtelenség
néven is fellelhet6. Annyira ritka, hogy a
WHO az un. ,ultra-orphan” (magyarul
kilonlegesen arva) betegségek kozé sorolta.
(Illés & Trauninger, 2009, 1llés & Vardi-Visy,
2009)

Azonban XXI. szazadi biotechnoldgia
az elmult 6 évben lehetévé tette a betegség
gyogyszeres kezelését, mely mar nemcsak a
beteg ¢letkilatasait, de életmindségét is jelen-
tésen javitja. Ennek kapcsan pedig szamos
testi-lelki &polasi feladat mertil fel, mely az
apolasi személyzetet ujfajta, eddig alig is-
mert kihivasok elé allitja.

2012-ben csupan 14 regisztralt Pompe-
korral diagnosztizalt beteg volt Magyaror-
szagon. 2 kisgyermek és 12 felndtt. A nagy-
kortt pAciensek félévente jelennek meg az
osztalyunkon allapotfelmérés, rehabilitacios
kezelés, erénlétjavito és ,életforma emlékez-
tetd” tréning céljabol. Ennek soran a felnétt
betegek néhany napra talalkoznak a két kis-
gyerekkel is. A kozos egytittlét nemcsak arra
alkalmas, hogy ezen idGszak szerint sziiksé-
ges ellatasban részesiljenek, de arra is, hogy
egymassal megoszthassak tapasztalataikat,
beszéljenek sziikségleteikrsl. Ezen idd@szak
alatt nalunk kapjdk meg kéthetenként ese-
dékes infiizios adagjukat.

Elméleti hattér

A betegség kialakulasa, eléfordulasa
Europaban

A Pompe-kor autoszomadlis recessziven
oroklédé betegség. 1932-ben Johannes Cas-
sianus Pompe irta le a generalizalt glik-
ogéntarolast a késébb klasszikus, infantilis
formaként kategorizalt korképben. (Illés &
Trauninger, 2009, 1llés & Vardi-Visy, 2009

A glikogén katabolizmus felismeréséért
1947-ben Nobel-dijat kapott Gerty Theresa
Cori osztalyozta a betegséget 2-es tipusu

glikogéntarolasként 1952-ben. A lizoszo-
mak 1955-ben tortént leirdsat kovetden
1963-ban Henri-Géry Hers fedezte fel. (Hers,
1963), hogy a lizoszoémalis alfa-glikozidaz
gén (GAA) hianya okozza a betegséget, és
ezzel a Pompe-kor lett az elsd ismert lizo-
szOmalis tarolasi betegség.

Az elsé késdi induldsu esetet 1970-ben
kozolték, majd 1979-ben klénoztak és leir-
tak az enzimet kodolo gén szekvencigjat. A
Pompe-kor gyakorisagat tekintve az ,ult-
ra-orphan” korképek kozé tartozik a tob-
bi, kb. 50 lizoszoémalis tarolasi betegséghez
hasonléan. Az elméleti sziiletési incidencia
1/40 000 és 1/146 000 kozott valtozik, ez
azonban a korai mortalitas és a diagnosz-
tizalas nehézsége miatt magasabb, mint a
tinetekkel rendelkezd betegek prevalencidja.
(Myozyme® alkalmazasi el6iras)

Eurépan belil kiemelkedik Hollandia és
Belgium: a 2008. évi adatok szerint a 16
millié lakost Hollandidban a betegek sza-
ma 106 volt, ami a négyszer nagyobb la-
kossagui Franciaorszag ¢és Nagy-Britannia
betegszamaval egyezik meg. A hazank-
hoz hasonloan tizmilli6 lakosa Belgiumban
a betegszam 38 volt, mig az ugyancsak
tizmilli6 lakost Gorogorszagban 12, Portu-
galidban 13, Svédorszagban 6 beteget kezeltek.
Ausztridban az ismert betegek szama 12,
Csehorszéagban 3. (Illés & Trauninger, 2009)

Magyarorszagon 2012-ben 14 diagnosz-
tizalt Pompe-koros beteg volt. Mindannyian
a betegség késdi indulast formajaban szen-
vednek, klasszikus csecsemdkori Pompe ko-
ros beteget még nem diagnosztizaltak az or-
szagban. A betegek kozott 12 felndtt volt és
2 gvermek. Az egyikiik atipikus Pompe be-
teg, csecsemdkordban jelentkezett szivmeg-
nagyobbodas, de a késdi indulasu korra jel-
lemzden lassu progresszio volt megfigyelhe-
t6. A masik gyvermek egyeldre tiinetmentes.

Kiszlrésére —magasabb kreatininkinaz
szint miatt, szaritott vércseppteszttel kertlt
sor, amit késébb genetikai vizsgdlat is meg-
ergsitett. A kozlemény megirasakor 2 és fél
éves volt az emlitett fidgyermek.

A betegség patogenezise

Az izomzat energiaigényét a citoplazmati-
kus glikogén lemosasabol szarmazo gli-

Novér, 2014, 27(4), 1-44.

28



AZ APOLAS GYAKORLATA

koz fedezi. Ennek kapcsan a glikogén egy
része autophag vakudlumon Kkeresztiil
vagy a membran direkt invaginaci¢javal a
lizoszo6makba kertil, ahol az alfa-glikozidaz
metabolizalja.

Az alfa-glikozidaz elégtelen mitikodése,
csokkent vagy hidnyzo6 aktivitasa okoz-
za a Pompe-kort. Az enzim savanyu ko-
zegben, a glikogénben az alfa-1,4 és alfa-
1,6-gliikozkotések hidrolizisét katalizalja. A
952 aminosavbol all6 enzimet a 17. kro-
moszoémara lokalizal6do, 20 exonbdl allo
savanyu alfa-glikozidaz gén (GAA) kodol-
ja. A transzlaciot kovetéen a 110 kD pre-
kurzor enzim glikolizalodik az endoplaz-
matikus reticulumba, majd mannoéz-6-
foszfat reziduumok épiilnek be a Golgi-
kompartmentbe, amelyek segitik a lizoszo-
malis transzlokaciot. A szigndl szekvencia
lehasitasat kovetSen tovabbi hasitasok tor-
ténnek részben a lizoszémadkba, és igy ala-
kul ki a lizoszomalis 70 és 76 kD nagysagu
aktiv forma.

A gén mutaciot okozhatja az enzimfe-
hérje szintézisének termindlasa vagy korai
degradaciojat, amely teljes aktivitashianyt
eredményez, mig mas mutéciok esetében az
enzimaktivitas csokkenése kovetkezhet be.
A hidnyz6 vagy csokkent aktivitas miatt a
lizoszomalis glikogén lebomlasa gatolt, és a
lizoszémaban felhalmozoédik a glikogén. A
koros glikogéntarolds a myocardiumban, a
vazizomzatban, az erek és az emésztGrend-
szer simaizomzataban, a hepatocytdkban és
a vesében mutathato ki, de tarolnak az ideg-
rendszeri Schwann-sejtek, a paraszimpati-
kus plexus sejtjei, az als6 motoneuronok, a
spinalis ganglion sejtek és a kozponti ideg-
rendszeri glia is.

A tobbszori szoveti tarolas ellenére a
tunetek elSterében az izomérintettség all,
amelynek mechanizmusa nem teljesen tisz-
tazott. Részben magyarazhatja a folyamatos
mechanikai terhelés, nyujtas. A progressziv
glikogéntarolas az izom-0sszehtzodas disz-
funkcidja, izomgyengeséget és az izomszovet
destrukcidjat okozza. Allatkisérletek alapjan
feltételezik, hogy a gliik6z hiany miatt meg-
nd az autophagocyta-képzés, amely a sejt
dezorganizacidjat eredményezi. Ehhez jarul-
hat a tarolas miatt érintett egy¢éb lizoszoma-
lis enzimek diszfunkcigja is. A lymphocyték-

ban, fibroblastban, izomban mért enzimak-
tivitas a klinikai képpel és a betegség kezde-
tével tobbnyire korreldl:<1% a csecsemdkor-
ban indul6, 1-10% a gyermekkori indulasa
és 5-30% a juvenilis / feln6tt kezdetd kor-
formakban.

(Illés & Trauninger, 2009, Illés & Vardi-
Visy, 2009)

A betegség természetes lefolyasa

Bar az életkori kezdet és a progressziod
alapjan egyes alcsoportok viszonylag jol sze-
paralhatok (pl. korai és késéi indulasu for-
mak), kontinuitasrél van sz6: altalanossag-
ban jellemzS, hogy minél késébb jelent-
keznek a tinetek, a betegség progresszio-
ja annal lasstibb, és a cardiomyopath-
ia hidnyzik. Kezelés nélkiil azonban a fel-
ndttkori kezdetd korkép is halédlos, a pro-
gresszio egyre gyorsul. A légzésfunkciokban
akar két év alatt 1ényeges romlas kovetke-
zhet be a késdi indulasta formakban is, a ha-
lalhoz végsd soron a légzdizmok elsorvada-
sa vezet.

