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Bepezetés: A cystas fibrosis progressziv genetikai betegség, amely korlatozhatja a betegek mindennapi életét, befolya-
solja életmin&ségiiket. Célkitiizés: A szerz8k célul tlizték ki a hazai cystas fibrosisban szenved§ betegek életmindségé-
nek felmérését. Modszer: Az életminGség értékelésére betegségspecifikus kérdéiv (The Cystic Fibrosis Questionnaire
— Revised) magyar nyelvre validdlt valtozatit alkalmaztik. A betegség stlyossigi dllapotit Shwachman—Kulczycki-
pontszdm segitségével hatiroztak meg. Spirometriai vizsgdlat is tortént. Eredmények: A vizsgilatban 59 beteg (atlag-
életkor 14,03+4,8 év) vett részt 6t magyarorszagi centrumbol. A 8-13 éves korosztilyban a gyermekek és sziileik
valaszai kozott a kovetkezd korreldciokat allapitottdk meg: fizikai aktivitas = 0,77 (p<0,001); érzelmi allapot = 0,07
(p<0,001); étkezési zavarok = 0,51 (p<0,001); kezelés terhe = 0,21 (p<0,001); testkép = 0,54 (p<0,001); léguti
tiinetek = 0,49 (p<0,001); emésztési tiinetek = 0,40 (p<0,001). Kovetkeztetéseh: A gyermekkori életminéség felmé-
rése soran a gyermekek ¢és sziileik véleménye szorosan megegyezett azokban a dimenziékban, amelyek a fizikalis te-
riiletre vonatkoztak, azonban a pszichoszocidlis doménekben lényeges kiilonbségek voltak mérhetdk. Cystds fibrosisos
gyermekek életmindség-vizsgalata soran mind a gyermekek, mind a sziil6k véleményének figyelembevétele ajanlott.
Orv. Hetil., 2013, 154, 784-791.
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Quality of life in Hungarian patients with cystic fibrosis

Introduction: Cystic fibrosis is a progressive multisystemic disease which affects the quality of life of patients. Aém:
The aim of the study was to evaluate quality of life in Hungarian patients with cystic fibrosis. Methods: Validated
Hungarian translation of The Cystic Fibrosis Questionnaire — Revised was used to measure quality of life. Clinical sever-
ity was determined on the basis of Shwachman—Kulczycki score. Lung function was measured using spirometry.
Results: 59 patients were included from five centres in Hungary. The relationships between 8-13 year-old children
self-report and parent proxy report was 0.77 (p<0.001) in physical functioning, 0.07 (p<0.001) in emotional func-
tioning, 0.51 (p<0.001) in eating, 0.21 (p<0.001) in treatment burden, 0.54 (p<0.001) in body image, 0.49
(p<0.001) in respiratory symptoms and 0.40 (p<0.001) in digestive symptoms domains. Conclusions: In contrast to
physical domains weak correlations were observed between answers obtained from children and their parents in
psychosocial domains. The perception of both patients and their parents should be assessed when measuring quality
of life in paediatric patients with cystic fibrosis. Orv. Hetil., 2013, 154, 784-791.
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Roviditések

CDLQI = Children’s Dermatology Life Quality Index; CF =
cystas fibrosis; CFQ-R = The Cystic Fibrosis Questionnaire —
Revised; CFTR = cystds fibrosis transzmembran reguldtor;
CHIP = Child Health and Illness Profile; CHQ = Child Health
Questionnaire; DQOLY = Diabetes Quality of Life for Youth
scale; FEF,, ., = FVC 25-75%-a koz¢ es6 kilégzés alatti aram-
lasérték; FEV, = kilégzés elsé masodperce alatt kilégzett levegd
térfogata; FVC = erdltetett vitdlkapacitds; ICC = intra-class
correlation coefficients; JAQQ = Juvenile Arthritis Quality of
Life Questionnaire; MCID = Minimal Clinically Important
Difference; PA = pscudomonas aeruginosa; PAQLQ = Paediat-
ric Asthma Quality of Life Questionnaire; PedsQL™ = Pediat-
ric Quality of Life Inventory™; PRQLQ = Paediatric Rhino-
conjunctivitis Quality of Life Questionnaire; SK-pontszim =
Shwachman—Kulczycki-pontszim; SPSS = Statistical Package
for the Social Sciences

A cystas fibrosis (CF) autoszomalis recessziven Orok-
16d6, tobb szervet érinté progressziv betegség. A kor-
szer(l tiineti terdpia mellett napjainkban mar nem csak
a gyermekgyodgyiszok altal kezelt kérképnek szamit,
mivel a betegek jelentds hinyada megéri a felnéttkort.
A CF-regiszter adatai szerint a betegek atlagéletkora
16,8 év volt 2011-ben Magyarorszagon.

