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2. Roviditések jegyzéke

ATP:
BMI:
CF:
CFQ-R:

CFRD:
CFTR:
DIOS:
DLW:

ECFSPR:

FEV]I

FFM:
FVC:
GERD:
HbAlc:
MCT:
NE:
PEG:

HRQoL:

QoL:
RDA:
RQ:
SPSS:
ttkg:
tzs%:

adenozin-trifoszfat

testtomegindex (Body Mass Index)

cisztas fibrozis

cisztas fibrozis életmindség kérddiv, atdolgozott valtozat (Cystic Fibrosis
Quality of Life-Revised)

cisztas fibrozishoz tarsuld diabétesz (Cystic Fibrosis Related Diabetes)
cisztas fibrozis transzmembran regulator

disztalis intesztindlis obstrukcids szindroma

,kettdsen nyomjelzett viz” technika (Doubly Labelled Water)

Europai Cisztas Fibrozis Egyesiilet Betegregisztere (European Cystic Fibrosis
Society Patient Registry)

erdltetett kilégzési térfogat 1 masodperc alatt (Forced Expiratory Volume in
1 second)

zsirmentes testtomeg (Fat Free Mass)

erdltetett vitalkapacitas (Forced Vital Capacity)

gasztro-6zofagealis reflux betegség (gastro-esophageal reflux disease)
hemoglobin Alc (glikohemoglobin)

kozepesen hosszu szénlancu zsirsavak (Medium Chain Triglycerides)
nemzetkodzi egység

perkutan endoszkopos gasztrosztoma

egeészséggel Osszefliggd €letmindség (Health-related Quality of Life)
¢letmindség (Quality of Life)

napi ajanlott beviteli érték (Recommended Dietary Allowance)
respiracios kvociens

Statistical Package for the Social Sciences

testtomegkilogramm

testzsirszazalék
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3. Bevezetés (irodalmi hattér)

A cisztas fibrozis (tovabbiakban: CF) a leggyakrabban el6forduldé autoszomalis
recessziv modon 6roklodd genetikai anyagcsere-betegség.

A CF tobb szervet érintd, Osszetett korkép, az adott betegre jellemzd tiinetekkel.
Megjelenhet kronikus légati betegség, gyomor-bélrendszeri tlinetek, valamint a
hasnyalmirigyet, majat, biliaris €s reproduktiv traktust érintd elvaltozasok formajaban.
A korképet a kiilsé elvalasztasi mirigyek muikodészavara jellemzi, amelynek
kovetkeztében sirti, tapadds nyak termelddik, s a valadékpangéds obstruktiv
elvaltozasokat okoz az érintett szervekben, fOként a tiidoben és a hasnyalmirigyben.
(Kovacs és mtsai 2011) A léguti €s az emésztérendszeri tiinetegyiittesbol alld klasszikus
korforma lefolydsa kronikus, progressziv. (Gyurkovics 1991) A betegség
progresszidjanak ¢€s halalos kimenetelének hatterében legfoképp a 1égzdszervi
elvaltozasok allnak, de domindlhatnak az emésztdrendszeri tiinetek, vagy a reproduktiv
¢s endokrin rendszer zavara is. (Taussig & Landau 2008)

A tiinetek kapcsolatban dallnak a pankreatobiliaris rendszerrel és a magasabb
viszkozitasi exokrin valadékkal. A viszkozusabb epe kovetkeztében az epevezeték
obstrukcidja, szteatozis hepatisz, késdbb cirrhdzis, portalis hipertenzid, 6zofagusz-
varikozitas, hiperszplénia alakulhat ki. A gasztrointesztinalis rendszerrel kapcsolatos
valamennyi tiinet rontja a taplaltsagi allapotot. A taplaltsagi allapot szorosan sszefiigg
a prognozissal. A nem megfelel6 energia-bevitel malnutricidot okoz, amely romlo
légzdszervi funkciokhoz, korai morbiditashoz vezet. Az alultaplaltsag megjelenése,
megeldzése sarkalatos tényezdje a kezelésnek. A  malnutrici6 gyengébb
légzésfunkcidval, mindez rosszabb életmindséggel és rovidebb élettartammal jar.
(Quittner és mtsai 2008) A folyamat megelozhetd specidlis taplalasi terapiaval, ez
magas energia-bevitelt, pancreas enzim ¢és megfeleld mikronutriens potlast jelent. A CF
jelentds tulélési lehetdsége tehat a megfeleld taplalkozasban, fertézés megjelenése és
bakterialis exacerbacid esetén antibiotikus kezelésben, valamint a gondos
fizioterapiaban rejlik. (S6lyom 2012)

A betegek egész életiikon 4t szenvednek a génmutacio okozta valtozatos és Osszetett

szervi tiinetekt6l. Jelenleg nincs ismert gyogymodd, de életmindséglik €s varhatod
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atlagéletkoruk folyamatosan novekszik az orvostudomény fejléddésének készonhetden.

(Holics 2012)
3.1. A CF epidemiolégiaja

Eur6paban a CF eldfordulasi gyakorisdga 1:3500-1:4000 kozotti. (Holics 2012;
Gyurkovits 1991) Magyarorszdgon tehat minden négyezredik gyermek ezzel az
elvaltozassal sziiletik, azaz évente mintegy 40 1) beteggel szamolhatunk.
(Csecsemo ¢és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium 2013;

http://www.rirosz.hu/erintetteknek/ritka betegsegekrol/cisztas fibrozis)

Az Eurépai Cisztas Fibrozis Egyesiilet 2010-es Betegregisztere tobb mint 32 ezer
beteget regisztralt 22 eurdpai orszdg adatai alapjan. (Lasd 1. tablazat)

(https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/annual-reports) Ugyanezen kiadvany

2016. februarjaban megjelent verzidja szerint 2013-ban 27 eurdpai orszag adatai alapjan
38985 f6 CF-es beteget tartottak szamon. Az Egyesiilt Allamokban 6tszor gyakrabban
fordul el6 a fehér bori populacidban, mint a fekete bdriiek kozott, ahol eléfordulési
gyakorisaga kevesebb, mint 1:10 000. Az 4zsiai populacidban szintén kevésbé gyakori a
CF betegek eléfordulasa, aranyuk 1:100 000. Vilagszerte a betegek szdma
megkozelitdleg 70 ezerre tehetd. (O'Sullivan & Freedman 2009) A valds betegszam ezt
meghaladhatja, hiszen el6fordulhatnak nem diagnosztizalt, vagy nem regisztralt

betegek.
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I. tablazat: Az Europai Cisztas Fibrozis Egyesiilet 2010-es Betegregiszterének adatai

Adatok dsszegzése

Eredmény Nék Férfiak Osszesen
Az ECFSPR-ben regisztralt betegek n 15389 16859 39943
szama 2010-ben (%) (47,7) (52,3)
Eletkor a vizsgalat idején (év, él6 atlag 19,1 19,8 19,5
betegek 2010. dec. 31-ig) median 17,2 18,3 17,8
betegek 2 18 év (é16 betegek 2010. o, 476 50.8 49,3
dec. 31-ig)
Eletkor a diagnozis idején* é&zgii i(éclér\;) 4.1 3.7 3.9
(hénap) 5,0 5,0 5,0
Minimum egy delta F508-as alléllel N
rendelkez6 betegek™ & 82,6 82,8 82,7
Betegszam csokkenése 2010-ben n 158 157 315
(%) (1,0) 0,9) 0,9)
Halalozasi 1d6 (életkor) atlag 28,7 30,2 29,4
median 28,0 28,0 28,0
Tiid6transzplantalt betegek™® n 662 644 1306
(%) (4.8) (4.2) (4,5)
Majtranszplantalt betegek* n 59 103 162
(%) 0.4) 0,7) (0,6)

= Egyesiilt Kiralysag (UK): csak azok a betegek, akik rendelkeznek minden, a klinikai eredményekhez

sziikséges adattal

(Forras: https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/annual-reports)

Ez az 6sszes exokrin mirigyet érintd, stlyos, gyogyithatatlan korkép 1936 6ta ismert.

A mault szdzadban a cisztas fibrozis még gyermekbetegségként volt jelen az
orvostudomanyban. A huszadik szdzad kozepén vilagszerte a betegek 20 %-a €lte meg
az Ot éves kort, 10 %-a pedig a tiz éves kort, a felndtt ¢letkort azonban a legtobben
akkor még nem érték el. Mara fejlodott a kezelés (egyre korszeriibbek a gyogyszerek,
adott a transzplantacio lehetdsége, a specidlis fizioterdpia, a tdpszerek ¢€s a dietoterdpia),
s ennek koszOonhetd, hogy egyre tobb a felndttkort megéld CF-es betegek szama. Az
Amerikai Egyesiilt Allamokban a CF-es beteg populaci6 tobb mint 45%- a betdltotte a
tizennyolcadik €letévét, a varhato atlagéletkoruk pedig a negyvenes €vek elejére tehetd.
(http://www.cff.org/AboutCF/) Eurdpaban a betegek csaknem fele elérte a felndttkort
2010-ben. (https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/annual-reports)

2012-ben a Magyar CF Regiszterben 579 beteget regisztraltak, ebbdl 261 lanyt/n6t és
318 fiat/férfit. A felndtt betegek szama 248 f6 volt, ami 43%-a a regisztralt betegeknek.

Ennek jelentdsége abban rejlik, hogy az utobbi évtizedekben Magyarorszadgon is egyre
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nott a betegek atlagéletkora, amely 2008-ban 14,77 év volt, 2012-re mar elérte a 16,54
évet (fruk/férfiak: 16,85 év; lanyok/ndk: 16,17 év). (Hornyak 2013)

A feln6tt betegek felmérésére alacsony szamuk miatt korabban nem volt lehetdség,
mara viszont a fokozatosan novekvO betegszdm biztositja az egészégi allapotuk

figyelemmel kisérését.