Az egyéni prognozist dontden a rezidudlis
enzimaktivitas hatarozza meg. A haldl csak-
nem mindig 1égzési elégtelenség, a pumpa
funkci6 totalis kimeriilése miatt kovetkezik
be. Jelentkezhetnek azonban olyan formak
is, amelyben egyedil a 1égz6 izomrendszer
érintett. (Merkli H, et al., 2008)

A betegség diagnosztikaja

Az infantilis esetek diagnézisa kevésbé
problémas, mint a késdi indulast korképeké,
ha a jellegzetes tridsz (cardiomegalia, izom-
gyengeség, izomhipotodnia) alapjan gondol-
nak a betegségre. A késéi indulasu formak-
ndl a diagnosztikus késés atlagosan hét-tiz
év.

Az orvoshoz fordulés elsé évében a be-
tegek felét diagnosztizaltak, 20%-ban egy-—
ot év, 28%-ban 5-30 év a diagnozis késése.
(Bereznai et al., 2011)

Kiilonosen nehéz lehet a diagndzis, ha a
betegség dontSen légzészavarral indul. A
magyarorszagi, 1égzési elégtelenséggel in-
dul6 felnéttkori esetben, irodalom alapjan,
5-40 év telt el a diagnodzis meghatarozasaig.
(Bereznai et al., 2011)
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Fizikalis vizsgalat

Csecsemdkorban a jellegzetes tridsz (car-
diomegalia, izomgyengeség, izomhipotoénia)
Pompe-kérra gyants. (Baethmann, 2008)
Az infantilis forméaban a nyelv, a m4j, ese-
tenként a 1ép megnagyobbodasa észlelhetd,
tipikus a myopathids arc macroglossiaval.
Tovabbi jellegzetes, akar kezdeti tiinet le-
het a paradox légzéssel jar6é légzészavar.
Gyermekkorban az enyhe izomtiinetek is fi-
gvelmet érdemelnek. Az izomgyengeség és
légzészavar kombinaciéja Pompe-kor kiza-
rasat igényli barmelyik életkorban (Merkli
H. et al., 2006). Az izomgyengeség elsGsor-
ban a diaphragmat (kovetkezménye légzés-
zavar), a paraspinalis izomzatot (kovetkez-
ménye fokozott lumbalis lordosis, scoliosis)
és a csip6ovi izomzatot (kovetkezménye
Gower mandver, illetve Trendelenburg-ja-
ras) érinti. (1-2. képek)

1. kép: Jellegzetes a hyperlordosis és a
scapula kiboltosulasa

Forrds: http://www.medscape.org/viewarticle/568049_2

A vallovi izomzat kevésbé érintett, és a
distalis kézizomzat sokdig megkimélt. A re-
keszizomzat érintettségének elsé jele, hogy a
beteg fekve nehezen kap levegé6t (orthopnoe),
ulve alszik, reggel feje f4j, faradékony, nap-

kozben aluszékony. Késéi induldsu esetekben
eléfordulhat az alszar pseudohypertrophigja.

Laboratériumi paraméterek

Pompe-kor gvanuja esetén a szérum krea-
tinkindz (CK), aszpartat-aminotranszferaz
(ASAT), alaninaminotranszferaz (ALAT)- és
laktat-dehidrogenaz (LDH)-szintjének ismé-
telt mérése sziikséges mindegyik formaban.

2. kép: Gower mandver (jellemzd
diagnosztikai teszt) kivitelezése késdi
indulast Pompe-korban

Forrds: Hirschhorn 2001

Az infantilis formdban a CK emelkedé-
se (atlagosan 6-700, maximum 2000 U/
ml) korreldl a betegség sulyossagaval. A
transzamindz- és LDH-szint a progresszio-
val szintén emelkedhet, akar nagyobb mér-
tékben, mint a CK szint.

A nem klasszikus formakban a CK-,
LDH-, ASAT- és ALAT-szint emelkedése
90-95%-ban figyelheté meg, és a tiinete-
ket még nem mutaté betegek esetében is je-
len lehet. Fiziologids CK-t csak 18 éves kor
utan indul6é esetekben észleltek. Az LDH-,
ASAT-, ALAT- szint emelkedésének hianya
azonban nem zérja ki a korképet. Az egyéb
glycogenosisoktol eltéren Pompe-korban
nincs vércukorcsokkenés vagy egyéb meta-
bolikus zavar.

Specifikus gliik6z-tetraszacharidok (Glc4)
meghatdrozasa vizeletbdl infantilis korkép-
ben 100%-o0s szenzitivitast mutatott, és az
enzimpo6tlo terapiara adott klinikai valasszal
is korrelalt, de egyéb glikogéntérolasi beteg-
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ségekben is megemelkedhet. A Glc4 terme-
lése szérumenzimek hatasanak a kovetkez-
ménye, amelyek a keringésbe kertilt gliko-
gént bontjak. A nemzetkozi gyakorlatban
a teszt alkalmazdisa egyelSre nem terjedt el
(Hirschhorn et al.,2001)

Az enzimaktivitads mérése

A betegség diagnosztizalasdban legfon-
tosabb eszkoze az alfa-glikozidaz-aktivitas
meghatarozasa. Gyanu esetén — kiilonosen
a késdi kezdet formdakban — akkor is java-
solt, ha az izombiopszia nem mutat gliko-
géntdrolast. Emellett az enzimaktivitas a be-
tegségkezdet legmegbizhatobb prognosztikai
faktora is: az infantilis kezdet koérformék-
ban az enzim aktivitasa <1%, és nem teszi
lehet6vé a klasszikus és nem klasszikus ese-
tek elkiilonitését; a juvenilis formakban az
aktivitdas 1-10%, mig a felnéSttkori kezdetd
betegségben 5-30%.

Az enzimaktivitds vérbdsl (lymphocyta,
leukocyta), fibroblastkultiirabdl, izombdl és
Ujabban szaritott vércseppbdl hatarozhato
meg. Bar a 2006-ban ismertetett iranyelvek
a fibroblastbdl vagy izombél meghatarozott
enzimaktivitast tekintik a diagnoézis arany
standardjanak, ez a gyakorlatban a tech-
nikai nehézségek és a vérbdl végzett vizs-
galatok (leukocyta, lymphocyta, szaritott
vércsepp) technikai javulasdnak kovetkez-
tében ¢és megbizhatosdganak ismeretében
valtozdson megy at. A mérésnél hasznalt
szubsztrat maltoz, glikogén vagy mesterség-
es 4-MUG (4-metil-umbelliferyl-glikozid). A
kompetitiv, neutralis maltdz enzimek gat-
lasara az a karboz a legoptimalisabb, amely
a leukocytakban és lymphocytdkban is meg-
bizhatéva tette a mérést. Konszenzus alapjan
két enzimaktivitas mérése torténik: az egyik
a szelektiv GAA-aktivitds-mérés mesterséges
4-MUG-szubsztrattal, a karbdz jelenlétében.
Szubsztratként glikogén nem javasolt, mert
nem kiiloniti el a betegséget a pseudodefici-
entiatol.

A masodik, referenciamérés valamelyik
masik lizoszomadlis enzim aktivitdsanak
meghatarozasa - példaul béta-galaktozi-
daz vagy béta-hex6zaminiddz — a minta mi-
ndségének ellendrzésére: rossz mindségd
minta alacsony enzimaktivitdssal jarhat és
alpozitivitast okozhat.

(Ilés & Trauninger, 2009, Baethmann,
2008)

Uj, rendelkezésre allo lehetSség az en-
zimaktivitds mérése szaritott vércseppbdl
fluorometrias vagy tomegspektrometrids
modszerrel. A gyors, megbizhaté és ké-
nyelmes modszer késéi indulédsu, felnGttko-
ri Pompe-korban a heterozigotak és betegek
differencidlasat is lehet6vé teszi. Két fontos
esetben lehet nagy jelentdsége: alkalmaz-
hat6 az Gjszulottek szilirésére és egyéb gya-
nus esetekben is elsé szlrdvizsgdlat lehet.
Ujsziilottekben e modszerrel retrospektiv di-
agnozisra volt lehetdség.