Hazinkban a ritka betegségek kozil a CF a leggya-
koribb, 2011-ben 592 beteget (328 férfi és 264 nd) re-
gisztraltak, és kozilik 339-en 18 év alatti gyermekek
voltak [1].

A Dbetegség hatterében a 7-es kromoszéma hossz
karjan (7q31-es régid) talilhat6 CFTR (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator) gén muticidja
all, amely a CFTR-fehérjét kédolja, ami anioncsatorna-
ként (klorid és bikarbonat) funkciondl. A géndefektus
strd, tapadds nyak termel6déséhez vezet, amely az
érintett szervekben obstrukciot és kotészovetes, cysticus
elfajuldst okoz. A leggyakrabban érintett szervek kozé
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tartozik a tiid6, gastrointestinalis, hepatobiliaris, repro-
duktiv traktus és a verejtékmirigyek [2].

Az életkor elérehaladtaval egyre gyakoribb az tgyne-
vezett CF-hez kapcsolt betegség megjelenése (cystic fib-
rosis related disorders), tgymint diabetes mellitus (cystic
fibrosis related diabetes — CERD), osteoporosis, orrpoly-
posis, kronikus sinusitis és arthropathia (cystic fibrosis
arthropathy — CFA). A felsorolt betegségek énmaguk-
ban is rontjak az életmindséget, azonban a CF-es bete-
gek szdmdra tovabbi megterhelést jelentenek [3, 4].

Az életminGség-vizsgilatoknak két fajtaja 1étezik, al-
talinos és betegségspecifikus. Mds csoportositds szerint
profil és index tipust kérd&iveket kiilonithetiink el. Al-
kalmazasukat tekintve, az altalanos kérd6iveket (1. zdab-
lazat) a kiillonboz6 betegségben szenvedSk életmind-
ségének Osszehasonlitisira haszndljuk, azonban ezek
kevésbé érzékenyek az adott betegségen beliil a kisebb
valtozdsok érzékelésére [5, 6, 7]. A betegségspecifikus
kérdbivek (2. tablizat) joval szenzitivebbek az adott
betegcsoportnal bekovetkezd egészségviltozasok detek-
tildsara, azonban mds betegségben szenveddk életmind-
ségével nem Osszehasonlithatok és gyakran a kis egész-
ségnyereséget felnagyitjak. Az index tipust kérd&ivek
egy pontszamban Osszesitve fejezik ki az életmindséget,
mig a profil tipust kérdéivek doménekre bontva ma-
gyarizzak az életmingség viltozasit [ 8].

A gyermekkori életmindség-kérddivek kifejlesztése
komoly moédszertani kihivassal jir [9]. A felnStteknél
haszndlatos kérd6ivek gyermekkorban nem alkalmaz-
hatok, az életkori, életeseménybeli, fejlettségi allapot
szerinti és nyelvi készség miatti kiillonboz6ség okan
[10]. Gyermekek és serdiil6k esetében specidlis (iskolai
teljesitményre, iskolai hidnyzdsra vonatkoz6) dimenziok,
s6t kisgyermekek esetében képek alkalmazasira is sziik-
ség lehet.

A kérdé6ivek fajtdi: onkitoltSs, kérdezdbiztos dltal ki-
toltendd véltozat, sziilSk dltal gyermekiik életminGségét

Kérdsiv Korcsoport Dimenzidk Kérdések szama
Child Health and Illness Profile Gyermek: 6-11 év  Elégedettség, kényelem, rugalmassag, Gyermek: 45
(CHIP) Serdiilk: 11-17 év  kockazatkeriilés, serdiilSk: teljesitmény, Serdiils: 108

s 21 :
zavaro tenyezol( 1S

Fizikai aktivitds, szocidlis tényezdk,
fajdalom, viselkedés, mentalis llapot,

Sziil6: 50 és 28
Serdiils: 87

onbecsiilés, egészségtelfogis,
egészségvaltozas, szil6i hatds, csaladi
aktivitas, csalddi Osszetartis