3.2. A CF genetikai hattere és patomechanizmusa

A betegség kialakulasaért a hetedik kromoszéma hosszl karjan (31-32. 16kuszon) 1évo
CFTR (cisztas fibrozis transzmembran reguldtor) gén mutécioja felelds, amely soran a
CFTR fehérje termelédésében vagy funkciojdban alakul ki zavar, esetleg nem kelld
mennyiségben, vagy mindségben van jelen az epitélidlis sejtek plazmamembranjaban.
Ezaltal nem képes megfelelden miikodtetni az aktiv kloridion csatornat, amelynek
kovetkezménye az akadalyozott kloridion transzport a sejtmembranon keresztiil. Ez
valtja ki az intra- és extracellularis tér kozti s6 és kloridion csere diszfunkcidjat. A sejt
kiils6 felszinén a kloridion, és ennek eredményeképpen a folyadék tartalom is
lecsokken. Emiatt siirti, nagy viszkozitast valadék termelddik, amely az érintett szervek
sulyos kérosodasat okozza. (Madarasi 2000)

A felelés génnek jelenleg csaknem kétezer mutacidja ismert, ez a szam azonban
folyamatosan novekszik. A génhiba kovetkeztében a viz- és elektrolit-transzport
diszfunkcidja a kiilonbozé szervekben eltéréen manifesztalodik, de minden olyan
szervet €rint a betegség, ahol epitélilis sejtek talalhatoak.

A delta F508 gyakorisdga vilagszerte 70% koriili, de néhany orszagban ettdl eltér:
Déniaban 80% feletti, Torokorszagban 20%, Bosznidban 37%, Magyarorszagon 50-
60% kozotti. (http://www.rirosz.hu/erintetteknek/ritka betegsegekrol/cisztas fibrozis)
Eurdpaban a deltaF508-as mutaci6 a leggyakoribb ¢észak-nyugaton, €s szamuk csokkent
dél-kelet felé¢ haladva. (O'Sullivan & Freedman 2009)

A génhiba a csalddokban akér tobb generacion at is rejtve maradhat, és csak akkor
manifesztalodik, ha mindkét sziil6 hordozza a hibas génszakaszt, ekkor 25 %-os
valdszinliséggel sziiletik CF-es gyermek. (Gyurkovits 2004;
Csecsemd ¢s Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium 2013)
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3.3. A CF diagnosztikaja

A korai diagndzis sarkalatos pontja a kezelés hatékonysaganak, valamint a tovabbi
prognozisnak.

Diagnosztikai vizsgéalatok elvégezése indokolt, ha a csalddi anamnézisben
megfigyelhetd gyermekkori haldleset enterdlis és léguti tiinetekkel kisérve, vagy
ujsziilottkori mekonium ileusz és/vagy késobbi €letkorban malabszorpcios és kronikus
1éguti tlinetegyiittessel kisért betegség all fenn, amely altal felmeriil a CF gyantja.

Mar a terhesség 7-9. hetében elvégezhetd az Un. korion-biopszia, aminek révén a
magzatbol DNS-t nyernek. Ennek azonban feltétele, hogy a sziilok hordozzak a CF-re
vonatkoz6 kérdéses alléleket. A vizsgalat kozel 100%-os biztonsagu eredményt ad.
(http://www.rirosz.hu/erintetteknek/ritka betegsegekrol/cisztas fibrozis)

A diagnozis felallitdsdhoz a legalapvetobb mddszer a verejték-elektrolit meghatarozas.
Harom egymads utéani, kiilonb6z6 idopontban mért pozitiv, azaz 60 mmol/l feletti
kloridion koncentracié tekinthetd pozitiv vizsgalati eredménynek. 40-60 mmol/l k6zotti
verejték kloridion koncentracid esetén tovabbi vizsgéalat javasolt, mivel a
heterozigotakra is jellemzd lehet az emelkedett érték. A vizsgalat 40 mmol/l alatti
koncentracid esetén negativnak mindsiil. (Csecsemd- és Gyermekgyodgyaszati Szakmai
Kollégium 2013) Pozitivitds esetén genetikai vizsgalattal kell igazolni a mutécio
meglétét, amely csak a leggyakoribb CFTR mutaciokra terjed ki. Ha a leggyakoribb
mutacié nem mutathatod ki, el kell végezni a csaldd mutacio analizisét. A beteg, valamint
a szilok vizsgalata sordn ki kell mutatni, mely egyéb mutacio all a cisztas fibrozis
hatterében, és a sziildk hordozzak-e azt. Amennyiben hordozzak, elvégezhetd a magzati
vizsgalat is. A cisztds fibrdzis hatterében 1€vé majdnem kétezerféle mutacid koziil az
europai népességben leggyakoribb huszonkilenc mutdcié vizsgéalata torténik meg
eldszor. Eléfordulhat, hogy a cisztas fibrozis hatterében olyan génhiba 4ll, amely nem
mutathaté ki az elsédleges moddszerrel. Ilyen esetben tovabbi genetikai vizsgalatot
érdemes végezni. (Ban 2006) Ezek kovetkezményeként tehat az elsddleges negativ
genetikai eredmény nem zérja ki a betegség meglétét.
(Csecsemo ¢és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium 2013)

Ha a verejték- €s a genetikai vizsgalat bizonytalan eredményt hozna, alkalmazhat6 a
léguti nyalkahartya bioelektromos potencidlkiilonbség mérése ¢és/vagy a rektum

nyalkahartya iontranszport vizsgéalata biopszids mintabol.
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Az Ujsziilottkori szlirés jelenleg nem koételezd Kelet-Eurdpéaban, igy hazédnkban sem,
ami a CF-fel jaro tiidébetegségek korai felismerését, ennek kovetkeztében pedig, az
idében torténd kezelését neheziti. (Bodnar és mtsai 2014) Az jsziilottkori szlirés a
csaladban ismert mutdcid esetén viszont igen javasolt, hiszen a korai diagndzis és
kezelés nagyban javitja a talélési esélyeket.

A diagnozis kinyilvanitasdhoz sziikséges pozitiv verejték vizsgalat mellett fontos
vizsgalni a pankredsz exokrin miikddés elégtelenségének-, vagy a tiido obstruktiv 1éguti
megbetegedésének fennallasat, esetleg a pozitiv csaladi anamnézis meglétét. (Vajda
2002)

A hasnyalmirigy elégtelenség szlirésére egyik legalkalmasabb a széklet elasztaz szint
mérése, ami jelenleg nem érhetd el Magyarorszagon, ez ugyancsak késobbi diagnozis
felallitashoz vezethet. (Bodnar és mtsai 2014)

A légzésfunkcios vizsgalat az allapotvaltozds nyomon kovetésének fontos eszkoze,
alkalmas a nydkoldok hatasdnak lemérésére, valamint a restriktiv €s obstruktiv
tiidoelvaltozasok detektalasara.

A fizikalis vizsgalatok eredményei is felhivhatjadk a figyelmet a CF-re, fOként tobb
tényezd egyiittallasa esetén: elmarad6d szomatikus fejlettség, alacsony testtomegindex
vagy BMI percentil, csokkent haskorfogat, mellkas deformitds, 6déma, cianozis,
dobverduyjj, porto-kavalis sont-0k megléte. A klinikai allapot valtozasa jol értékelhetd a
kiilonb6zd, betegség-specifikus pontrendszerekkel (pl.: Shwachmann, Barbero), ahol az
értékelés a fizikai teljesitoképesség, a léguti tiinetek, a fejlodés, a taplaltsag és a
mellkasi rontgenkép alapjan torténik. (Gyurkovits 1991;

http://www.rirosz.hu/erintetteknek/ritka betegsegekrol/cisztas fibrozis)

Fontos a kiilonboz6 vizsgalatok egyiittes alkalmazasa ahhoz, hogy megfelelden
diagnosztizdlhassdk a CF-et, kizarva szdmos hasonld tlinetekkel jard leguti,
gasztrointesztindlis vagy immunologiai koérképet. (Csecsemd és Gyermekgyogyaszati

Szakmai Kollégium, 2013)

3.4. A CF Kklinikai tiinetei

A génmutacid okozta alapelvaltozds az Osszes kiils6 elvalasztasi mirigynél
megfigyelhetd. Elégtelen a klorid, illetve masodlagosan a natrium ¢és a viz hamfeliiletre

torténd kivalasztasa. Nem torténik meg a szekretoros csatorndkban képz6do folyadékbol
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a klorid, valamint a natrium visszaszivasa, s ennek kovetkeztében a verejtékkel nagy
mennyiségll s6 tavozik. A kiilsé elvalasztasu mirigyekben tehat siirti, tapados valadék
képzédik, ami obstrukciot okoz. A legfobb elvaltozasokat a 1égzd- ¢és
emésztorendszerben,  hepatobiliaris-,  reproduktiv  traktusban, valamint a
verejtékmirigyekben okozza. Az ¢€letkor elérehaladtaval egyre gyakrabban fordulnak el
ugynevezett CF-hez kapcsolt betegségek (Cystic fibrosis related disorders), ide

Szervi érintettség a

CISZTAS FIBROZISban
Altaldnos Tidé
-Felszivédasi zavar (Malabszorpcid) -Horgdtagulat (Bronchiectasia)
-Vitaminok hidnyallapota (A, B, C, D, E, K -Horghurut (Bronchitis)
vitamin) -Bronchiolitis