Nemrégiben, 132 000 ujszulott prospektiv
szlrésére kerult sor Tajvanon, amely az 0j-
szulott-populaciéo korulbelil 45%-at érin-
tette. Négy Pompe-beteget diagnosztizaltak,
harom infantilis és egy valoszintileg nem
klasszikus korformat. Az Gjszilottkori szi-
rés a korai terapiara is lehetdséget nyujtott.
(Illés & Trauninger, 2009, Illés & Vardi-Visy,
2009)

A konszenzusnak megfelelGen, ha a szari-
tott vércseppbdl mért aktivitas csokkent,
megerdsitd vizsgalat javasolt izombdl vagy
fibroblastkultirabol, vagy genetikai tesz-
telés. A megerdsité masodik teszt mellett a
diagnozist tamogatja a CK-, ASAT-, ALAT-,
LDH-szint-emelkedés a szérumban, és a
Glc4-, Hex4-szint-emelkedés a vizeletben.
(Illés & Trauninger, 2009, Illés & Vardi-Visy,
2009)

E konszenzus feltehetden valtozni fog a
modszer Kiterjesztésével. A magyar felnétt
betegek esetében a vérbdl (lymphocyta, a
karboézzal, béta-galaktozidaz- kontroll) vég-
zett aktivitdsmérés minden esetben egyér-
telm eredményt adott, a kontrollt és hetero-
zigotakat is differencialta, és a masodik teszt-
ként elvégzett genetikai vizsgélat alatamasz-
totta az eredményeket. Ausztridban a
modszert bedllitottak, megtortént tobb mint
11 000 ujszilott szilrése 29 diagnosztizalt
beteggel Osszehasonlitva, amely jelezte a
modszer egyszerlségét, megbizhatosagat és
gyorsasagat. (Illés & Trauninger, 2009, Illés
& Vardi-Visy, 2009)

Képalkoto6 vizsgalatok
Infantilis kezdeti korforméakban a mell-
kas-rontgenfelvétel vagy echokardiografia
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3. kép: Jellegzetes cardiomegalia a Pompe-
kor infantilis formajaban

Forrds: http://www.lysosomallearning.com/healthcare/about/
Isd_hc_abt_pompe.asp

a sziv massziv megnagyobbodasat jelzi.
(3. kép) Gyakran légzészavar miatt készi-
tett mellkas felvételen dertil ki az egyidejd
cardiomegalia.

Az izom-MR nem része a diagnozisnak, az
eltérések aspecifikusak, de jelezheti az izmok
érintettségét, elsGsorban a combizomzatét.
A legelGszor érintett izmok a m. adductor
magnus és m. semimembranosus, majd a m.
biceps femoris és m. quadriceps femoris. Az
MR segithet az izombiopszia helyének ki-
vdlasztasaban. A jovében eldrelépést hozhat
az izom MR-spektroszképidja, a 13C-MR-
spektroszkopia az izom glikogéntarolasat
jelzi. Csecsemdknél az altatas sziikségessé-
ge az MR ellenjavallatat képezi, a felnéttkori
formakban pedig gyakran a légzészavar nem
teszi lehet6vé a hosszan tarté hanyatt fek-
vést. A koponya képalkot6 vizsgdlatai nem
jeleznek specifikus eltérést.

Ritkan ugyan, de eléfordulhat hydroce-
phalus, feltehetGen felszivodasi zavar miatt,
és aneurysma vagy allomanyi vérzés els6-
sorban a felnéttkori formaban feltehetSen
az érfali tarolas és destrukcio kovetkeztében.

Kardioldgiai és 1égzésfunkciés vizsgalatok,

Poliszomnografia

Az EKG enyhén megrovidult PQ-interval-
lumot jelezhet az infantilis kezdet( esetek fe-
Iében. Magas és széles QRS-komplexumok és

egyéb repolarizacids zavarok is lehetnek. Az
echokardiogréfia a kamrafalak és a septum
megvastagodasat jelzi a glikogéntarolas mi-
att az infantilis kezdet( esetek 84%-aban. A
bal kamrai kidramlas gatolt. A pitvar az ese-
tek 10%-aban szintén hypertrophias lehet. A
szivizomzat kiilonosen jol reagal az enzim-
potlo terdpiara: a betegek 84-94%-ban fo-
kozatosan javult a cardiomyopathia, a bal
kamra mérete atlagosan 58%-kal csokkent,
a bal kamrai kidramlas szignifikdnsan nétt.

Az EKG szintén tikrozi a terapias valaszt.
A gyermekkori, juvenilis-feln6tt indulasa
forméakra nem jellemz§ a cardiomyopathia,
de el6fordulhat  Wolff-Parkinson-White
(WPW)-szindréoma vagy arrhythmia forma-
jaban, ezért kovetés javasolt. (Illés & Vardi-
Visy, 2009) A légzésfunkcio mérése alapvetd
diagnosztikai teszt. Csecsemdk és felndSttek
esetében egyarant allhat 1égzészavar a klini-
kai kép elGterében. A felnéttkori formaban
a légzészavar elsG jele lehet az orthopnoe.
A vitéalkapacitast fekve is célszerti mérni, a
diaphragma érintettsége esetén a belégzési
vagy forszirozott vitalkapacitas esik, 20%-
os csokkenés a diaphragma érintettségé-
re utal. Amennyiben a vaz- és 1égz6 izom-
zat egyarant érintett, mindig mérlegelni kell
Pompe-kor lehetdségét. A betegek kortilbe-
lil harmadaban a légzészavar és a kifejezett
vazizom gyengeség egylitt fordul elS, egy-
harmadéban viszont megel6zik egymast.

A légzéstunkciokban akar két év alatt 1é-
nyeges romlds kovetkezhet be a késdi indu-
last formékban is. Ezért az izom érintett-
ségtdl és az életkortol fliggetlenil a késéi
indulast koérformédkban a légzésfunkciok
rendszeres ellendrzése sziikséges. Az enzim-
potlo terdpia kapcsan is sziikséges a 1égzés-
funkcidok monitorozasa. A 1égz6 izom gyen-
gtilésének egvik elsé jele lehet az alvas fiig-
g6 hypoventilatio, ezért a felnSttek esetében
poliszomnografias vizsgélat javasolt. Az al-
vas alatti 1égzészavar megitélésére nem ele-
gendd a pulzoximetria. Vérgaz analizissel
kombindlt poliszomnografiat javasolnak
minden esetben a diagnozis felallitasat kove-
téen. Amennyiben faradékonysag, reggeli fej-
fajas jelentkezik- alvasi apnoere, myopathia
okozta hypoventilaciora van gyanu, mely az
alvas REM fazisdban a legjellegzetesebb. A
beteg allapotanak felmérésére, nyomon ko-
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vetésére, a terapia hatékonysag ellendrzésére
Magyarorszagon évente poliszomnografiat
javasolnak. (Illés & Vardi-Visy, 2009)

Nagyon fontos vizsgalat a légzésfunk-
cio allva/ilve végzett mérése mellett a fekve
valé mérés is. A vizszintes helyzetben mér-
heté vitalkapacitas, amennyiben 10 %-kal
csokkent a fliggSleges helyzethez mérten,
akkor az a 1égzd izmok, kiilonosképp a re-
keszizom ¢érintettségét, gyenguilését jelzi.
Ez érdekes modon korreldl az alvas alat-
ti vérgaz szintekkel, amennyiben a funkci-
ondlis vitalkapacitds ha 40% ala csokken és
a fekvé allo érték kozti kiillonbség megha-
ladja a 10%-ot, akkor éjszaka hypercapnids
hypoventilatio mérhetd. A garatizmok gyen-
gesége miatt obstruktiv alvasi apnoe szind-
roma is kialakulhat. Mindezek egytuttesen
horkolast, alvasi apnoét, reggeli fejfajast
¢és nappali aluszékonysagot okoznak, ezért
a beteg kovetése soran célszerti rakérdez-
ni ezekre a panaszokra, és pozitivitas esetén
poliszomnografiat javasolni. Egyik esetiink-
ben a poliszomnografids kép centralis alva-
si apnoe szindromadra volt jellegzetes, az ap-
noe kapcsan nem jelentkezett hasi és mell-
kasi 1égz6 mozgas. A hypersomnia miatt a
beteg el6bb kertilhet alvaslaboratériumba,
mint neurolégushoz, és az alvaszavarral
kombindlt emelkedS szén-dioxid- koncent-
racid nappali alvdsrohamokat és hallucina-
ciokat okozhat viszonylag jol mozg6 beteg
esetében is. Az obstruktiv alvasi apnoe ese-
tén els6 1épésben folyamatos pozitiv nyo-
masu légzéstamogatas (C-PAP) javasolt, ¢j-
szakai hypoventillatio jelentkezésekor két-
szint pozitiv nyomdsu légzéstamogatas
(BiPAP), és ezt kovetden javasoljak éjszaka-
ra oxigén adasat. Noninvaziv lélegeztetés
(BiPAP) bevezetése sziikséges, ha az artéri-
as vérben a pCO2 45 Hgmm-nél nagyobb.
Megfontoland6 akkor is, ha ennél jobb érté-
kek mellett kifejezett az alvas alatti 1égzésza-
var, amely elalvasi nehezitettségben, gyako-
ri éjjeli ébredésben, reggeli fejfajasban, fara-
dékonysagban, koncentracidézavarban, han-
gulatzavarban, palpitatioban, 1égtti fert6zé-
sekben manifesztal6dhat. Ilyen esetekben is
poliszomnogréafia javasolt.

A hazai felnéttkori Pompe-betegek ellata-
sat jol szervezett neurologus-tiddégyogyasz-
alvasspecialista-dietetikus-rehabilitacios

4. kép: A beteg poliszomnografias felvétele
(sajat készités)
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team latja el, amely rendszeresen konzultal
az iranyelvekrdl és betegek egyéni ellatasi
sziikségleteirdl.