Child Health Questionnaire 5-18 év
(CHQ)
Kidscreen 8-18 év

Testmozgas és egészség, kozérzet, hangulat, Kidscreen-52: 52
6nmaga megitélése, szabadidg, csaladi
kapcsolat és otthoni élet, pénziigyi hattér,

Kidscreen-27: 27
Kidscreen-10: 10

szocidlis timogatis, iskola, elfogadds

Pediatric Quality of Life Inventory™  Kisded: 2—4 év

Egészség és tevékenység, érzelmi allapot,

Kisded: 21

(PedsQL™) Kisgyermek: 5-7 év  tarsas kapcsolatok, iskola Kisgyermek/gyermek /serdiils: 23
Gyermek: 8-12 ¢év Roviditett verzié: 15
Serdiil8: 13-18 év Ifja: 23
Ifja: 18-25 év
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Kérdsiv Korcsoport

Dimenzidk

Kérdések szama

Children’s Dermatology Life Quality Index 5-16 év
(CDLQI)

The Cystic Fibrosis Questionnaire

(CEQ)

Gyermek: 6-13 ¢v
Serdiils: 14 év felett

Tiinetek és érzelmek, napi aktivitds,
szabadidd, iskola, tirsas kapcsolat, kezelés

Fizikai aktivitds, vitalitds, érzelmi allapot,
szocidlis status, iskola, szorongds, testkép,
étkezési zavarok, terdpids hatdsok, léguti

10

Gyermek: 35
Szils: 44
Serdiil6 /felnétt: 48 vagy 50

tiinet, emésztérendszeri tiinet, testsuly,
aktudlis egészségi allapot

Diabetes Quality of Life for Youth scale Gyermek Mindennapi élet, aggodalom, elégedettséga 52
(DQOLY) Serdiil kezeléssel, elégedettség az élettel, egészségi
dllapot megitélése
Juvenile Arthritis Quality of Life Gyermek Durva motoros funkciok, finom motoros 74
Questionnaire (JAQQ) Serdiil funkcidk, pszichoszociilis tényezdk,
szisztémds tiinetek
Paediatric Asthma Quality of Life Gyermek: 7-17 év Tevékenység korlatozasa, tiinetek, érzelmi 23
Questionnaire (PAQLQ) allapot
Paediatric Rhinoconjunctivitis Quality Gyermek: 6-12 év Orrtiinetek, szemtiinetek, gyakorlati 23

of Life Questionnaire (PRQLQ) Serdiils: 12-17 év

gondok, egyéb tiinetek, cselekvésbeli

korlatozottsag

megitélé kérdSiv. A legtobb, gyermekkorra specifikus
életmindség-kérd6iv rendelkezik gyermek dltal kitol-
tendd (self-report) és sziil6i valtozattal (proxy-report) is.

Mis kronikus betegséghez képest CE-ben kevés élet-
mindség-vizsgalat késziil, bar szamuk egyre novekszik
[11, 12, 13, 14, 15, 16]. Gybgyszervizsgilatokban is
végeznek életmindség-vizsgalatokat, amelynek ered-
ményét masodlagos végpontként hasznaljak [17, 18].
Ismereteink szerint Magyarorszigon ez iddig még
nem publikaltak magyar CF-es betegek életminGségé-
nek felmérésérdl szo6lo tanulmanyt. Ezért vizsgala-
tunkban fel kivantuk mérni a magyar CF-es betegek
betegségspecifikus életmindségét és tisztizni kivintuk,
hogy azonosithaté-e kiilonbség az életmindség meg-

itélésében a kiilonboz4 életkorcsoportokban.

Mobdszer

Vizsgilatunkban 59, CE-ben szenvedd, 8-30 év kozotti
beteg vett részt Ot magyarorszagi centrumbdl (Heim
Pal Gyermekkérhiz, Mucoviscidosis Szakrendelés, Bu-
dapest; Semmelweis Egyetem, I. Gyermekgyogyaszati
Klinika, Budapest; Torokbalinti TidSgyogyintézet,
Gyermekosztaly, Torokbalint; Kaposi Mér Oktatd Kor-
hiz, Gyermek-tiidégyogyaszati és Gyermek rehabilita-
cids Egység, Mosdos; Velkey Liszlé Gyermek-egészség-
gyl Kozpont, Borsod-Abatj-Zemplén Megyei Korhiz
és Egyetemi Oktaté Koérhdz, Miskolc) 2010 oktébere
és 2011 oktobere kozott.