~Tuddgyulladés

Orr és mellékiiregek -Tudo dsszeesés
-Orrpolip ‘l/.éé::gf‘
-Orrmellékiireg gyulladas “Reaktiv Iégiti (Nehézi '
Méj Légszomyj, Kohdgés)
-Zsirméj -Pulmonalis szivbetegség
-Portalis hipertenzié -Légzési elégtelenség

-Nyék impaktacié a hdrgokben (Beékelddés)
-Gombdval szembeni tllzott reakcié (ABPA)

Epehdlyag ;‘ P \
-Blliéris Cirrhosis (Majzsugorodas) . L
-Ujsziléttkori sargasag “» . Sziv

~Epekdvesség -Jobb kamrai
-TldGverdér tagulat
Csontrendszer
-Hipertréfids osteoarthropathia Lép
-Dobverdujjak
-Gyulladt fziiletek -Lépmegnagyobbodas
Csontritkulds i
-Reflux
Bélrendszer —
-Magzatkori/GjszilSttkori bélelzarédas Hasnyé!ml(lgy :
(Meconium Ileus) -Hasnyalm'lrigy-gyulladas
-Hashértyagyulladés ~Inzulin hidny
-Végbélsiillyedés -TUneti magas vércukorszint
-Bélbetiiremkedés -Cukorbetegség (Diabetes)
-Bélcsavarodas
-Bélfal meg_vastagodés (Fibrotizalé SzaporftSszervek
colonqpathla) i -Terméketlenség (aspermia)
-Vakbélgyulladas Vérzéshidny (Ame )
-Intestinal Atresia (Bélszakasz-hidny) Késlel puberths
-Bélelzérédas(DIOS)
-Lagyéksérv

sorolhatd a diabetes mellitus, oszteopordzis, orrpolipozis, kronikus szinuszitisz és
artropatia. A cisztas fibrozis jellegzetes tiineteit ¢€s a kovetkeztében kialakulo
betegségeket az 1. dbra mutatja be.

1. éabra Cisztas fibrozisban megjelend legjellemzobb tiinetek, betegségek

(Forras: http://en.wikipedia.org/wiki/File:Cystic_fibrosis manifestations.png)

3.4.1.Léguti tiinetek

Légz6-rendszeri elvaltozasok a betegek tobb mint 90%-aban jelentkeznek. (Vajda 2002;
Gyurkovits 2004) A légutakban a horgdnyalkahartya felszinét borit6 strti nyak komoly

elvaltozasokat okoz, amelyek mar kora csecsemdkorban jelentkezhetnek. A 1égzdszervi
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érintettség elso jelei a gyakori, rohamokban jelentkezd, nagy mennyiségii kopetiiritéssel
jar6 kohoges, nehézlégzés, szapora légzésszam, rendszeresen visszatérd, késdbb
kronikussd valo léguti fertdzések, amelyek megfazas tlineteivel egylitt jelentkeznek.
Ezen tiinetekért a bronhusokban ¢€s bronhidlusokban felszaporod6 és lerakodo stird,
tapados valadék okozta obstrukciok a feleldsek. Az elzarodasok kovetkeztében a horgdk
kitdgulnak, valamint egyre nagyobb emfizémas, atelektdzids tiidorészek jonnek Iétre.
A visszatérd fertdzések hatterében legtobbszor a pangd valadékban elszaporodo,
kiilonb6zd baktériumtorzsek feleldsek. A Staphylococcus aureus ¢és a Haemophilus
influenzae az elsé korokozok egyike, amelyek megjelenek a tiidoben. (Holics 2012)
Késébb mas baktérium, mint példaul a Pseudomonas Aeruginosa megtelepedése is
megfigyelhetd. A baktériumok és azok toxinjai szoveti gyulladast okoznak, amit
sulyosbit a fokozott immunvalasz kovetkeztében megnovekedett gyulladasos
mediatorok jelenléte is. (Katkin és mtsai 2013) Gyakori a horghurut és a tiidogyulladas,
a valadékpangas a felso 1égutakat €s a halldjaratokat is érintheti. Az orrmellékiiregekben
kialakul6 nyéalkahartya burjanzas gyakran az orriiregbe is betiiremkedik, ahol polipszeri
képleteket hoz létre. Sok esetben maga az orrnyalkahartya is kordsan elvaltozik. Ezek a
nyalkahartya tulburjanzasok elzarhatjdk az orrjaratokat, igy a paciens csak a szajan
keresztiil képes levegét venni. Valamint, ez az elvaltozas hallascsokkenés ¢és a
szaglaskiesés okozoja is. (Holics 2012)

A betegség elorehaladtaval fokozott faradékonysag, étvagycsokkenés, légszomj, 1az €s
mellkas deformitas jellemezheti a CF-eseket. Végsd stddiumban légmell és vérkopés is
kialakulhat. A stlyos tiiddelvaltozas a jobb szivfél megterhelését okozza, ami kor
pulmondlé kialakulasdhoz vezet. A fokozott terhelés miatt a sziv izomzata erdteljesen
megvastagodik, majd késobb fokozatosan kimeriil. A végstddiumba keriilo betegek
halalanak leggyakoribb oka a kialakulo l€gzési elégtelenség. (Holics 2012; Vajda 2002)
A betegség folyamatosan progredidl az életkor eldrehaladasaval, amelynek

kovetkeztében a fellépd tlinetek is egyre sulyosbodnak.
3.4.2. Gasztrointesztinalis tiinetek

Komplex emésztési elégtelenség a betegek 80%-at jellemzi. (Gyurkovits 1991;
Gyurkovits 2004) Emésztési elégtelenséget a hasnyalmirigy alloményanak pusztulasa

okozza, amelynek mértéke akar az allomany 7/8-a4t is érintheti. (Pap 2003) A
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hasnyalmirigy szervezetiink legnagyobb nyalkatermeld mirigye és e szerv termeli a
taplalékok lebontasahoz sziikséges emésztd enzimek jelentds részét. CF-ben ezek az
enzimek nem képesek a besiirlisodés miatt a bélbe jutni, emiatt a taplalék emésztése
nem megy végbe, vagy csak kis mértékben valdsul meg. A pangd valadék miatt az
acinusok eozinofil anyaggal toltott cisztakka alakulnak, €s a jelenlévd litikus enzimek
onemésztd folyamatokat inditanak meg, amelyek a pankreasz szdveti destrukciojahoz,
cisztas, fibrotikus atalakulasahoz vezetnek. (Holics 2003)

Az enzimtermel€s zavara miatt az emésztés ¢s a felszivodas is karosodik. Bdséges
taplalékfelvétel ellenére a CF-es gyermekek ndvekedése egyre lassabba valik, tipusos
malabszorpcid fennallasa figyelhetd meg. Gyakori, blizos, zsiros, emésztetlen
sz€kletiirités jelentkezik fokozott bélperisztaltika mellett, suly- €s hosszndvekedési
zavarral, hasi puffadassal, tenezmussal. A felszivodasi zavar miatt szamitani kell a
zsirban 0ldodo vitaminok hidnydra, anémiara, valamint hipoproteinémia miatt kialakuld
O0démara is. Anyatejes taplalas mellett a széklet mindsége csak enyhe eltérést mutat,
mivel az anyatejben talalhatd tapanyagok emésztése kevés enzimet igényel. A jellemzd
zsirszéklet, fokozott gazképz6dés miatti puffadds altaldban a hozzataplalas
megkezdésétol valik kifejezetté. (Holics 2012) A fokozott so-vesztés hatasara
mozgasgyengeség jelentkezhet. Az emésztetlen széklet a bélfalra irritald hatast valt ki.
A betegek kortilbeliil egy6todénél fordul eld rektum prolapszus a gyakori, nagy tomegi
sz€kletiirités, a rektum koriili csokkent zsirtartalmu kotészovet, €s a kohogés alatti
fokozott hastiri nyomas miatt. (Holics 2003)

A bélelzarodas a belekben megnétt nydkos fehérjetartalom és a csokkent enzim- €s
folyadékmennyis€g miatt mar sziiletéskor fenndllhat. A magzati bélsar nem tud kiiiriilni,
amely a CF-es betegek sziiletésénél gyakori jelenség, az O0sszes beteg 10-15%-aban
alakul ki. (Gyurkovits 1991) Késobbi életkorban is eléfordul a tapadds bélsar, a
csokkent motilitas, diéta hiba vagy nem megfeleld enzimadagolas miatti elzarodas, amit
mekonium ileusz ekvivalensként vagy disztalis intesztindlis obstrukcios szindromaként
(DIOS) neveznek. (Holics 2012)

A CF-es betegeknél gyakran eléforduld jelenség a gasztro-0zofagialis reflux betegség
(GERD). A fizioterapia soran gyakran alkalmazott fejjel-lefelé pozicio (Trendelenburg-
poziciok), egyes gyogyszerek, valamint a negativ melliiri nyomdas hatasara alakulhat ki.