A 4. képen 1évé poliszomnografias felvé-
telen lathato, hogy alvas sordan a betegnél
légzésleallasok (apnoék) alakulnak ki, a lég-
arammeérd (NAF) ekkor nem mutat kitérést.

A légzésledllas idején a betegnél hasi és
mellkasi (VAB és VTH) 1égz6 mozgds nem
figyelhet6 meg. Ez a centralis alvasi apnoé-
ra tipusos kép, obstruktiv légzészavar esetén
ugyvanis az elzarodott légut mellett légaram-
14s nincsen, a beteg azonban az apnoe alatt
improduktiv 1égzémozgasokat végez, a VAB
és VTH fokozodo kitéréseket regisztral. A
centralis alvasi apnoe soran a légzékozpont,
az ingertletvezetés, vagy muszkularis de-
fektus miatt a légzémozgasok hianyoznak,
és ez vezet végeredményben a 1égzéssziinet-
hez és az azt kisérd hipoventillacidhoz.

Elektromiografia (EMG)

Az EMG myopathids elvaltozast jelez , ha
jelen van jellemzd lehet a pseudomyotonia.
El6forduldsa azonban felnéGttek esetében rit-
ka, 59 beteg kozul ketts esetében észlelték.
A mellsé szarvi motoneuronok érintettsége
miatt ritkdn kronikus neuropathia jelei is
megfigyelhetdk.

Izombiopszia

Az izombiopszia képére a vakudlas myo-
pathia jellemzd, a vakudélumokban perjodsa-
vas Schiff-reagens (PAS)-pozitivan fest6-
d6 anyaggal, amely a glikogéntarolast jel-
zi. Pozitivan festédnek a vakuoélak savanyu
foszfatazzal is, amely a lizoszomalis taro-
lasra utal. Az amildz csokkenti a PAS -pozi-
tivitast, mivel emészti a lizoszomalis gliko-
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gént. Enyhe mitokondrialis érintettség is le-
hetséges. Befolyasolhatja az eredményt az
izombiopszids hely kivélasztdsa, és a minta
kezelése, amely esetleg a glikogén kioldodasat
okozhatja, és dlnegativ eredményhez vezet.

A nem klasszikus lefolyasud, elsGsorban
juvenilis- feln6ttkori kezdet betegség kozel
negyedében azonban hianyozhat a glikogén-
tarolas, és az izomlelet csak aspecifikus vagy
félrevezetd eltéréseket — maginternalizaciot,
rostméret-variabilitast, hasitast, kotdszove-
ti felszaporodast — jelezhet. Ezért a PAS-po-
zitivitas hidnya nem zdarja ki a juvenilis fel-
ndttkori Pompe-kor lehetdségét. Masrészt az
izom glikogéntarolasa egyéb betegségekben
is el6fordulhat (példaul I1I., IV., V., VI. tipust
glycogenosis); elérehaladott Pompe-korban a
glikogén mar extralizoszomalisan is tarolo-
dik, ez megneheziti az elkiilonitést ezektdl a
betegségektdl. Az elektronmikroszkopos kép
szintén a lizoszomaAlis glikogéntarolast jelzi.

Az izombiopszias lelet korreldl a betegség
lefolyasaval és az enzimpo6tlo terapia hatasat
is tukrozi. Tobb tanulmany eredménye jelzi,
hogy korabban kezdett kezelés, amikor még
az izomrostpusztulas kevésbé kifejezett, jobb
klinikai javulast eredményezhet.

Az elektronmikroszkdpos izomszoveti kép
ot stadiumba sorolhat6: az els6 két sta-
diumban felismerhet§, megtartott a szo-
veti struktura; a harmadik stadiumban a
myopathia stlyos, és kifejezett a citoplaz-
matikus glikogéntarolds; a negyedik sta-
diumban a lizoszomalis glikogén mar ke-
vés, €és a citoplazmatikus glikogén domi-nal
a lizoszomdk ruptardja miatt; az otodik,
végstadiumban pedig extenziv a citoplaz-
maglikogén, a sejt oedemds, és mar nem
ismerhetd fel a fibrillaris struktira. Az en-
zimpo6tlo terdpidra jo szovettani valaszt ado
betegek biopszias lelete 1-2. stadiumot, mig
nem vagy alig reagalo klinikai kép esetén
3-5. stadiumot jelzett.

Fontos klinikai elv, hogy az izombiopszia
nem a diagnozis végsl eszkoze: az enzim-
aktivitas meghatarozasa vagy bizonyos ese-
tekben mutdcioés analiziskotelezd a diagnozis
felallitdsahoz. (Illés & Trauninger, 2009)

Genetikai vizsgalatok
A diagnozis felallitasahoz altalanossagban
nem sziikséges a mutaciok ismerete, ameny-

nyiben az oroklédés, a klinikai kép és a di-
agnozis eszkozeként az enzimaktivitas csok-
kenése Pompe-kort definidl. A mutécié ana-
lizis nem poétolja az enzimaktivitds-mérést,
mivel kevésbé megbizhat6: a nagy deletiok,
duplikacidk, tobbszoros exoninszerciok a pri-
merek kotddését befolyasolhatjak, a komp-
lett deletio nem mutathato ki, igy alnegativ
vagy dalcarrier leletet, eredményezhetnek. A
felnéttkori formaban a genotipus és a klini-
kai kép kevésbé korrelal.

A mutacié vizsgalatanak harom fontos
oka van: 1. ha az enzimaktivitas a fiziologias
tartomany als6 hataran van a késdi indulasa
korképekben, igy a diagnozis bizonytalan; 2.
a carrierek felkutatasaban jatszik szerepet;
3. a praenatalis diagnodzis egyik lehetdsége,
bar hosszabb id6t vesz igénybe, mint az en-
zimaktivitas mérése a chorionbo6l. A Pompe-
kor diagnozisat kovetden genetikai tandcs-
adas sziikséges.

A testvérek szlirése — enzimaktivitas-mé-
rés, majd szikség szerint az indexmutacio
keresése — javasolt az etikai elveknek megfe-
leléen: a testvérek lehetnek preszimptémas
hordozdok (25%), egészséges carrierek, ha
csak az egyik allél érintett (50%), és mutaci-
o0t nem hordozo egészségesek (25%).

Enzimpotlo kezelés

A Myozyme® nevi gyoégyszer egy alfa-al-
gliikoziddz nevili mesterségesen eldallitott
enzim, mely a glikogénszint szabalyozasaért
felel6s. A Myozyme® felnéttek, gyerekek, és
serduldk, igazoltan Pompe-korral diagnosz-
tizalt betegek kezelésére alkalmas gyogyszer.

A glikogén, energiat, biztosit a szervezet
szamara, a Pompe-korban szenvedd betegek-
nél a glikogénszint nagymeértékd emelkedése
a jellemzd6. (Myozyme® alkalmazasi elGiras)

A Pompe-korban szenvedd betegek enzim-
potlo kezelésben részestilnek havonta két al-
kalommal. Ajanlott mennyiség 20 mg/ttkg,
vénas inftizi6é form4jaban.

A Myozyme® készitmény nagyfoku pre-
cizitast, és odafigyelést igényel alkalmazasa
sordn, illetve az asepsisre vonatkoz6 szaba-
lyok betartasat.

A készitmény hitdszekrényben tarolan-
do6 (2°C-8°C). A higitads utan azonnal felkel
haszndlni, bar a készitmény 24 d6ran keresz-
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I. tablazat: Pompe-korban szenvedd betegek enzimpotlo kezelése

Beteg
testsaly 96,0 kg
0ssz mg/kezelés 1920,0 mg 38 amp
inflizi6 mennyisége 250 ml Tml=18 csepp
infzié koncentracio 7,68 (mg/ml) norm: 0.5-4
csepp/ perc

1. 30 Perc 1 mg/tskg/6ra 48,00 mg 6 ml 4
2. 30 Perc 3 mg/tskg/6ra 144,00 mg 19 ml 11
3. 30 Perc 5 mg/tskg/6ra 240,00 mg 31 ml 19
4. 30 Perc 7 mg/tskg/ora 336,00 mg 44 ml 26
5. 30 Perc 7 mg/tskg/6ra 336,00 mg 44 ml 26
6. 30 Perc 7 mg/tskg/6ra 336,00 mg 44 ml 26
7. 30 Perc 7 mg/tskg/ora 336,00 mg 44 ml 26
8. 13 Perc 7 mg/tskg/6ra 144,00 mg 19 ml 26

223  perc Osszesen 1 920,00 mg 250 ml

til megdrzi kémiai, fizikai stabilitasat, ha
megfelel§ koriilmények kozott taroljuk.