A bevilasztisi kritériumok kozott a kovetkezok sze-
repeltek: CF diagnézisa, nyolc év feletti életkor, egyik
sziil6 jelenléte és a beleegyez8 nyilatkozat kitoltése.
Kizaré okok kozé az alabbiak tartoztak: CF akut exa-
cerbatigja, CF-fel egyidejiileg fenndllé egyéb krénikus
betegség, kooperacié hidnya és mentalis retardacio.

A betegek és sziileik irdsos betegtijékoztatot kaptak
és beleegyezd nyilatkozatot toltottek ki. Vizsgalatunkat
a Semmelweis Egyetem Regiondlis, Intézményi és Ku-
tatisetikai Bizottsdga engedélyezte (118,/2010).

Vizsgalati eszkizok

Shwachman-Kulczycki-pontszam (SK-pontszam)

A CF stlyossaganak megitélésére az 1958-ben publi-
kalt, még napjainkban is egyszerien és hitelesen alkal-
mazhaté pontrendszert hasznaltuk [19]. Az Osszpont-
szam négy f6 terliletb8l adddik: altalanos aktivitas,
fizikalis vizsgalat, taplaltsigi allapot és radioldgiai lelet.
Mindegyik terilet 0-25-ig pontozhaté, a maximdlis
pontszdm 100. A pontrendszer segitségével otféle sa-
lyossagi dllapotot kiilénithetiink el: kivilé (86-100), j6
(71-85), enyhe (56-70), kozepes (41-55) és sulyos
(240).

Spirometria

A betegek 1égzéstfunkcids vizsgilata sordn az erdltetett
vitalkapacitast (FVC), az erdltetett kilégzés els6 masod-
perce alatt kilégzett levegStérfogatot (FEV,) és az
EVC 25-75%-a kozé es6 kilégzés alatti dramlsértéket
(FEF mértiik.

25—75%)

Eletminoség

A magyar nyelvre validalt The Cystic Fibrosis Question-

nairve — Revised (CFQ-R) betegségspecifikus kérdéivvel

mértiilk fel a CF-es betegek életmindségét [11, 13].

A kérd6iv négy valtozatit alkalmaztuk:

— CFQ-R gyermekek vészére: Kérdez8biztos segitségével
tolthetd ki 6-11 éves korban, 35 kérdést tartalmaz
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| CF-es gyermekek demogréfiai és klinikai adatai életkor szerinti csoportositisban

8-13 éves CF-esek, 14 éves és annal idGsebb CF-esck, P-érték
n=32 n=27

Atlagéletkor=SD 10,25+1,46 18,52+325 0,001
Nem, n (%) fia 9 (28,1%) 19 (70,4%) 0,001
AF508 homozigota, n (%) 17 (53,1%) 13 (48,1%) 0,77
SK-pontszim=SD 76,25+16,41 80,0+9,51 0,3
Atlag FVC+SD (%) 87,16+24,35 92,52+22,39 0,39
Atlag FEV 8D (%) 77,66+27,08 78,26+19,5 0,92
Atlag FEF,, .,=SD (%) 63,43+32,34 57,38+25,7 0,46
PA-pozitivitas, n (%) 16 (50%) 17 (63%) 0,33
Koérhézi bennfekvés az elmalt 1 évben, igen, n (%) 10 (38,5%) 7 (25,9%) 0,34

CF = cystis fibrosis; SD = standard devidcio; SK-pontszdm = Shwachman-Kulczycki-pontszdm; FVC = erdltetett vitdlkapacitds; FEV,: erdltetett

kilégzés elsé masodperce alatt kilégzett térfogat; FEF,_ . :