Elo6fordulasa a CF-es betegek korében hatszor-nyolcszor gyakoribb, mint az &tlag
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populacioban. Fenndllo GERD esetén javasolt a fizioterapia étkezések elotti végzése,
valamint a kezelésként hasznélatos savkotok egyéb gyodgyszerektdl eltérd idépontban
torténd szedése, hogy ne csokkentse azok felszivodasat. (Katkin és mtsai 2013)

A pankredsz emésztéenzim termelése mellett karosodik annak endokrin funkcidja is.
A szoveti destrukcid kovetkeztében az inzulintermelés is zavart szenvedhet, igy igen
gyakran fordul el cukorbetegség CF betegeknél. A diabétesz mellitusz prevalencidja a
betegek élettartamaval parhuzamosan novekszik. A CF populacioban hozzavetdlegesen
10 %-os gyakorisaggal jelenik meg, de a 25 év feletti korosztaly adatait tekintve mar
30 %-os az eldéfordulas, ezért gondolni kell a csokkend gliikoztolerancia kiszlrésére, s
évente tObbszor javasolt vizelet- €s vércukor ellendrzést végezni. (Holics 2003) Bozoki
tanulmanya szerint, mig a serdiild betegek 19%-andl jon létre cukorbetegség, addig a
haszas éveiben jard betegek 40%-andl, a 30-39 éves betegek 50%-4anal, a 40 év feletti
betegek 52%-4anal alakul ki diabetes mellitus. (Rana és mtsai 2010) Az amerikai ajanlas
szerint 10 éves kort6l, az angliai ajanlas szerint pedig 12 éves kortdl folyamatosan,
rutinszeriien ellendrizni kell a CF-esek vércukor szintjét. A legalkalmasabb moddszer
erre az oralis glikéz tolerancia teszt, mert a CF-esek korében mind az ¢homi
vércukorszint mér6, mind a hemoglobin Alc (HbAlc) szintet mérd vizsgalatoknak
alacsony az érzékenysége. (Baker és mtsai 2013)

Egy tanulmanyban kimutattdk, hogy a cisztas fibrozishoz tarsuld diabétesz (Cystic
Fibrosis Related Diabetes) csokkenti a tiidéfunkciot mar a prediabétesz allapotaban is.
Egy 7566 beteget felmérd keresztmetszeti vizsgalatban igazoltak, hogy a tiidéfunkcio
csokkenésének titeme a csokkent gliikoz tolerancidval €és az inzulinhidny mértékével
egyenes aranyossagot mutat. A hiperglikémia okozta tiidészovet-karosodas, fokozott
infekciokészség és az inzulin hidny miatti megvaltozott fehérje anyagcsere okolhato a
funkcidocsokkenésért. A tiidéfunkcid javulasa mar tobb esetismertetés és kisebb
prospektiv tanulményok soran is bizonyossagot nyert azon CFRD-s betegeknél, akik
korén inzulinterapidban részesiiltek. Bar a korai inzulinkezelés hatasait még randomizalt
kontrollalt vizsgalatokkal nem igazoltak. (Rana és mtsai 2010)

A CFRD kezelésében jelentds problémat jelent, hogy a diabéteszben és a CF-ben
alkalmazott taplalkozasi iranyelvek tobb ponton ellentétesek egymassal, ami foként a

zsir- és szénhidrat-beviteli aranyokat érinti.
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A CF-hez tarsuld cukorbetegség gyakran a taplaltsagi allapot romlasahoz vezet. (Dodge
& Turck 2006) Tobb tanulmany eredménye is arra a kdvetkeztetésre utal, hogy a cisztas
fibrozissal kapcsolatos cukorbetegség az idedlis ndovekedést és taplaltsagi allapotot mar
a diagnozis elotti években is veszélyezteti.

A korai inzulinhidnyos szakaszban Iévé CF-es betegek tiidéfunkcidja azonban
stabilizalhaté és taplaltsagi allapotuk javithat6 alacsony dézist inzulin terapiaval.
Tovabba, a karosodott gliikkdz tolerancia korai jeleivel rendelkezd CF-es gyermekek ¢€s
serdiilok tanulméanyozéasa soran is kideriilt, hogy a naponta egyszeri adagban kapott
inzulin hatasara a taplaltsagi allapotban javuléds érhetd el. (White és mtsai 2009) Vannak
tanulmanyok, amelyekben nem taldltak kiilonbséget a diabeteses CF-es betegek és a
nem diabeteses CF-es betegek taplaltsagi allapota kozott, s ennek feltételezhetd okat a
diabeteses betegeknél alkalmazott taplalkozasi intervencidval magyardztik. (Dodge &
Turck 2006)

Megfigyelések szerint a CF-es populacioban gyakrabban fordul eld cd6lidkia,
bélfertdzeés, €s kdvetkezményesen szekunder laktdz intolerancia is. (Holics 2003)

Egy masik korai korjelzd tiinet lehet az epebesiirlisodése kovetkeztében Iétrejott
ujsziilottkori sargasag elhuzodasa. Az epepangés az életkor elorehaladtaval is okozhat
tovabbi szovodmeényeket, igy sok esetben sorvadhat az epehdlyag, gyakori az
epekdképzidés, és a maj karosodas kialakuldsanak kockazata is nd. A betegek jelentds
része majérintettségrol is beszdmol mar fiatal koratol, ami az életkor emelkedésével
fokozodik. (Gyurkovits 2004) A cisztas fibrozisra jellemzd majelvaltozasok kozé
tartozik a gocos, epével kapcsolatos majzsugor (fokalis biliaris cirrh6zis), a maj rostos
elfajulasa, zsirmaj, portalis magas vérnyomas, ¢és ennek kovetkeztében kialakulo
Iépmegnagyobbodas, hasi folyadékgyiilem, nyeldcsé - visszértagulat és az ebbdl adodod
veérzések. (Gyurkovits 2004; Gyurkovits 1991; Pap 2003) A m4jcirrdzis prevalenciaja CF-
es betegekben 10%-ra tehetd, s ezek kétharmada 5 éves kor alatt kialakulod elvaltozas.
(Linblad és mtsai 1999) Az igazolt majproblémakkal kiizd6 CF-es betegek altalaban
sulyos taplaltsdgi problémakkal is kiizdenek, mind &ltalanosan, mint a specifikus
makronutriensekre, zsiroldékony vitaminokra €s az alvadési faktorokra valo tekintettel.
(Sinaasappel és mtsai 2002) A betegség okozhatja a maj fibrotikus degeneracidjat is.
Megfigyeléses vizsgalatokbol arra lehet kovetkeztetni, hogy urzodezoxikolsav

alkalmazasa mellett lassithatdé a majkarosodds, javulnak a majparaméterek, de
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sz¢éleskorti randomizalt klinikai vizsgalattal még nem tamasztottdk ald hatasossagat,
valamint a taplaltsagi allapotra valé pozitiv hatdsa sem ismert. (Katkin és mtsai 2013;
Sinaasappel és mtsai 2002)

Kronikus hidnyallapotok johetnek 1étre a fehérje és a zsir felszivodasi zavara miatt. A
zsirban old6do vitaminok hianya gyakori probléma a betegeknél. Tekintet nélkiil a
korra, a taplaltsagi allapotra, a genotipusra, ¢és a pankredsz exokrin funkcidjara, sokszor
eléfordul az A vitamin alacsony szérum koncentracidoja a kezeletlen betegeknél. Ez
valoszinlileg kapcsolatban allhat a rosszabb klinikai allapottal és a gyengilt tiido
funkcioval is.

Az oszteopénia és az oszteoporodzis altalaban a CF-es serdiiloknél €s a felndtteknél jol
megtigyelhetd korkép, viszont az alacsony D vitamin koncentracié csak egy tényezdje a
betegség kialakuldsanak. (Sinaasappel ¢és mtsai 2002) Az alultaplalt betegeknél a
csokkent csontslirliség gyakran jelentkezd probléma, amely a magas torési riziko ¢€s a
kifozis kialakuldsanak veszé€lyét hordozza magdban. A téplaltsagi allapot, D és K
vitamin, kalcium, tiidéinfekciok, fizikai aktivitas, gliikokortikoidok €és a génmutacid
fajtaja is, mind befolyasoljak a csontrendszer épségét. (Kalnins & Wilschanski 2012) CF-
es betegeknél ritka a tetania, angolkdr, valamint a véralvadasi abnormalitasok, a plazma
kalctum szintje ¢és a vizelet kalcium kivalasztasa ¢s gyermekeknél a csont
mineralizacidja is normalis, serdiild €s fiatal felndtt korban azonban megfigyelheté a
csontdenzitds €s csontdsszetétel gyakori csokkenése, valamint spontdn torésekrdl is
beszamoltak. (Haworth és mtsai 2000) Egy tanulmany szerint a magasabb D vitamin
bevitel Osszefliggésbe hozhatd a jobb tiidéfunkcioval, valamint segiti a pulmonalis
exacerbacio utani felépiilést is. (Chesdachai & Tangpricha 2015)

Ujhelyi 2004-es magyar vizsgalata soran csokkent 4svanyi anyag stirliséget mutatott ki
j6 klinikai &llapota CF-es betegeknél, annak ellenére, hogy sosem részesiiltek
szisztémas szteroid kezelésben. A betegeknél nem volt eltérés a szérum kalcium
szintben, a 25-hidoxi-D-vitamin szintben, a betegek elegendd kalciumot fogyasztottak
¢s a kalciumiiritésiik is normalis volt. A fokozott csontbontasért, tobb tényezd mellett a
felndtteknél észlelhetd pulmonalis progresszid soran felszaporod6 gyulladasos citokinek
felszaporodasa is feleldssé tehetd. (Ujhelyi 2004)

Annak ellenére, hogy az E vitamin hidnya széles korben elterjedt a betegeknél, klinikai

tiinet csak ritkan jelentkezik. Maga a vitamin antioxidans hatdsanal fogva, jelentds

15



DOI:10.14753/SE.2016.1951

szerepet jatszik a lipoproteinek és a sejtmembranok védelmében. Ez kiemelten fontos,
mivel a kronikus léguti gyulladdsok az oxidativ stressz megnovekedéséhez és a
taplaltsagi allapot leromlasdhoz vezet. (Madarasi 2000) E folyamat kivédésében van
nagy jelentdsége az antioxidansoknak. A K vitaminhiany tekintetében, arra a
kovetkeztetésre jutottak egyes tanulmanyok, hogy a hossza tava antibiotikus kezelések
okozhatjak a bélflora karositasan keresztiil. (Sabolova 2010) A zsirban 0ld6dé vitaminok
potlasa azonban a diagnosztizalt betegeknél az emésztofunkciok érintettségétdl és a

felszivodasi zavar mértékétdl fliggden a kezelés részét képezi.
3.4.3.Egyéb tiinetek, tarsbetegségek