A készitmény higitasa: az oldat millilite-
renként 5 mg alfa-algliikozidaz tartalmaz, ez
a feloldott mennyiség elegendé ahhoz, hogy
10,0 ml-t ki tudjunk a fecskenddébe szivni.
Az infaziés palackbdl ki kell venni akkora
mennyiségl folyadékot, ami a beteg adag-
janak megfelel. Az alfa- algliikozidaz végle-
ges koncentracidja az infiziés zsakban 0,5-4
mg/ml. A feloldashoz 0,9% natrium klorid
injekciot haszndlunk, a feloldasnal figyel-
ni kel, hogy ne kozvetlen a liofilizalz porra
adagoljuk, hanem az injekciés iiveg falara
csepegtetve adjuk hozza. A készitményt ti-
los forgatni, felrazni, korkorosen mozgatni.
A feloldott készitménynek szintelen, tiszta.

Mivel a készitmény fehérjetermészetd
anyagot tartalmaz, a feloldas utan, infaziés
zsdkban is részecskék képzddhetnek. Emiatt
bead&s soran 0,2 mikronos, alacsony fehér-
Jjekotd-képességl beépitett szlirGt kel hasz-
nalni. Az infazi6 adagjat fokozatosan kell
novelni, a kezdeti sebesség 1mg/ttkg, amit
30 percenként lehet novelni, a maximalis
orankénti 7mg/ttkg-ig.

Jelenleg Magyarorszag tertletén négy
korhazban végeznek enzimpotlo kezelést
(Budapest, Pécs, Gydr, Torokbalint). Miden

koérhazban egy apolo végzi el az infzié 6sz-
szedllitasat, és bekotését. A telefonos inter-
juk soran kidertilt, hogy az inftzi6 6sszealli-
tasa kb.1-1,5 orat vesz igénybe, és 3-4 6ran
keresztiil csopog. (I. tablazat)

A kutatas célja

A kutatas célja kettds. Egyrészrdl vizsga-
latunkban a magyarorszagi Pompe-koérban
szenvedd betegeket kerestiik személyes in-
terju kérddives technikdjaval, azzal a cél-
lal, hogy megismerjuk pontos kortorténe-
tiket, a diagnozishoz jutas ,kalvarigjat”,
betegségiitk nyomon kovetésének modjat.
Ellendrizni kivantuk életformajukat, és fel-
térképeztik ismeretanyagukat a betegséggel
kapcsolatban, illetve, mindezt egybevetettik
a rendelkezésre 4ll6 koérhazi dokumentacio-
val, feltérképeztiik a compliance-t.

Masrészrdl a vizsgdalat integrans részét
képezi az enzim kéthetenként adagolasanak
apolastechnikai oOsszehasonlitdsa az egyes
beado6 helyek tapasztalatai alapjan a gyogy-
szergyari el6irasok tikrében. Ezt az enzim-
ado6 centrumokban, a feladatot végzd néveé-
rekkel valo telefonos, megbeszélés formaja-
ban végeztik el.
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Hipotézis

= Feltételeztiik, hogy az elhtiz6d6 diagnoézis
felallitashoz részben az aspecifikus tiine-
tek, részben az orvosok e targyban nem
kell6en kiterjedt ismeretanyaga vezetett.

= Feltételeztiik, hogy az enzimpotlo kezelés
lassitja a betegség progressziojat.

= Feltételeztiik, hogy a gyogyszeres tera-
pia mellett a korhazban megtanult és az
otthoni mindennapokba beépitett kiegé-
szité kezeléseknek pozitiv hatdsa van a

z z

betegek életvezetése és a kedvezd életmi-
ndség szempontjabol (diéta, gyogytorna,
fittness, vezetett csoportterapia).

= Feltételeztiik, hogy a betegek kényelme és
sokszor kivansaga ellenére pontosan be-
tartott gyogyszergyari eléirasok csokken-
tik a betegség progresszigjat és a koros la-

borparaméterek megjelenésének esélyét.

Mobdszerek

A kutatast a Torokbalinti Tuddgyogy-
intézet Rehabilitaciés osztalyankezelt Pompe-
korban szenvedS betegek kozott végeztik
2012-ben.

Ahhoz, hogy az igy begytjtott, és a be-
teg dokumentécioban hozzaférhets adatokat
felhasznalhassuk, frasban kértiink, kaptunk
engedélyt a Torokbdlinti Tuddgyogyintézet
Féigazgatojatol.

Magyarorszagon 2012-ben 12 Pompe-
korban szenvedd felnétt és 2 gyermekko-
ra beteg volt ismert. A feltételezéseinkre
a betegekkel végzett (személyes) interjuk
kapcsan kivanunk vdlaszt kapni.

A kéthetenkénti enzimpotld  kezeléssel
kapcsolatos tapasztalatokat a beadd cen-
trumok apoloival készitett telefonos interjuk
formajaban rogzitetiink és rendszereztiik.
(5. kép)

Eredmények

A II. tablazatbol megallapithato, hogy a
14 Magyarorszagi Pompe-korban szenvedd
betegek kozil négy esetben beszéllink csala-
di halmozo6dasrdl. A 4. beteg esetében nem
allithatjuk ezt teljes bizonyossdggal mivel a

5. kép: Pompe betegek lakohely szerinti
megoszlasa

testvér fiatal koraban ismeretlen izomsorva-
dasos betegségben elhunyt. A tablazatbdl az
is vilagossa valt, hogy a hat esetben beszé-
ltink igazoltan negativ testvérrdl.

Hipotézisvizsgalat

1. hipotézis: Feltételezziik, hogy az elhtizodo
diagnozis feldllitashoz részben az aspecifikus
tiinetek, részben az orvosok e tdrgyban nem
kellden kiterjedt ismeretanyaga vezetett.

A vizsgélatban részt vett betegek kozott
van csecsemdkori, gyermekkori, és felnétt
kori kezdett eset is. Az interjukbdl, és tabla-
zatbol kidertilt, hogy a felnétt kori esetekben
a panaszok megjelenésétdl a diagnozis felal-
litasaig atlagosan 13,4 év telt el. A csecse-
mdkori kori forméban szenvedd gyermeknél
a tinetek megjelenésétdl a diagnozis felalli-
tasaig 2,8 év telt el (ami talan a véletlennek
koszonhetd). A masik gyereknél véletlensze-
réien derult ki a betegsége és 2011-ben lett
diagnosztizalva.

Az enzimkezelés megkezdése el6tt csak két
ismert Pompe-beteg élt Magyarorszagon, az
Osszes tobbi beteget az enzimpoétlas rendel-
kezésre 4allasa utan diagnosztizaltak. Ezek
alapjan a feltételezés igaznak bizonyult. (III.
tablazat)

2. Hipotézis: Feltételezziik, hogy az enzim-
potlo kezelés lassitja a betegség progresszidjat.

Az interjukbdl és a IV. tablazatbol kide-
rilt, hogy az enzimp6tlo kezelésben részesu-
16 betegek allapota, nem romlott, sét az elsé
évben javult az enzimpotld kezelés mellett
kivéve a 9. beteget, az 0 allapota stagnalt. Az
1. beteg leanygyermeknél a CK szint csokke-
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II. tablazat: Pompe-korban diagnosztizalt betegek, csaladi anamnézis alapjan

A Pompe-kor el6fordulasa a csaladban
Beteg Testvérpar
Pozitiv Negativ Igazolt egészséges testvér
1 Negativ Igen
2 Pozitiv Igen
3 Pozitiv Igen Testvérpar
4 Pozitiv
5 Negativ Igen
6 Pozitiv
7 Pozitiv Testvérpar
8 Pozitiv
9 Negativ Nincs adat
10
11 Negativ Igen
12 Pozitiv
13 Pozitiv Testvérpar

III. tablazat: A betegség kezdete és a diagnozis felallitasa kozt eltelt id6

Beteg Neme Betegség kezdete Tiinetek megjelenése és a diagnozis
(életév) felallitasa kozt eltelt idé6 (év)
1 N6 0.2 2,8
2 N6 35 5
3 N6 32 3
4 Férfi 42 4
5 N6 26 2
6 N6 10-20 kozott 23
7 Férfi 10-20 kozott 27
8 Férfi 28 20
9 N6 12-20 kozott 24
10 Férfi 33 18
11 Férfi 2,5 1
12 N6 28 29
13 N6 40 15

nése mutathatoé ki. Harom beteg még nem
részesul enzimpotlo kezelésben.

Ezek alapjan a feltételezés igaznak bizo-
nyult.

3. hipotézis: Feltételezem, hogy a gyogysze-
res terdpia mellett a kérhdzi kiegészitd keze-
léseknek pozitiv hatdsa van a betegek életve-
zetése és a kedvezd életmindség szempontjabol
(diéta, gyogytorna, fitnesz, vezetett csoportte-
rdpia).

A megkérdezett betegek kozil oten teljes
meértékben betartjdk az életformara, diétara
és testedzésre vonatkozo tanacsokat, négy
beteg csak részben, és alkalomszertien tartja
be az erre vonatkozo6 tanacsokat.