¢és nyolc doménre tagolhato (fizikai aktivitds, érzelmi
allapot, szocidlis funkcidk, testkép, étkezési zavarok,
kezelés terhe, [égnti és emésztési tiinetek).
CFEQ-R gyermekek részére: 12—-13 éves gyermekek on-
alléan kitolthetS kérddSive. 35 kérdést és a fent emli-
tett nyolc domént tartalmazza.
CEQ-R serdiilék és felndttek részéve: 14 éves és anndl
id6sebb CF-es betegek ondlléan kitolthets kérddive.
50 kérdést és a fent emlitett nyolc doménen kiviil to-
vabbi négyet (szerepek betoltése, teststly, egészség-
felfogas, vitalitas) tartalmaz.
CFQ-R sziilok részére: 6-13 éves gyermekek sziilei
dltal onalléan kitoltheté kérddiv. 44 kérdést és 12
domént tartalmaz (fizikai aktivitds, érzelmi dllapot,
szocidlis funkciok, iskolai aktivitas, vitalitas, testkép,
étkezési zavarok, kezelés terhe, léguti és emésztési
tlinetek, teststly és egészségfelfogis).
A CFQ-R egy profil tipust kérd6iv, a pontszimok
0-100-ig terjednek, ahol a magasabb érték jelzi a jobb
életmindséget. A valaszokat négypontos Likert-skilan
lehet megadni (1 = mindig, 4 = soha; 1 = sok nehézség,
4 = nem volt nehézség; 1 = jelentés mértékben, 4 = egy-
dltaldn nem).

Klinikai szignifikanciat (MCID — Minimal Clinically
Important Difference) csak a léguati tiinetek dimenzi6-
ban hatidroztik meg [20], ennek értéke 4,0 pont. MCID
jelenti azt a legkisebb kiilonbséget a pontszamok kozott,
amit a betegek mint klinikai hasznot érzékelnek [15].

Statisztikas elemzés

Az adatok kiértékelését a Statistical Package for the Socinl
Sciences for Windows version 15.0 (SPSS 15.0) statisztikai
program segitségével végeztiik. Az eredmények atlags
standard hiba (SD) formaban lettek megadva. Statiszti-
kailag szignifikinsnak tekintettiik az eltérést, ha p<0,05
volt. A korreldciés egyiitthatot gyengének tartottuk, ha

FVC 25-75%-a kozé esé kilégzés alatti dramldsérték; PA = pseudomonas aeruginosa

r<0,3, kozepesnek, ha r = 0,3-0,7 és erésnek, ha r>0,7
volt [21]. A sztl6k és a gyermekek valaszai kozotti
osszefiiggést intra-class correlation coefficiens (ICC)
segitségével értékeltiik [22]. Gyenge volt az Osszefiig-
gés, ha 1CC<0,4; kozepes, ha ICC = 0,41-0,6; jo, ha
1CC = 0,61-0,8, és ICC = 0,81-1,0 jelentette a toké-
letes kapcsolatot [23, 24 ].

Eredmények

A vizsgalatunkban részt vett betegek atlagéletkora
14,03+4,8 év volt. A vizsgalt betegpopuliciot — a kérd6-
ivek felosztasa szerint — két életkori csoportra bontva
elemeztiik. Kiilon vizsgaltuk a 8-13 éves kora betegek
és a 14 éves vagy anndl idGsebbek életmindségét. A két
betegcsoportba nagyjabol hasonldé szamua beteg kertilt
bevalogatasra. Az alapvet§ demogrifiai és klinikai ada-
tok tekintetében csupdn az életkor és a nem tekinteté-
ben taldltunk szignifikins eltérést (3. tdblizat). A 8-13
éves csoportban a lanyok, mig a 14 éves vagy annal id6-
sebb csoportban a fitk szima volt nagyobb.

Klinikai allapot

Az SK-pontszim alapjain mindkét csoportba tartozd
CEF-es betegek stlyossagi allapota jéonak mondhaté. Psexn-
domonas aeruginosa (PA) -pozitivitds az idGsebb kor-
csoportban magasabb aranyban (63%) fordult el6, mint
a fiatalabb CF-es betegeknél (50%) (3. tablizat). Fekvs-
beteg-ellatasra a fiatalabb korcsoportba tartozék szo-
rultak magasabb szazalékban (38,5% vs. 25,9%) (3. tib-
ldzat).

Spirometria

Nem talaltunk szignifikins kiilonbséget a két vizsgilt
betegcsoport FVC-, FEV - és FEF -értékeiben.