A szaporitd szervrendszer is €rintett a CF betegeknél. A késdi pubertds Osszefliggésbe
hozhaté a malabszorpcid endokrin funkciéra gyakorolt hatasédval. A késdbbiekben
férfiaknal a vas deferensek elzadrddasa okoz azoospermidt, mig a néknél a bestirtisodott
cervixnyak okozhat csokkent fertilitast. (Taussig & Landau 2008)

A Dbetegek csokkent hotiird-képességgel rendelkeznek, ennek ellenére kevésbé
hajlamosak a verejtékezésre. Ugyanakkor a verejtékiik akar OtszOr magasabb sé
koncentracidval is birhat, mint az egészséges embereké. A verejtéktermelésiik kozel
normalis mennyiségli, azonban a mirigyek kivezetd csovén dathaladva a verejték
natrium-klorid tartalma nem tud visszaszivodni a hamsejtek iontranszport zavara miatt.
A fokozott sOvesztés miatt konnyen alakulhat ki séhidnyos éallapot, felboritva a
szervezet elektrolit haztartdsat. A verejtékkel, hanyassal, hasmenéssel rengeteg
kloridiont veszit a beteg, - amit a szervezet fokozott bikarbonat elvalasztassal
kompenzalna, ha a hasnydlmirigy bikarbonat kivalasztd képessége nem volna
karosodott — igy fokozott a metabolikus alkal6zis kialakulasanak veszélye. (Csecsemd
¢s Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium, 2013)

Azon betegeknél, akik nem a legjellemzébb mutéaciot 6roklik, megjelenhet atipusos CF
is. Ilyen esetekben a betegség nem feltétlen jar egyiitt emésztOszervi panaszokkal,
pusztan a légzdrendszerben produkal tiineteket, vagy csak egy jellemzd tiinettel
jelentkezik, mint példaul a hasnyalmirigy gyulladas, maj- és epelti elvaltozasok,

orrpolip. (Taussig & Landau 2008)
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3.5. A CF terapiija

Jelenleg a cisztas fibrozis gyogyitasdra nincs lehetdség, de a kezelés segitségével
novelhetd a betegek ¢lettartama. A beteg monitorozasa, gondozésa, kezelése CF
kozpontokban torténik; Magyarorszdgon jelenleg 14 koézpont talalhat6. A gondozés
célja elsdsorban az idealis taplaltsagi allapot elérése és a léguti infekcidk kezelése, és
ezek altal egy megfeleld ¢letmindség biztositdsa a betegek szamara.

A terapia — csakigy, mint a betegség - komplex, tobbiranya és ¢lethosszig tartd.
A kezelés soran megkiilonboztetiink gydgyszeres, nem gyodgyszeres, valamint sebészeti
kezelést. A nem gyogyszeres terapidhoz sorolandok a fizioterapids gyakorlatok,
valamint a taplalasterapia. A gyogyszeres kezelés részeként beszélhetiink az
antibiotikum terapiarol, az enzim- ¢és vitaminpotlasrol — amely koézvetve szintén a
dietoterapia része -, és a valadék oldasat és tUritését segitd gyogyszerekrdl. A sebészeti
kezelés kiterjed a szovodmények miitéti Uton torténd kezelésére, valamint a
transzplantaciéra. A terdpia tehdt Osszetett, melyhez elengedhetetlen egy képzett
szakemberekbdl allo team felépitése, ahol a kezeldorvos mellett dietetikus, gyogytornasz,

pszichologus is a kezelést segitd csapat tagjaként van jelen.
3.5.1.Légzérendszeri elvaltozasok kezelése

Tapasztalatok alapjan a hamar elkezdett terapias kezelés javitja a betegek életkilatasait. A
2002) A leguti tiinetek kezelésére nyakoldo-, és horgétagitd gyogyszereket alkalmaznak
oralis vagy inhaldciés formaban. Fontos megemliteni a megfeleld inhalalas- és gyogytorna
technikdjanak szerepét, mert ezek nélkiil a gydgyszeres kezelés dnmagaban nem javit a
beteg allapotan. Az interkurrens fertézéseket antibiotikus terdpiaval kezelik oralis,
inhalécios, vagy parenteralis forméaban. (Gyurkovits 1991)

Az orrliregben talalhatd nyalkahartya tulburjanzasokat miitéti iton tavolitjak el, amely csak
atmeneti megoldast jelent, hiszen az orrpolipok gyakran kiGjulnak. Az oxigénterapia
alkalmazasara is szilikség lehet romlo tiid6allapot esetén a szervezet megfeleld
oxigénellatottsaganak fenntartdsa és a sziv tehermentesitésének érdekében. A késoi
szovodmeényként fellépd nagymennyiségli vérkopés esetén, sebészeti uton kell a vérzést
megsziintetni. Amennyiben korébban is jelentkezik kisebb mennyiségii vér a kdpetben, ami
nem igényel komolyabb beavatkozast. (Holics 2012) Légmell kialakuldsakor azonnali

orvosi elldtdsra van sziikség, melynek sordn szonda segitségével, vagy sebészeti
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beavatkozds utjan sziintetik meg ezt az életet veszélyeztetd allapotot. (Holics 2012;
Gyurkovits 1991)

Az infekcidk gyors, eredményes kezeléséhez gyogyszeres terapia sziikséges. A CFTR
mutacid miatt a betegek léguti nyalkahartyaja kiilondsen fogékony a Staphylococcus
aureus, a Haemophilus influenzae, valamint a Pseudomonas aeruginosa okozta
fertozésekre. Az esetleges virusfertdzések pedig tovabb novelik a fogékonysagot. Az
emlitettek koziil legveszélyesebb a Pseudomonas aeruginosa fertdzés, mely gyakran
kronikussd valik, és nagy szerepet jatszik a betegség progresszidjaban valamint a
haldlozasban 1is. A hatékony antibiotikumos kezelést rendszeres, megteleld
mikrobioldgiai mintavételt kovetden lehet bedllitani, melyet a szokdsosnal magasabb
ddzisban és hosszabb tavon kell alkalmazni ezen fert6zés fennallasa esetén. (Taussig &
Landau 2008)

A koros légziszervi folyamatokat eldnydsen lehet befolydsolni az emésztOszervi
zavarok korrekciojaval. Megfeleld taplaltsagi allapot biztositdsaval kdnnyebb jobb
egészségi allapotot elérni és fenntartani. A betegek fokozott energiasziikségletét
hiperkalorizalassal tudjuk biztositani, amit nehéz megvalositani az ételek volumen
novekedése nélkiil. Mindemellett nagyon fontos szempont az is, hogy a betegek
¢letében az étkezés Oromforrds maradhasson. Az ételek dusitasara alkalmazhatunk
fehérje- és zsirdus élelmiszereket, valamint tdpanyagmodulokat, tdpszereket is.

Ha javulas figyelhetdé meg a betegek taplaltsagi allapotdban, az befolyassal bir a
forszirozott kilégzési volumen (FEV)) értékére, ugyanis a leromlott taplaltsagi allapot
egyértelmiien kapcsolatba hozhato a csokkend FEV, értékkel. A forszirozott kilégzési
volumen a maximalis belégzés allapotabol 1 masodperc alatt kifajt levegd mennyisége,
ami a legpontosabb képet adja a tiidé aktudlis allapotar6l, mikodésérdl.
Az obstrukcioval jaréd tiidokorképek esetén - azaz a CF-ben is - ez az érték jelentdsen

kisebb lesz, mint az egészséges emberek FEV| értéke. (Katkin és mtsai 2013)
3.5.2. Emésztorendszeri elvaltozasok kezelése

A dietoterapiaban mar korabban egyértelmi volt, hogy a folyamatos kohogés, fokozott
légzési munka, gyulladasok és csokkent emésztés miatt a betegeknek megndvelt energia
bevitelre van sziikségiik, de ennek kivitelezése nehézségekbe litkozott megteleld élettani

ismeretek és enzimpodtlas hidnydban. Az enzimek hidnyaban leginkabb a zsir emésztése
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szenvedett zavart, igy a korabbi diétds kezelés alapjaként a nagy energiatartalmu,
zsirdis termékek kiszorultak a betegek étrendjébdl. A szigortian zsirszegény diéta
mellett csokkent ugyan a nagy mennyiségli zsirszeklet iiritése, de a szlikséges energia
fedezésére megnovelt szénhidratbevitel nem volt elegendd. A szénhidratdis ételek
emésztése is zavart szenvedett, a betegek étvagytalanok voltak, alultaplaltta valtak, ami
csokkent immunitashoz, fokozott fertdzésveszélyhez, és a 1égzdizmok gyengesége miatt
csokkent tiidokapacitashoz vezetett. (Steinkamp & Wiedemann 2002) Nagy attorést
jelentett tehat a hasnyalmirigyenzimek gyogyszeres poétlasanak lehetdsége, hiszen
enzimkészitmények hasznalata mellett a zsirok felszivodasa 85-90 %-os hatékonysaggal
megy végbe és javul a fehérjeemésztés is, azaz megoldhat6 a betegek hiperkalorizalasa

nagy mennyiségii szénhidrat bevitel nélkiil is. (Gyurkovits 2004)