Az 1. beteg logopédushoz és gyogytor-
naszhoz jar, szamara ez jelenti a kiegészitd
kezelést. A 12. és 13. betegek 2012 janudarja-
ban lettek diagnosztizalva, enzimpotlo keze-
lést még nem kaptak és kiegészits kezelésen
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IV. tablazat: Az enzimpotlo kezelésben részesiil6 betegek allapotanak felmérése
onbevallas alapjan

Beteg Neme Enzimpotlo kezelés Els6 évben tapasztalt-e Enzimpotlo kezelés utolso évé-
kezdete javulast ben tapasztalt-e javulast

1 N6 2009 Igen Igen

2 N6 2008 Igen Stagnal

3 N6 2010 Igen Igen

4 Férfi 2006 Igen Igen

5 N6 2011 Igen -

6 N6 2007 Igen Stagnal

7 Férfi 2008 Igen Stagnal

8 Férfi 2008 Igen Romlik

9 N6 2007 Stagnal Romlik
10 Férfi 2011 Igen -
11 Férfi Nem kezelt - -
12 N6 Nem kezelt - -
13 N6 Nem kezelt - -

még nem vettek részt. A 11. beteg gyermek
nem kap enzimpo6tlo kezelést. (V. tablazat)

Afeltételezés csak részben igazolodott, mert
adataink csak a kezelt betegcsoportot érintik,
azonban a kovetésre még nem alkalmas ro-
vid idStartam miatt a frissen diagnosztizalt
betegek nem tekinthet6k kontrollcsoport-
nak. Feltétlentil eredményként konyvelhetd

el, hogy két beteglinket leszamitva, aki koziil
egy csak részben onellato, a masik utazasban
korlatozott, mindenki teljes értékd, korlato-

z 7z

zottsagtol mentes, koranak megfeleld életet €.

Kiegészité kezelések
Az interjukbdl kidertilt, hogy nem csak az
enzimpo6tlo kezelés fontos a Pompe-kdérban

V. tablazat: Az enzimpotlo és kiegészité kezelésben részesiilt betegek allapotanak

felmérése
Beteg Neme Enzimpotl6 kezelés tgifgsi::l?—le E:tz‘:;?g 2321)1:11:::35 Részt vesz‘— ? c’s (?Portos
kezdete javulést pasztalt-e javulést rehabilitacion
1 N6 2009 Igen Igen Logopédus, gyodgytorna
2 N6 2008 Igen Igen Igen
3 N6 2010 Igen Igen Igen
4 Férfi 2006 Igen Igen Igen
5 N6 2011 Igen Igen Igen
6 N6 2007 Igen Stagnal Igen
7 Férfi 2008 Igen Stagnal Alkalomszertien
8 Férfi 2008 Igen Stagnal Nem
9 N6 2007 Igen Igen Nem
10 Férfi 2011 Igen Igen Igen
11 Férfi Nem kezelt
12 N6 Nem kezelt
13 N6 Nem kezelt
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szenvedd betegek allapotanak javulasahoz,
de a kiegészits kezeléseknek is nagy szere-
pe van.

Diéta

A Pompe-korban szenvedd betegek, fehér-
je das, am alacsony glikémids indexd szén-
hidrat tartalmu étrend ajanlott. A fehérjedus
étrend elGsegiti az izomzat megdrzését, fe-
hérjékbdl ajanlott a hal, sovany hus, pulyka,
csirke, sovany marhahus. Mell6zni kel a ser-
téshust, zsiros sajtokat, fehérkenyeret, tész-
takat, kukoricat, rizs. Ajanlatos a teljes kidr-
1ést kenyér, barna rizs, és gyumolcscukor.

Testmozgas

A diéta mellett nagyon fontos szerepet
jatszik a rendszeres testmozgdas is. Amellett,
hogy a beteg fizikai és alloképességét noveli,
lelki hatast is gyakorol a betegre, jobb lesz az
altalanos allapota, né az onbizalma, és csok-
ken a depresszidra val6 hajlam is.

Csoportos rehabilitacio

A csoportos rehabilitacionak nagyon nagy
szerepe van a betegek allapotanak javitasa-
ban. Mivel a betegek 90% reszt vesz a reha-
bilitacion és egyiutt vannak igy megosztjak
egymassal a problémaikat, tapasztalatokat,
amik jelentds része a betegségnek koszon-
het6. A rehabilitacié soran kerékpdaroznak,
légzd tornan, fitnesz tréningen, egyéni 1égzé
tornan és heti egy alkalommal autdégén tré-
ningen vesznek részt.

Minden alkalommal, amikor rehabilitaci-
0s kezelésre érkeznek a betegek egy terhelhe-
téségi (ergospirometria) vizsgéalaton vesznek
részt, mely Osszehasonlitasként szolgal az
allapotuk felméréséhez és terhelhetGségiik-
hoz.

A rehabilitacié idépontja egybeesik az en-
zimpotlo kezeléssel abban az esetben a ke-
zelést a rehabilitacios osztalyon kapjak meg.

4. hipotézis: Feltételezem, hogy a betegek ké-
nyelme és sokszor kivansaga ellenére pontosan
betartott gyégyszergyadri eldirdsok csokkentik a
betegség progresszidjdt és a koros laborpara-
meéterek megjelenésének esélyét.

Ezt a feltételezést a apolok altal adott va-
laszok alapjan kivdnom vizsgdlni. A meg-
kérdezett apolok valasza alapjan nem min-
den esetben alkalmaznak a gyogyszergyari
eléirasoknak megfeleld szlrét.

A budapesti apol6 az 5. és a 9. betegeket
latja el, 3 éve foglalkozik a Pompe-kdrban

szenvedS betegek infuzids terapigjaval. A
nehézség melyrdl beszamolt az Osszeallitas
iddigényessége €s a terapia hossza, illetve a
specidlis sz(Gré miatt van. A szrét alkal-
manként 5-6-szor is cserélni kell a terapia
alatt. A két beteg jol viseli a kezelést, &m a
specidlis szlrét nem nagyon kedvelik, mert
meghosszabbitja a kezelést. igy nem min-
den esetben alkalmazza gyo6gyszergyari el6-
irasoknak megfelel6 0,2 mikronos, alacsony
fehérjekot6-képességti  beépitett  sziirét.
Latvanyos mellékhatds egyeldre nem jelent-
kezett, azonban 9. betegnél nagyon magas
antitest koncentraciot mértek.

A gyOri 4polo a 2. és a 3. betegeket latja
el, 2 éve foglalkozik a Pompe-kérban szen-
vedd betegek infuizios terapigjaval. A nehéz-
ség melyrdl beszamolt az 0sszedllitas iddigé-
nyessége és a terapia hossza, az infuziéhoz
transzfuziés szereléket hasznal, nem speci-
alis sztir6t. A betegek, jol birjak a kezelést.
Am nem minden esetben alkalmazza gyogy-
szergyari eldirasoknak megfelel§ 0,2 mikro-
nos, alacsony fehérjekot6-képességti beépi-
tett szlirgt. Latvanyos mellékhatds egyeldre
nem jelentkezett, és antitestek koncentracio-
jat sem mutattak ki.

A pécsi apolo a 4., 6., 7. és 10. betegeket
latja el. 4 éve foglalkozik a Pompe-kérban
szenvedS betegek infuzids terapigjaval. A
nehézség melyrdl beszamolt az Osszeallitas
iddigényessége €s a terapia hossza, illetve a
specidlis szlird. A sz(irgt alkalmanként 5-6-
szor is cserélni kell a terdpia alatt. A négy
beteg nehezen viseli a kezelést, részben a spe-
cidlis szlir6 miatt, részben pedig a korhazi
kortlmények miatt. Mellékhatas nem jelent-
kezett.

A debreceni apold 1. beteget latja el. 2 éve
foglalkozik a Pompe-korban szenvedd beteg
infuzios kezelésével. Noha a kisledny jol ttiri
az infizids kezelést, melynek soran sziirét
hasznalnak, a szurés okozta fajdalom miatt
gyakran tiirelmetlen, ami miatt olyan ter-
meészetes fajdalomcsillapité eszkozt, hasz-
nalnak, mely gydgyszer haszndlata nélkul,
rezgés segitségével hititi le a fajdalomérzé
idegeket, igy érzésteleniti a szurasi terule-
tet. Latvanyos mellékhatas egyelSre nem je-
mutattak ki.

Torokbalinton én magam allitom 0ssze az
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inftziét 8. beteg szamara, 2 éve, és sajat ta-
pasztalatbol tudom, hogy a beteg egy alka-
lommal 38 ampulla enzimet kap, és ennek
az Osszedllitasa egy, masfél orat vesz igény-
be. Az infaizi6 nem minden esetben a spe-
cialis sztirén keresztiil folyik le a betegnek,
mert igy a kezelés idStartalma 3-4 ora he-
lyett 5-6 6ra lenne. Olyan is el6fordult, hogy
a specidlis gyogyszergvari elSirasoknak
megfelel§ 0,2 mikronos, alacsony fehérjeko-
t6-képességti beépitett sztirGvel lett az infu-
zi0 bekotve, de a beteg kifejezett kérésére, és
vallalvan a szovddmények kockazatat (sa-
jat felelGsségére) irasban nyilatkozott arrol,
hogy 6 nem kéri azt a sztir6t. A beteg ha-
vonta két alkalommal kapja a kezelést. A be-
teg szamara a kezelés lelki problémat okoz.
Nehézséget okozott szdmara az infizids ke-
zelés beillesztése a mindennapokba. A beteg-
nél antitest koncentracidja emelkedést mutat
¢és az elmult idészakban enyhe szubjektiv al-
lapotromlésrol szamol be.