25-75%
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4. tabldzat | 8-13 éves CF-es gyermekek és sziileik életmindség-megitélése kozotti dsszefiiggés

CFQ-R domén Gyermekek Sziil6k Korrelici6 (ICC)*
Fizikai aktivitds 73,12+2522 76,43+26,27 0,77
Erzelmi allapot 76,2112 46 78,33+14,64 0,07
Szocilis funkcidk 70,33+£16,23 - -
Etkezési zavarok 76,34+24,3 72,92+28,63 0,51
Kezelés terhe 79,93+17,31 60,42+21,48 0,21
Testkép 74,91+26,45 75,17+23 91 0,54
Egészségftelfogis - 64,93+24,13 -
Testsaly - 60,42+38.28 -
Iskolai aktivitas - 78,13+24,36 -
Vitalitds - 69,89+13,65 -
Léguti tiinetek 69,17+17,93 74,73+18,64 0,49
Emésztési tiinetek 82,22+2271 70,31£16,91 0,40

*Intra-class correlation koefficiens.
p<0,001
CFQ-R = The Cystic Fibrosis Questionnaire — Revised

5. tiblazat | 14 éves és anndl idGsebb CF-es betegek életmindsége
CFQ-R domén Gyermekek
Fizikai aktivitds 78,86+21,24
Erzelmi 4llapot 74,51+16,47
Szociilis funkciok 71,36+14,46
Etkezési zavarok 90,95+16,89
Kezelés terhe 67,08+27,82
Testkép 61,73+27.79
Léguti tiinetek 66,37+18,36
Emésztési tiinetek 83,13+15,21

CFQ-R = The Cystic Fibrosis Questionnaire — Revised

Eletmindséy

8-13 éves CF-es korosztaly

A gyermekek valaszai szerint a legalacsonyabb életming-
ség-pontszamot a léguti tiinetek doménben (CFQ-R =
69,17+17.93), mig a legmagasabbat az emésztérend-
szeri tiinetek doménben (CFQ-R = 82,22+22.71) érték
el (4. tablazat).

A szil6k a legalacsonyabb életmin8ség-pontszimot
a kezelés terhe (CFQ-R = 60,42+21,48) és a testsuly
teriileten (CFQ-R = 60,42+38,28) adtik, mig vélemé-
nyiik szerint a legkevésbé terhelt teriiletnek gyermekiik
érzelmi allapotit (CFQ-R = 78,33+14,64) és iskolai
aktivitdsukat (CFQ-R = 78,13+24,36) tartottik (4. tdb-
ldzat).

A gyermekek és sziileik vilaszai kozott erds Ossze-
fiiggést csupidn a fizikai aktivitdis doménben mértiink
(ICC = 0,77). Kozepes kapcsolatot talaltunk az étke-
zési zavarok (ICC = 0,51), a testkép (ICC = 0,54) és a
léguti tiinetek (ICC = 0,49) doménben. Gyenge volt az
osszefiiggés az érzelmi allapot (ICC = 0,07), kezelés

terhe (ICC = 0,21) és az emésztGrendszeri tiinetek
(ICC = 0,40) dimenzidban (4. tablizat).

14 éves és anndl idGsebb korosztaly

Ebben a korcsoportban a legalacsonyabb életmindség-
pontszidmot a testkép domén (CFQ-R = 61,73+27.79)
eredményezte. Legmagasabb értéket az étkezési zava-
rok (CFQ-R = 90,95+16,89) dimenzi6 kapta (5. tabli-
zat).

A két korosztily valaszai k6ézotti 6sszefiiggés
Szignifikans kiilonbséget csupan az étkezési zavarok
(p = 0,01) és a kezelés terhe (p = 0,04) doménban ta-
ldltunk a két korcsoport kozott (1. dbra).

Megbeszélés

Vizsgilatunk az els§, CE-ben szenvedé hazai betegek
életminGségét felmér$ tanulmany. Eredményeink sze-
rint eltéré mértékben érintett az egyes életminGség-te-
riiletek terheltsége az életkor fiiggvényében.
Vizsgalatunkban kiilon mértik fel a 8-13 éves ko-
rosztilyba tartozo és a 14 éves vagy anndl idGsebb CF-es
betegek életmindségét. Hasonléd létszamban keriiltek
bevalogatisra a két korcsoportba tartozd betegek.
A Kklinikai és spirometriai paramétereikben nem talal-
tunk szignifikins eltérést. Az idGsebb korosztalynal
azonban magasabb szazalékban fordult el6 PA-pozitivi-
tds (bar ez sem bizonyult szignifikinsnak), ami a beteg-
ség természetébdl adoddan elvirt adat, hiszen az életkor
clérehaladtaval a tiid6ben zajlé progressziv folyamat
részeként né a PA-kolonizilt betegek szdma. Szintén
nem meglepd eredmény, hogy a fiatalabb CF-esek gyak-
rabban keriiltek hospitaliziciéra, hiszen a friss diagnézis-
sal rendelkezd csalidoknal a sziil6k kevésbé ., rutinosak”
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1. 4bra CF-es betegek életmindségének dsszehasonlitsa.