A malabszorpcid és fokozott energiaigény okai

A hasnyalmirigy exokrin mitkédésének diszfunkcioja kovetkeztében a szervezetben
amilaz ¢€s lipaz elvalasztasi zavar 1ép fel, valamint csokkenhet az epesav-és bikarbonat
szekrécid is. A hasnyalmirigy enzimek hidnya a legfontosabb, de nem az egyetlen
tényezdje és okozdja a malabszorpcidonak. A pancreas miikdodési zavardhoz hozzajarul,
hogy a csokkent bikarbonat kovetkeztében kevesebb gyomorsav aramlik be a
duodénumba. Ez eredményezi az exogén és endogén hasnyalmirigy enzimek csokkent
hatékonysagat. (Robinson és mtsai 1990; Sinaasappel és mtsai 2002) Amig a szénhidrat
emésztés a nyal amilaz és bél glikoamildz termelése miatt viszonylag megtartott, addig
a kezeletlen betegek a taplalékkal bevitt zsiradék 80 %-at, a fehérjek 50 %-at
hasznosulas nélkiil elveszitik. Ennek oka, hogy a csokkent bikarbonat szekréci6 mellett
a savas gyomortartalom nem neutralizadlodik és a csokkent mennyiségben termelodott
lipaz enzim nem tud aktivalédni, valamint az epesavak is kicsapddnak a savas
kornyezetben, ami a zsirok emulgedlasnak kieséséhez vezet. A fokozott fehérjeiiritést a
tripszin, kimotripszin és karboxipeptiddz szekréci6 zavara, valamint az intesztindlis
nyak- és epevesztés okozza. Ezen feliil egyes antibiotikumok is hatdssal vannak az
emésztésre: csokkentik a tranzitidét és kovetkezményesen a bélflora aktivitasat. Igy
kisebb mértékben képzddnek a bélfalat taplald révid szénlancu zsirsavak, ami rontja a
kolonocitak miikodését. Ez a jelenség is az energiaigény fokozodasahoz vezet, amihez

hozzajarul még a kopetiiritéssel vesztett fehérje, a kohogés, a specialis fizioterapia, €s a
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fellépd tachypnoe miatt megndtt energiaigény. Az ¢letkor ndvekedésével egyre
gyakoribba valik a csokkent gliikoztolerancia miatti gliikozuria 1s, ami szintén
energiaveszteséggel jar. A gyakori léguti fertdzések kovetkeztében nd a
proinflammatorikus citokinek és a tumor nekrozis faktorok termelddése, ami fokozza a
fehérje- és zsirbontast, valamint a gliikkoneogenezist.

Az alultaplaltsdg izomtdmeg ¢és izomerd csokkenéshez vezet, ami a 1égzdizmok
érintettsége miatt csokkent 1€égzési munkat eredményez. A csokkent 1égzOmunka a
malnutrici6 miatt szintén karosodott immunfunkcioval tarsulva jelentdsen

fogékonyabba teszi a szervezetet a fertdzésekre. (Tomsits 2009)

Enzimpo6tlas

Az emésztérendszeri tiinetek kezelése elsOsorban a pancreas enzimek poétlasan alapszik.
Elégtelen hasnyalmirigy mikodés mellett elengedhetetlen a pancreas enzimek
gyogyszeres potlasa. Az enzimkészitményeket (pl.: Kreon, Panzytrat) minden étkezés el6tt
(az elfogyasztott taplalék mindségétdl és mennyiségétdl fliggden akar kozben is) be kell
venniiik a betegeknek, még a kisétkezések, nassolnivalok €s a tapszerek fogyasztisa esetén
is. Ez aldl csak a gyiimdlcsok és az alkoholmentes iiditditalok a kivételek, s amennyiben az
elfogyasztott étel mennyisége megnd kiegészitd adagot kell bevenni. A megfeleld enzim
szubsztitaciordl a széklet gyakorisdga, mennyisége €s mindsége adhat képet. Az
enzimkészitmény megfeleld adagjat egyénenként sziikséges meghatdrozni. A helyesen
meghatarozott dozis megsziinteti a beteg hasi fajdalmait, testtomege gyarapszik és az
¢letkoranak megfeleld mennyiségli, mindségli és gyakorisagi székletet iirit. (Sabolova
2010; Holics 2012; Pap 2003) Az enzimpdtlasra hasznalt készitmény f6 dsszetevdje a lipaz,
amelybdl minden 1 gramm bevitt zsirra 500-4000 egységet sziikséges adni. (Sinaasappel és
mtsai 2002) Megfeleld enzimpoétlas eredményeképpen a taplalékkal elfogyasztott zsirok 85-
95%-a képes felszivodni, melynek kovetkezményeként az energiaveszteség csokken és
javul a taplaltsagi allapot. (Csecsemo- ¢s Gyermekgyodgyaszati Szakmai Kollégium, 2013)

A napjainkban hasznalatos kapszuldkban talalhaté enzimek granuldtum formajaban
védettek a gyomorsosav hatastalanit6 mikodésével szemben. A kapszula feloldédik a
gyomorban, de a granulatumokbol csak a patkobél lugos kozegében szabadulnak fel az
enzimek, ahol megkezdddik a tapanyagok lebontasa. Az enzimkapszulak alkalmazasara
minden zsirtartalmu étkezésnél sziikség van. (Holics 2012) Eléfordul, hogy a bikarbonat

csokkent termelddése miatt a tul savas kozegben nem tud leoldddni a védo filmréteg a
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granulatumokrél még a duodénumban sem. Ha a megnovelt enzimddzis sem rendezi az
emésztést, célszerli megprobalni a savesokkentdvel kiegészitett alkalmazasat.

Altalaban a hozzataplalas megkezdéséig nem sziikséges alkalmazni enzim kiegészitést,
kivéve, ha zsirosodik a széklet €s elmarad a novekedés. Ilyen esetekben minden 120 ml-
nyi tapszerhez vagy anyatejhez egynegyed vagy egyharmad adag standard erdsségli
enzimpotld készitményt adunk. Ez a dozis megkozelitdleg 400-800 NE lipaznak felel
meg. (Sinaasappel €¢s mtsai 2002)

Az ajanlott bevezetd mennyiség: 250-500 lipazegység/testtomegkilogramm(ttkg)/étke-
z¢s. Fokozatosan, 3-4 nap elteltével emelheté az adag, ha nem értiik el a kivant hatést.
Elementaris tapszerek mellé nem sziikséges enzimet adagolni, de sok esetben csak
enzimpo6tlas mellett indul meg a fejlodés. A csecsemOknek kozvetleniil etetés elott kis
mennyiségli tedba, almalébe, vagy anyatejbe keverve kiskanallal adjuk a
granulatumokat. Fontos ellendrizni, hogy nem tapadt-e fel a gyermek szajpadlasara a
granulatum, mert az fijdalmas felmarddasokat okozhat. Egy éves korra a bevihetd
enzim mennyiség 500-2000 lipazegység/ttkg/étkezés-re nd. Felndtt korban legtobbszor
tapasztalati uton, a tiinetek szerint hatarozza meg az orvos az étkezésenkénti
mennyiségeket. A legfontosabb szempont, hogy a napi bevitel ne Iépje tal a
kilogrammonkénti 10.000 lipazegységet, mert az utobbi idében egyre gyakrabban
¢szlelt fibrotizald kolonopatia kialakuldsaban fontos szerepet tulajdonitanak a talzott

enzimhasznalatnak. (Holics 2003)

Tapanyagszukséglet CF-ben

Az alultéplaltsag megel6zéséhez elengedhetetlen a taplaltsagi allapot folyamatos
monitorozasa, valamint hogy a diagndzis pillanatatol fogva egyénre szabva alakitsuk ki
a taplalas menetét.

Egy éves korig a csecsemdk taplalasanak legjobb mddja az anyatejes taplalas, melyet
sziikség esetén ki lehet egésziteni tapszerekkel is. Az anyatejjel taplalt csecsemOk
tidokapacitasa €s immunitdsa jobbnak bizonyul, mint a tapszeres csecsemOke,
ugyanakkor a kizar6lag anyatejjel taplalt csecsemdéknél a meleg id6ben fellépd fokozott
izzadas, valamint laz esetén sziikséges a sO poétlasrél gondoskodni. (Kalnins &

Wilschanski 2012)
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A kozelmultban egy randomizélt prospektiv vizsgélatban Osszehasonlitasra keriilt a
normal és a hidrolizalt csecsemdtapszerek hatdsa CF-es csecsemdk korében. Vizsgaltak
a felszivodas hatékonysagat, a taplalasi eldnyoket €s a csecsemOk tolerancidjat is.
Eredményként megallapitottak, hogy a hidrolizalt tapszeres taplalas nem jar taplalasi
elénnyel vagy egyéb javuldssal a csecsemdk allapotat illetden. Tehdt amennyiben a
csecsemO tapszeres taplalasra szorul, nem sziikséges hidrolizalt tapszereket alkalmazni.
(Borowitz ¢és mtsai 2009) Hozzataplalas sordn viz helyett javasolt anyatejjel vagy
tapszerrel higitva novelni az energiastiriiséget. Altalaban a vegyes taplalds bevezetéséig
nem sziikséges az enzimkészitmények hasznalata, kivéve, ha a sulyfejlédés lelassul, a
sz€klet zsirtartalma pedig megnd. Ekkor mar 1 éves kor alatt is biztositani kell a
megfeleld enzimpotlast. (Tomsits 2009) Sziikségessé valhat az anyatej fehérje-
hidrolizatumot tartalmazé tapszerrel torténd dusitdsa vagy maltodextrin hozzaadésa is.
A 4-6. honapt6l tovabb ndvelhetd az energia bevitel tejszinnel vagy vajjal dusitott
zoldségpépekkel. Ezt kovetden pedig fokozatosan bdvithetd az étrend az altalanos
taplalasi elvek alapjan. Kisded kortdél az enzimpreparatumok hasznalata mellett a
zsirbevitel novelése a cél €és érdemes mielobb kialakitani a gyermek megfeleld
taplalkozasi ritmusat. (Holics 2003)