Kovetkeztetések, javaslatok

A Pompe-betegség Magyarorszagon is na-
gyon ritka betegség. Egyeldre 14 betegrdl tu-
dunk. Az elsd tiinetek megjelenésétdl a pon-
tos diagnozisig eltelt id6 minden ismert paci-
ens esetében egy szirt gyermek esetét kivéve
tobb esztenddt vett igénybe. A leghosszabb
id6 29 év volt, a legrovidebb véletlenszerd.
Mindez atlagosan 13,4 évet jelent. A diagno-
zis felallitasaban gyermekgyogyasz, neuro-
l6gus és pulmonologus vett részt. Egy eset-
ben a gyogytorndsz gyanija kapott megerd-
sitést. A paciens esetében az egyéni kezde-
ményezés nélkul nem szuletett volna meg a
diagnozis. Fontos megjegyezni, hogy a diag-
nozisok szama az enzimpotlo kezelésrendel-
kezésre allasa ota szaporodott meg.

A betegek koziil 10-en enzimpotlo kezelé-
sen vesznek részt. (2006 ota egy, 2007 ota
két beteg, 2008 o6ta harom beteg, 2009 ota
egy beteg, 2010 ota egy beteg, 2011 o6ta két
beteg.) A betegek allapota szubjektiv megité-
Iéstik szerint a kezelés els6 évében nem rom-
lott, a betegek tobbségénél lathato javulast
eredményezett, mig a kezelés tovabbi id6sza-
kaban inkabb stagnalas, 2 esetben minima-
lis, de fokozatos romlas mutathatoé ki.

Azokndl a betegeknél kedvezdébb a javula-
si tendencia, akiknél nem mutathat6 ki an-
titest koncentracidemelkedés, illetve a kiegé-
szit$ terapidkat jo compliace-szel alkalmaz-
zak.

Az enzimpotlas kéthetenkénti testsulynak
megfeleld d6zisban infuzié forméjaban tor-
ténik centrumokban. A betegek a nagyon kis
szUré miatt az infuzi6 idStartamat sokall-
jak, ezért a gvogyszergyari elSirastol elté-
réen kérik a beado6 kollégakat, hogy egysze-
rd transzfzids szerelékre cseréljék az eldirt
szlir6méretet. A gyogyszergyari el6irasok-
nak megfeleléen csak 2 centrumban alkal-
mazzak a kezelést.

A tanulméany elkészitése soran elsGsor-
ban az valt szdmomra vildgossa, hogy, sem
az orvosok, sem a gyodgytorndszok, sem az
apolok nem rendelkeznek megfelel§ ismere-
tekkel a betegségrdl. Ez annak koszonhetd,
hogy egy nagyon ritka betegségrdl van szo.
Am ennek ellenére gy gondolom, hogy az
alapellatasban dolgozdk szamadra is biztosi-
tani kellene olyan tovabbképzési lehetdséget
ahol a Pompe-korrol, esetleg mas ritka be-
tegségekkel egyiitt, megfelels tajékoztatast
kaphatnéanak. Ilyen médon talan csokkente-
ni lehetne az id6t a tiinetek megjelenése és
diagnozis felallitas kozott. Eppen a kezelés
megjelenése adott lendiiletet a betegség di-
agnosztikdjanak, hisz mig a kezelés megje-
lenése elStt csupan két diagnosztizalt ma-
gyar betegrdl tudtunk, most ez a szdm 14-re
nétt néhany év alatt, ami annak a tudoma-
nyos ismeretterjesztd munkanak koszon-
hetd, amit a terdpia megjelenése kapcsan a
szakemberek a szakellatasban végeztek. De
sosem felejthetjiik el, hogy a beteg mindig az
alapellatasban talalkozik el6szor az egész-
séguggyel!

Ahogy latjuk Magyarorszagon jelenleg
14 beteg Pompe-kérban szenvedd betegrdl
tudunk. ValdszinGsithet6 azonban, hogy
sokkal tobb beteg €l az orszagban csak dket
egvelére még nem sikerult diagnosztizalni.
A felsorolt orszagok Pompe-koérban kezelt
betegeinek szama alapjan valdszintsiteni
lehet azonban, hogy hazankban nagyjabdl
még 20 lappang6 eset lehet. Az egészségligy
kozos feladata e paciensek felkutatasa és el-
latasa. Sajat tapasztalatunk alapjan mond-
hatjuk, hogy a szervezett, tematikus beteg-
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csoport 0sztonzd mind a pdciensek, mind a
személyzet szamara. Erdemes volna, mas
betegségekben is, hasonldé kozos, komplex
csoportos terapidk megszervezésének.
Osszefoglaléan azt mondhatjuk, hogy a
Pompe-korban diagnosztizalt betegek sza-

madra az enzimpo6tld kezelés a korabbi hala-
los kimenetel helyett élhets és élvezhetd élet
lehetdségét kindlja, a kiegészitd terapiak pe-
dig részben fokozzdk az enzimpotlas haté-
konysagat, részben pedig javitjdk a betegek
szubjektiv életmindségét.
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Gratulalunk!

Balog Zoltdan, emberi erdforrasokért fele-
16s miniszter 2014. julius 1-jén egészség-
ugyvi szakmai kitiintetéseket adott at Sem-
melweis Ignac sziiletésének 196. évfordu-
l6ja alkalmabol.

Az egészségligyi ellatas fejlesztése érdekében
végzett szakmai munkdja, kimagaslo teljesit-
ménye elismeréseként Batthyany-Strattmann
Laszlo-dijban részestilt:

Dr. Betlehem Jozsef, a Pécsi Tudomany-
egyvetem Egészségtudomanyi Kar, Stirgdsségi
Ellatasi és Egészségpedagogiai Intézet egyetemi
docense, megbizott intézetigazgatdja, dékanja.

Az egészségligyi elldtds érdekében kifejtett
kiemelkedd szakmai tevékenysége elismerése-
ként Pro Sanitate-dijban részestilt:

Kiss Eszter, a févarosi Orszagos Orvosi
Rehabilitacios Intézet miitévezetd szakasz-
szisztense,

Petakné Losonczi Aniko, a Budapest F6-
véros, XIIkeriilet Hegyvidéki Onkormanyzat
GESZ Véddndi Szolgdlat terileti véddndje,

Borosné Maté Katalin, a tatabanyai Szent
Borbéla Koérhaz osztalyvezets fénévére.

Az egészségligy teriiletén végzett magas
szinvonali szakmai munkdjaért Miniszteri
Elismerdé Oklevélben részestilt:

Butkai Csabané, a févarosi Gottsegen
Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet vezetd
asszisztense,

Géczi Sarolta, a Jasz-Nagykun-Szolnok
Megyei Hetényi Géza Kérhaz-RendelSintézet
Intézeti Gyogyszertar osztalyvezets asszisz-
tense,

Kapéri Istvanné, a Satoraljatdjhelyi Erzsé-
bet Kérhaz Pszichiatriai Osztaly segédapolo-
Ja,

Nagy Gaborné, a févarosi Heim Pal
Gyermekkorhaz 1II. szamu Belgyogyaszati
Osztaly szakapolodja,

Nediczki Sandorné, a tatabanyai Szent
Borbala Korhaz osztalyvezets fénévére,

Otvés Elvira, a debreceni Kenézy Gyula
Korhaz- és RendelGintézet osztalyvezets f6-
névére részére,

Szabo Mihalyné, a Bacs-Kiskun Megyei
Korhaz Kozponti Radiologiai Osztaly ront-
genasszisztense,

Szokéné Ila Andrea, a f6varosi Gottsegen
Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet vezetd
dietetikusa,

Tatai Monika, a tatabanyai Szent Borbala
Korhéaz diplomads apoloja,

Bacs-Kiskun Megyei Korhaz II. szamu
Belgyogyaszati Osztaly Apolasi Egysége,

a Debreceni Egyetem Klinikai Kozpont
Kardiologiai Klinikai Intenziv Osztaly
Apoléi Munkacsoportja,

a Jasz-Nagykun-Szolnok Megyei Heté-
nyi Géza Korhaz-RendeldSintézet Kozponti
Gyogytornasz Csoportja,

a Satoraljaujhelyi Erzsébet Korhaz Neu-
rologiai Osztalya.
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Gratulalunk!