CFQ-R = The Cystic Fibrosis Questionnaire — Revised

egy egyszerd felsé léguti fertGzés vagy CF-exacerbatio
elkiilonitését illetéen, ezért gyermekeik gyakrabban
szorulhatnak fekvébeteg-ellitisra. A CF-es gyermekek
»kezd6” sziilei szamara szintén problémat okozhat id6-
ben felismerni a séveszt6 szindréma koérjelzé tiine-
teit, akar a pancreasenzim-po6tlé adag valtoztatasanak a
sziikségességét az étel zsirtartalmdtdl fiiggben, cziltal
gyakrabban szorulhatnak kérhazi ellitisra a ,rutino-
sabb” tirsaikhoz képest.

Lényeges kiilonbséget taldltunk annak tekintetében,
hogy a két korosztily szimira mely életmindség-terii-
letek a leginkabb vagy legkevésbé érintettek. Mig a 8—13
éves korosztilyban a légati tiinetek eredményezték a
legnagyobb problémit, addig a 14 éves vagy idGsebb
tarsaik szdmara a testképre vonatkozo életminéség-tertii-
let pontszdma lett a legalacsonyabb, a betegek megité-
lése szerint.

Az étkezési zavarok és kezelés terhe dimenziéban ta-
pasztaltunk jelentSs eltérést a két korcsoport életmi-
nGség-megitélése kozott. Az éthezési zavarok nagyobb
problémat jelentettek a fiatalabb CF-es korosztaly sza-
méra. Ennek hitterében az allhat, hogy a fiatalabb,
pancreaselégtelenséggel kiizd§ CF-esek a diagnézis fel-
allitasakor gyakran malnutritiétél szenvednek. Ezeknél
a gyerekeknél ebben az életkorban torténik a megfelel
mennyiségli pancreasenzim-potlas beallitasa, a sziil6k
killonosen nagy hangsulyt fektetnek a hiperkaloriza-
lasra, hiszen a megfelel6 nutriciondlis stitus meghata-
rozoé jelent6ségi a tiiddSfunkceiora [25, 26, 27] nézve is.

Efkerés Keralés
lamea®

Emésrién
lGnealek

Tasthén Légib

tlaneeek CFGQ-R dimenzidk

Nagyobb gyermekek mir kezdik megérteni betegsé-
giik lényegét, igy kevesebb problémit okoz szamukra
az étkezés kozbeni enzimpdtlds, s6t sajit maguk sza-
méra konnyebben tudjik beallitani a megfelel§ mér-
tékd gyogyszerelést, ezzel javitva a zsirfelszivodds mér-
tékét.

A testhép dimenzid teriiletén éppen a kamaszok élet-
mindsége bizonyult rosszabbnak 8-13 éves tarsaiké-
hoz képest, bir ez az eltérés nem volt szignifikins (p =
0,07). A testkép domén jellegzetesen ilyen kijelentése-
ket tartalmaz: ,,Azt hiszem, tdl sovany vagyok.” ,,fng
gondolom, fizikai adottsigaim kiilonboznek a velem
egykortakétol.” LA kiils6 megjelenésem miatt rosszul
érzem magam.” Szintén életkori sajatossag, hogy az id6-
sebb gyermekek szdmdira ez a teriilet a legterheltebb,
hiszen a kamaszok egyre inkidbb odafigyelnek kiille-
miikre, érzelmi érésiik sordn fontossd vélik szamukra,
hogyan vélekednek réluk tarsaik.