A dietetikusnak a gyermekorvossal egyiittmiikodve sziikséges segiteni a beteget és
csaladjat. A gyermekeknél gyakran fellépd étvagytalansag esetén sem szabad
taler6ltetni az étkezést. A sziild talzott szigorusdga, aggodalmaskodasa, de
engedékenysége is ronthatja a taplalasi folyamatot. Kritikus iddszakot jelenthet a
taplalas terén a pubertds, amikor a felgyorsult szomatikus fejlédés, az aktivitds és az
¢tkezési ritmus esetleges felboruldsa miatt hajlamosabba véalnak a betegek az
alultaplaltsagra. Nem célravezetd egyes ¢élelmiszerek tiltdsa, megfeleld pedagogiai
érzékkel megtanithatd a gyermek szamara, hogy mely termékek értékesebbek szamara.
Fontos cél, hogy az étkezés oromforrasként maradjon meg a beteg életében. (Tomsits
2009)

Az energiasziikséglet CF-es betegek esetén atlagosan a napi ajanlott beviteli érték
(RDA: Recommended Dietary Allowance) 120-150 %-at jelenti, ami fligg a betegség
sulyossagatol és a taplaltsagi allapottol, ezen kiviil fontos a vitamin €és 4svanyi anyag
szupplementaci6. Azonban szamos vizsgalat szerint nyilt vagy zart indirekt

kaloriméteres vizsgalattal vagy ,kettésen nyomjelzett viz” (DLW=Doubly Labelled
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Water) technikaval célszerli megadni a paciens egyéni energiasziikségletét. Ezek a
tanulmanyok kimondjak, hogy az energiasziikséglet egyenes 0Osszefliggésben all a
génmutdcioval, valamint forditott Osszefliggésben a hasnyalmirigy funkcidval. A
vizsgalatok széles kore kimutatta, hogy a CF-es betegek energiasziikséglete 100-150%-
ig terjed (RDA 9%-dban), a mutdcid, a beteg koranak ¢és aktudlis &allapotanak
fliggvényében. (Baker és mtsai 2013)

Az emésztési, felszivodasi elégtelenség miatt megvaltoznak a tapanyagaranyok, de a
legfrissebb szakirodalmakban sem teljesen egységesek az energia-, tapanyag- &s
vitamin-beviteli ajanladsok. A referencidktol fiiggden kisebb eltéréseket talalhatunk a

hazai, kiilfé1di cikkekben és konyvekben egyarant.

Az bizonyos, hogy a betegeknek magas fehérje- €s zsirtartalmu étrendre van sziikségiik.
Fehérjébdl az ajanlasok 15-30 energia-szazalék kozotti sziikségleti értékeket jelolnek,

mig a zsirbeviteli ajanlasok 35-40 energia-szazalék kozottiek. (MacDonald 1996)

Egy szlovak tanulméany szerint az ajanlott napi energia beviteli értékek jelentGsen
magasabbak az eurdpai konszenzus 4ltal megadotthoz képest (II. szamu tablazat), hiszen
a korabban emlitett 120-150% energiasziikséglethez viszonyitva ez meghaladja a 250%-
ot. Az ilyen mértékli energiasziikséglet biztositdsa nagyon nehéz feladat a betegek

szamara, amire egy¢bként jellemzden nincs is sziikség a CF kezelése esetén.

II. tabléazat: Korcsoportonkénti ajanlott napi energia bevitel CF-ben

Eletkor Ajanlott napi energia bevitel CF-eseknek
csecsembkor 150-200 kcal/kg
1-10 éves koru gyermekek 130-180 kcal/kg
11-18 éves koru fiuk 100-130 kcal/kg
11-18 éves kort lanyok 80-110 kecal/kg
feln6tt férfiak 100-120 kcal/kg
feln6tt nok 80-120 kcal/kg

(Forras: Sabolova 2010)

A jelentds energiatdbblet bevitele gyakran gondot okoz a betegek szamara. Tobb
vizsgalat is ranyult annak megfigyelésére, hogy vajon az ajanlott értékekhez képest

mennyit sikeriil a betegeknek valdjaban elfogyasztaniuk. Egy holland felmérésben a
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CF-es gyerekek ¢és felndttek taplalkozéasat vizsgalva kimutattdk, hogy atlagosan a
normal energia beviteli ajanlas 88-127 %-at vitték be minddsszesen, ami nem éri el az
ajanlott értékeket, vagy annak alsdé hatarérteke koriil mozog. Ugyanakkor az
egeészségeses kontroll csoporthoz viszonyitva jelentdsen tobb energiat, fehérjét és zsirt,
foként sajnos joval tobb telitett zsiradékot fogyasztottak. (Woestenenk és mtsai 2013)
Egy korabbi vizsgalatban felndtt CF-esek taplalkozéasi naploit kiértekelve arra az
eredményre jutottak, hogy az datlag energia ¢€s tapanyag beviteli értékek csak
megkozelitik az ajanlott értékeket, de a zsirbeviteli ajanlasok kozel sem teljesiiltek.
A vizsgalt betegek kevesebb mint 40 %-a érte el a megfeleld energia vagy fehérje
beviteli értékeket, és mindossze 28 %-uk vitt be elegendd energiat és fehérjét is. (White
¢s mtsai 2004)

CF-ben a zsirfogyasztas kiilondosen fontos, mert ez a tapanyag biztositja a legtobb
energiat (1 g zsir elfogyasztasakor 9,3 kcal energidhoz jut a szervezet), tovabba
hasznosulasakor a szervezetben kevesebb CO; keletkezik (az elégetéséhez felhasznalt
oxigén ¢s keletkezd széndioxid hanyadosa, RQ: 0,71). A szervezet energiaforgalmara
jellemzd adat, az ugynevezett respiracios kvociens (RQ). Az RQ a belsd 1égzés soran a
szovetekben termel6dd szén-dioxid €s a felhasznalt oxigén ardnyat mutatja, ami annak
figgvényében valtozik, hogy a szervezet milyen tdpanyagbol nyeri az energiat.
Kimutathato, hogy a szénhidratok égetése sordn tobb CO, képzddik, mint a zsirok
¢getésekor, azaz a szénhidratban dus taplalas - novelve az oxigén felhasznalast és a
széndioxid termelést - rontja a légzésfunkcidkat. Tehat az obstrukcioval jard
tiidokorképek esetén fontos figyelembe venni, hogy ugyanannyi energia (ATP)
eloallitasa zsirokbol eldnydsebb, mert kevesebb CO; termelddéssel jar. (Bellini és mtsai
2013)

A cisztas fibrozisos betegek étrendjében elonyodsek a kdzepesen hosszii szénlancu, un.
MCT (Medium Chain Triglycerides) zsirsavakat tartalmaz6 zsiradékok, amelyek
emésztdenzimek nélkiil is felszivodnak. A kdkuszzsir, a tejzsiradékok, vaj tartalmaznak
nagyobb mennyiségben ilyeneket. Az 5 évnél 1désebb CF-es betegek napi
zsirfogyasztasanak célszerli elérnie a 100 grammot. (Sabolova 2010) Az esszencialis
zsirsavak hianya kevés kimutathatd klinikai tiinettel jar, de hianyuk kielégitd
hasnyalmirigy miikodés esetén is fennallhat, nem csak kifejezett zsirfelszivodasi zavar

esetén. Ujsziilottkorban a szervezet fokozottan érzékeny a fennalld esszencidlis
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zsirsavhidnyra, valamint kimutattak, hogy a hidny negativ befolyassal van a
hasnyalmirigy funkciora is. (Tomsits 2009) Az esszencialis zsirsavak sziikséglete is
emelkedett tehat (4-5 energia-szazalék), hiszen a betegek tobbségénél megfigyelhetd
hianyuk. (Csecsemd- ¢és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium, 2013.) A linolsav:a-
linolénsav fogyasztasa 5:1 ardnyban javasolt. Linol- és alfa-linolénsavban gazdag
¢lelmiszereink a novényi eredetii olajok, pl. napraforgoolaj, didolaj, buzacsiraolaj,
lenmagolaj, repceolaj. Fontos megemliteni, hogy étkezési kultarankban a
hagyomanyosan elterjedt napraforgoolaj fogyasztasanak okan dontéen linolsav bevitel
¢s a-linolénsav deficit a jellemzd, ezért a javasolt élelmiszerek tekintetében elényben
kell részesiteni a magas ®-3 zsirsav tartalmuakat, ideértve a tengeri halakat is.

Az étrend Osszeallitasanal ajanlott tehat az esszencidlis zsirsavakat biztositd novényi
eredetli olajok (pl. napraforgdolaj, oliva olaj, didolaj, buzacsira olaj, lenmagolaj), az
omega-3 zsirsavakban gazdag halolaj, és konnyli emészthetdsége miatt a kokuszzsir
haszndlata. Az energiabevitel ndvelése érdekében dusitasra jol alkalmazhatoak a daralt
olajos magvak, a vaj, a zsiros sajtok, illetve a tejfol, a tejszin és a majonéz. Fontos
felhivni a beteg figyelmét arra, hogy a zsirban gazdag étkezésekhez a megfeleld
mennyiségli emésztéenzimet minden étkezés elott be kell venni.