A négy legnagyobb, egészségligyi szak-
dolgozo képzésben érintett hazai egyetem, a
Magyar Egészségligyi Szakdolgozoi Kamara
(MESZK), a Magyar Hospice Alapitvany, va-
lamint az Orszagos Mentd@szolgalat képvise-
16ibdl all6 birdlo testiilet kozos értékelésével,
majd a dijak és egyéb elismerések odaitélé-
sével zarult a 2014-es ,Astellas-dij - Az év
egészségiigyi szakdolgozodja” palyazat. A
palvazat nyertesei 2014. julius 11-én vették
at elismeréseiket.

Egyéni kategoriaban Astellas-dijban ré-
szesult:

Sasvariné Bojtor Anna, a pécsi NOVER-
MED Egészségligyi Szolgaltaté Kft. szolga-
latvezetdje (Alapellatasi kategoria),

Bernath-Lukacs Zsuzsanna, a Semmel-
weis Egyetem Varosmajori Sziv- és Ergyo-
gyaszati Klinika kardiologiai asszisztense
(Jarobeteg-ellatas kategoria),

Ungi Laszloné, a Szegedi Tudomanyegye-
tem Bdrgyogyaszati és Allergoldgiai Klinika
intézetvezet6 féndvére (Fekvibeteg-ellatas
kategoria).

Csoportos kategoriaban Astellas-dijban
részestltek:

jarobeteg-ellatas kategoriaban az érdi Dr.
Romics Laszlo Egészségiigyi Intézmény
Laboratoriumanak csapata,

fekvébeteg-ellatas kategéridban a Bet-
hesda Gyermekkorhaz Neurolégiai Oszta-
lyanak munkatarsai,

a helyszini stirgGdsségi ellatas kategoriaban
a Szentgotthardi Mentéallomas bajtarsai.

A Semmelweis Egyetem Egészségtudo-
manyi Kara 4ltal alapitott teriileti gyakor-
latvezetdi kiilondijban részestilt:

Papai Tibor, a Honvédkorhaz Stirgdsségi
Betegellaté Centrumanak vezetd apoldja.

A Magyar Egészségiigyi Szakdolgozoi
Kamara altal alapitott szakmai kiilondij-
ban részesiilt:

egyéni kategéridban Medgyesi Anna,
a pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kozpont
Neurolégiai Klinika Intenziv Osztaly dpolond-
Je

csoportos kategoridban az Orszagos On-
kologiai Intézet Fej- Nyakdaganatok Mul-
tidisziplinaris Centrum szakdolgozo6i mun-
kakozossége.
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SzerzO1 itmutato

A NOVER elsGsorban olyan kéziratokat fogad el kdzlésre, melyek az dpolastudomannyal, az dpolds gyakorlataval, a
képzéssel, az apolasvezetéssel, az dpolas hatartertileteinek tudomanyos vizsgalataval, valamint mindségiigyi és szak-
mapolitikai kérdésekkel foglalkoznak.

A Kiad6 varja az apolas szaktertiiletein elméleti/gyakorlati tapasztalattal rendelkezé kutatok, oktatok, gyakorlati
szakemberek irasait.

A megjelenés kritériumai: eredetiség, mindség és a szélesebb olvasokozonség érdeklddése a téma irant.

A kiado szivesen fogad az apolas és hatartertiletei targykorébdl eredeti kozleményeket (0sszefoglalé kozleményeket,
0sszegzd elemzéseket, esettanulméanyokat, egyéb elméleti kozleményeket), el6zetes-, valamint siirgds kozleményeket,
tovabba tudomanyos leveleket, olvasoi hozzaszolasokat is.

Formai szempontok

A kézirat formai kovetelményei és szerkezeti felépitése, az abrak és tablazatok szerkesztésének altalanos elvarasai,
valamint az irodalomjegyzék és a hivatkozasok szabalyai részletesen megtalalhaté a www.meszk.hu Kiadvanyaink me-
niiponton beliil a NOVER cim alatt.

Kérjik, hogy olvassa el figyelmesen a lefrast és készitse el kéziratat a megadott szempontoknak megfelelGen!

Hova kiildje kéziratat?

* Az irast szerkesztGségiinkbe CD-n (NOVER Szerkeszt&ség, MESZK, 1458 Budapest, Pf.: 74.) vagy e-mail tGtjan jut-
tassa el a nover@meszk.hu cimre.

* Kérjik, hogy egvidejtileg kiildjon a szerkesztdség cimére (nyomtatasban, alairva, postai Giton) ,Szerzdi nyilatko-
zat”-ot is, melyben a szerzd(k) nyilatkoznak az osszeférhetetlenségrdl, a vizsgalat és a publikalas etikai megfelel6ségé-
rél, valamint tartalmazza a megjelenéshez sziikséges hivatalos beleegyezést. Ennek két valtozata van (egyszerzds kéz-
irat és tobbszerzds kézirat), honlapunkon mindketté megtalalhaté (www.meszk.hu NOVER meniipontjdban).

A bekiildott kézirattal kapcsolatban tdjékoztatast kérhet a nover@meszk.hu cimen, vagy a (06-1) 323-2070-es te-
lefonszamon a szerkesztdségi titkartol.

Mi torténik a kézirattal?
* A formai kovetelményeknek nem megfelel§ irast (tartalmi értékelés nélkiil) visszakiildjik a szerzének atdolgo-
zasra.
* A formai szempontbdl megfelel6 kéziratokat névtelentil (esetenként ismételt) szakmai biraltatasnak vetjiik ala,
melyet fliggetlen szakértsk végeznek.
* A kéziratrol a szakérték véleményének figyelembe vételével a SzerkesztSbizottsag dont az alabbiak szerint:
— elfogadja kozlésre,
— javitasokat, korrekciokat javasol, és ezek megtorténte esetén elfogadja kozlésre,
— a javitasok, korrekciok utan megismételi a biraltatasi eljarast,
— nem fogadja el kozlésre.
* Ismételt birdlat esetén, ha a véleményezést tovabbi szakértd végzi, akkor az elséként biralok véleményeit névtele-
nil kapja meg.
* A szerzot a szerkesztdség értesiti a Szerkesztébizottsag dontésérdl, de nem indokolja azt.
* Az elfogadott cikk felhasznaléja a NOVER cimd folyéirat lesz.
* Aszerkesztdség a beérkezett kéziratokkal (elfogadott vagy nem elfogadott) kapcsolatosan biztositja az érintettekre
vonatkozoan a titkossag elvét: a szerzdi jog védelmét, valamint ha a szakértd(k) — ha masként nem rendelkeznek — sze-
mélyének titkossagat.

Szerkesztdségi és kiadoi kitételek

* A szerkesztdség fenntartja a kéziratok megjelentetésének idejére, illetve a folydirat stilusanak megfelel6 modosita-
sok végrehajtasara vonatkozo6 dontés jogat.

* A benyjtott kézirat nem tartalmazhat korabban mar megjelent, vagy korabban benyujtott, de elbiralas alatt 1évg,
vagy elfogadott, de megjelenés el6tt allo kéziratrészletet.

* A cikkekben megfogalmazott vélemény a szerzd sajatja, és nem feltétlentil esik egybe a szerkesztdség/kiado allas-
pontjaval.

Szerzdi jog és masolas

* Minden jog fenntartva. A lapban megjelent valamennyi cikk kozlési joga a Kiadot illeti.

* A megjelent anyagnak - vagy részének - barmilyen formaban torténé masolasahoz, felhasznalasahoz a kiado ira-
sos hozzajarulasa sziikséges.

* A cikket mas lapban lek6zolni, ismételten megjelentetni csak a kiadé engedélyével, a lapra torténd hivatkozassal
lehet (,Megjelent a NOVER ... év., ... szamban. Utankozlés a kiadd engedélyével.”)
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Iratkozzon fel 2014-ben a
MESZK havonta megjeleno
hirlevelére ON is!

Miért?

Friss informacidkat szolgaltatunk a hazai egészségiligyi agazatrol

Figyelemmel kisérheti az altalunk szervezett szabadon valaszthato
tovabbképzéseket (rendezvények, e-tovabbképzés)

Betekintést nyerhet a kamara életébe

Szemezgethet a MESZK altal kiadott, kéthavonta megjelené NGvér
folydirat illetve Hivatasunk Magazin korabbi szamaibdl

Kizardlag kamarai tagtarsainknak szol6 ajanlatokat tesziink kozé,
melyek folyamatosan boviilnek

Képet kaphat a biztositasrol, mely minden tagtarsunkat egyarant

megilleti. Pl. Gyermek-sziiletési szolgaltatast kamarai tagtarsaink

koziil mar nemcsak az édesanyak, hanem az édesapak is egyarant
igénybe vehetik

Belepillanthat a koztestiiletiink véleményezéseibe, javaslatainkba
az Emberi Er6forrasok Minisztériuma altal kiadott anyagokrol

Biiszkén mutatjuk be az altalunk dijazottak elismeréseit,
kitlintetéseit

feliratkozasi link:

hirlevel@meszk.hu