A kezelés terbe teriileten szintén a kamaszok életmi-
ndsége bizonyult jéval rosszabbnak, mint fiatalabb tar-
saiké. A kisgyermekes csaladok igyekeznek tgy kialaki-
tani mindennapi életiiket, hogy a kora reggeli inhalalas,
a fizioterdpia, az étkezés kozbeni enzimpétlis termé-
szetes napi rutin legyen. A gyermekek felcseperedve és a
kamaszkorba lépve azonban fellizadhatnak sziileik és a
betegségiik ellen, hiszen 6k is szeretnének épp ugyan-
olyanok lenni, mint egészséges tirsaik. Ennek eredmé-
nyeképpen szamukra fokozédik a teripia okozta meg-
terhelés.
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Nem csupin a kiilonb6z§ korosztilyba tartozok véle-
kedése tér el az életminGséget illetGen, hanem a sziilSk és
gyermekek megitélése is bizonyos teriileteken. A 8-13
éves korosztilyban szorosabb 0Osszefiiggést mértiink
— sziil8k és gyermekek véleménye kozott — olyan domé-
nekben, amelyek szemmel lathatéak a gondviselSk sza-
mdra is. Igy érthetd, hogy a fizikai aktivitds, a testkép,
a 1égati tinetek vagy az étkezési zavarok teriileten ha-
sonlé az életmindség-megitélésiik. Azonban kifejezet-
ten gyenge korrelaciét talaltunk az érzelmi allapot, a ke-
zelés terhe és az emésztSrendszeri tiinetek teriileten.
Ezt a megfigyelésiinket kordbban mar igazoltik a szak-
irodalomban [15, 28]. Hiszen nem varhaté el a sziil6k-
t6l, hogy pontosan tudjik, kamasz gyermekiik hogyan
vélekedik a kezelés mozzanatair6l vagy a betegség
okozta dilemmakrél, mésfelSl a gyermekek sem biztos,
hogy terhelni akarjak csaladtagjaikat, kornyezetiiket be-
tegségiik miatti belsé vivodasukkal.

Kilfoldi publikiciék eredményeivel Gsszehasonlitva
arra a megfigyelésre jutottunk, hogy a magyar CF-es
gyermekek (8-13 évesek) korében a légati tliineteknek
sokkal jelentGsebb negativ hatdsa van a gyermekek élet-
minGségére, és a fizikai aktivitdsukat is jéval alacso-
nyabb pontszamra értékelték mind a gyerekek, mind a
sziileik. A 14 éves és anndl idGsebb korosztily is gyen-
gébbre értékelte életmindségét a fizikai aktivitds, ér-
zelmi allapot és a 1égati tiinetek teriileten észak-ameri-
kai tarsaikéhoz képest [11]. Ez az eredmény hasznos
informaciét nyajthat nemcsak a CF-es betegek ellatasa-
val foglalkozé klinikusok, hanem gyégytornaszok, pszi-
cholégusok szamara is, és fontos tampontot adhat az
egyénre szabott gondozas soran, ravilagitva, hogy az el-
latds mely teriiletére sziikséges nagyobb figyelmet for-
ditani.

A nemzetkozi szakirodalomban szimtalan tanul-
manyban vizsgaltik a kamaszok és sziil6k életminGség-
megitélése kozotti Osszefiiggést [14, 22, 28]. Az ered-
mények ellentmondasosak, de egy ponton kozosek,
alacsony korrelaciot taldltak a serdiilék és sziileik véla-
szai kozott a pszichoszocidlis doménekben, amit sajit
vizsgalatunk eredménye is megerdsitett.

Ahhoz, hogy jobban megértsiik a betegség szubjek-
tiv oldalat, sziikséges a CF-es betegek életminGségének
a vizsgilata. Ennek sordn nem elegend§ a sziil6k véle-
ményét megismerni, hanem fontos volna kozvetlentl a
betegektdl is informaciot gytjteni. A jovSben kovetéses
vizsgalatokra volna sziikség a CF-esek életmindség-vil-
tozdsanak és annak okainak meghatirozisara az életkor
fiiggvényében.

Vizsgilatunk segitségével a magyar dtlag CF-popu-
laci6 életminGségét mértiik fel, fiiggetlentl attdl, hogy
milyen terdpidban részesiiltek. Adataink a jovSben
referenciaértékként szolgalhatnak, amelyhez akir gyogy-
szerek, tiplilékkiegészitGk és barmely, a betegek élet-
mingségét befolyasolé beavatkozdsok hatasit lehet
hasonlitani. Emellett vizsgalatunk igazolta, hogy a kii-
16nb6z6 korcsoportt betegek szamara eltérd teriiletek

EREDETI KOZLEMENY

terheltek életmingségiikben. Ezért is volna sziikséges
— a CF-gondozas soran — rendszeresen felmérni a be-
tegek életminGségét, hiszen az életkor elGrehaladta-
val valtozik a betegség dltal leginkabb érintett életmi-
nGség-tertilet.
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