A fehérjesziikséglet atlagosan napi 1,2-2g/ttkg, melynek eléréséhez novelni sziikséges a
fehérjebevitelt. A fehérjék nélkiilozhetetlenek a szervezet szamdara, ezekbdl épiti fel
szervezetiink sajat anyagait. Beviteliik biztositasara kivaloan alkalmasak a huasok,
huskészitmények, halak, bels6ségek, tej, tejtermékek, tojas €s a beldliik késziilt ételek.
Ezek mellett gazdag novényi fehérjeforrasok még az olajos magvak, hiivelyesek,
gabonafélek, melyek szintén hozzédjarulnak a napi sziikséglet biztositasahoz. A
hiivelyesek alkalmazéasanak korlatja lehet puffasztdé hatasuk, melynek kovetkeztében
felnyomjak a rekeszt, ami — még jobban - nehezitheti a 1€gzést.

Az étkezések soran eldnydsebb az 0sszetett szénhidratot tartalmazo élelmiszerek, ételek
fogyasztdsa (gabonaf€lék, burgonya), s emellett az egyszerii cukrok bevitelének
csokkentése a betegeknél gyakran eléforduld cukorbetegség (CFRD), valamint a 1égzési
munka konnyitése miatt. Alultaplaltsdg esetén inkdbb csak a cukrozott tditditalok
korlatozasara van sziikség, nagyobb jelentdséggel bir az energia-bevitel emelése.
Hazankban foleg koretként vagy pékaruk formajaban, desszertként, valamint édesitett

iditditalok formajaban fogyasztjuk a magasabb szénhidrattartalmua ételeket. Ha a beteg
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¢tvagyat nem rontjak, érdemes a magas rosttartalmi teljes Orlésti (barna) termékeket
valasztani, vagy pelyhekkel, korpafélékkel kiegésziteni az ételeket, hogy az atlagos napi
25-35g rostsziikségletet a CF-es betegeknél is fedezhessiik. (Solyom 2009)
Etvagytalansig esetén rostforrasként inkdbb a zoldségféléket, gyiimolesoket
illeszthetjiik be az étrendbe.

Vitaminok tekintetében a zsirban 0ld6do-, valamint a C-vitamin po6tldsara van sziikség.
A majérintettség valamint a hasnyalmirigy diszfunkcié okozta zsir-malabszorpcié idézi
eld a zsiroldékony vitaminok hianyat. (Magbool & Stallings 2008) CF-esek korében 18-
40 %-os gyakorisaggal mutathatdé ki A-vitamin hidny. Az A-vitamin ellatottsag
szérumértékbdl nem mérhetd egyértelmiien, mivel akut fazis reakcioban az A-vitamin
szint altaldban szintén alacsony. Az el6anyagként szdmon tartott antioxidans
tulajdonsaggal rendelkezé [-karotin is alacsonyabb szintet mutat a betegek
plazmajaban. A diagnozis felallitasat kovetéen ritka az A vitamin hianydnak
el6forduldsa, viszont annal fontosabb klinikai tényezd a toxicitas kérdése. Szdmos
tanulmany szerint az A vitamin hosszan tartd talzott bevitele a csontok asvanyi anyag
vesztését €s majelvaltozasokat eredményezhet. Ezért néhany étrend-kiegészitd
készitményben az A vitamin biztositdsara eldanyaga, a béta-karotin van jelen. Mivel
ennek atalakuldsa a szervezetben fiziologiailag szabalyozott, kisebb az esélye az A
vitamin toxicitasnak. (Magbool & Stallings 2008)

A D-vitamin hidny — mely a betegek 10-40 %-anal megfigyelheté — csontosodasi
zavarhoz, oszteopéniahoz, oszteopordzishoz, ¢€s altala fokozott csonttorési rizikohoz
vezethet. Elsdsorban ez a f6 kdzremiikoddje a megjelend csontbetegségeknek. (Grey €s
mtsai 2008; Aris és mtsai 2005) A D vitamin bevitele egészséges emberek esetén is
nehezen megvalosithatd csupan taplalkozassal. Lichthammer €s munkatarsai altal
végzett kutatdsban kideriilt, hogy Magyarorszagon a taplalékkal felvett D vitamin
mennyisége nem €ri el a kivant 5 pg/nap értéket (10ug = 400 NE), annak ellenére, hogy
a tobbi vizsgalt orszag (Ausztria, Lengyelorszdg és Szlovénia) koziil nadlunk volt a
legmagasabb a beviteli érték. Jelenleg az orszdgok ajanlott napi D-vitamin beviteli
értékei kiilonboznek, ezért ennek egységessé tétele még varat magara. (Lichthammer és
mtsai 2015) A CF-es betegek D vitamin sziikséglete naponta 400-2000 NE a szérum

szint normal tartomanyban tartasahoz. (Sinaasappel és mtsai 2002)
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Az E-vitamin membranstabilizadldo képessége, valamint antioxiddns tulajdonsaga miatt
meghataroz6 jelent0ségli, hiszen az infekcidos tiidéfolyamatok okozta tiidészovet
karosodas csokkenthetdé megfeleld ellatottsag esetén. Az ajanlott érték korilbeliil
haszszor magasabb, mint az egészséges egyéneknek ajanlott érték, €s altalanosan
hatékonyaz E vitaminhidny megel6zésében. Onalloan, vagy egyéb antioxiddnsokkal
kombinalva cs6kkentheti a gyulladasos folyamatokat és a szervi kdrosodasokat CF-ben.
Egyes tanulmanyokban Osszefliggést talaltak az E vitamin stitusz, a tobbszordsen
telitetlen zsirsava statusza, valamint a gyulladdsos folyamatok koézt CF-es betegek
korében. (Huang és mtsai 2006)

A K-vitamin ellatottsdgot direkt nehéz mérni, leginkdbb protrombin koncentraci6 vagy
protein indukélta K-vitamin jelenlét segit a meghatarozasban. Hianyaban alvadési zavar
Iéphet fel, valamint szintén szerepet jatszhat a csontbetegségek kialakulasaban.
Tanulmanyok direkt korrelaciot igazoltak a K vitamin ellatottsag €s csont egészségre
vonatkoz6 mérési eredmények kozt. (Conway €s mtsai 2005; Nicolaidou és mtsai 2006)
A zsirban o0ld6d6 vitaminok hianya mellett érdemes megemliteni, hogy izotop
vizsgalattal igazoltan a betegekben a bél cinkfelszivo képessége is csokken, széklettel
vald triilése fokozdodik. A fellépd cinkhidny kedvezdtlen hatdssal van az A-vitamin
ellatottsagra, valamint az immunmiikodésre is. (Tomsits 2009)

A zsirban 0ld6dé vitaminok életkor szerinti ajanlott beviteli értékeit CF-es betegek
részére a III. szamu tablazat foglalja 6ssze.

Az aldbbi adatok kozott a Ds-vitaminra vonatkozoan a felndtt populacionak nem
talalunk sziikségleti értéket, de a Cisztas Fibrozis Alapitvdny evidencian alapulod
ajanladsa szerint a CF-es felnottek D-vitamin sziikséglete 800-2000 NE kozotti.

(Tangpricha és mtsai, 2012)

I1I. tablazat: Zsirban old6dé vitaminok ajanlott napi beviteli értékei CF-ben
Eletkor A-vitamin (NE) | E-vitamin (mg) | Ds-vitamin (NE) | K-vitamin (mg)
0-12 honap 1500 40-50 400 0,3-0,5
1-3 éves kor 5000 80-150 400-800 0,3-0,5
4-8 éves korig 5000-10000 100-200 400-800 0,3-0,5
8 év felett 10000 200-400 400-800 0,3-0,5
Felnott (18év<) 10000 200-400 2,5-5 mg/hét

(Forras: Baker és mtsai 2013)
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Az asvanyi anyagok, nyomelemek koziil a beteg szérumszintjei alapjan sziikség lehet
kalium, kalcium, magnézium, vas, cink, valamint szelén kiegészitésre, csecsemoknél,
illetve fokozottabb leadas esetén (meleg 1d0, sportolas) magasabb natriumbevitelre is.
(Sinasappel és mtsai 2002) (A felsorolt makro- és mikroelemek forrasait a IV. tablazat

foglalja 6ssze.)

IV. tablazat: Makro- és mikroelemek forrasai

Makro- és mikroelemek Fo forrasai

Konyhaso, rejtett formaban konzervekben,
Natrium felvagottakban, sajtokban, kenyerekben, sos
snackekben, savanyusagokban

Kalium Z61dségek, burgonya, gyiimdlcsok
Kalcium Tej, tejtermékek, olajos magvak
Magnézium Teljes 6rlési gabonak, magvak, zoldségek
Vas Maj, tojas, voros husok

. Maj, hiisok, halak, btizacsira, hiivelyesek,
Cink . ,

tejtermékek

Szelén Gabonafélék

(Forras: sajat 0sszeallitas)

Az esszencidlis zsirsavak hidnya CF-ben gyulladasos folyamatokat segithet eld. Bar
rutinszerll étrend-kiegészitése ¢és monitorozdsa nem része a protokollnak, mégis
elsddleges evidenciaszintiien bizonyitott pozitiv hatasa. (Baker és mtsai 2013)

Az esszencidlis zsirsavak hidnyat jelezheti dermatitisz, hajvesztés (alopecia),
thrombocitopénia és novekedési elmaradas is. Egyes kutatasokbdl kideriilt, hogy az
esszencialis zsirsavhiany biomarkerei erdsen korredlnak a lassi ndvekedéssel €s a
tiidéallapottal. (Magbool és mtsai 2008)

A gyakori antibiotikumos kezelés negativ hatdsainak ellensulyozésara ajanlott a
probiotikus készitmények (probiotikus joghurtok, kefirek, tejtermékek), probiotikumok
(étrend-kiegészitd  készitmények) alkalmazasa, s még  hatékonyabb, ha
prebiotikumokkal egyitt torténik fogyasztasuk.

Az immunrendszer tdmogatdsa miatt CF-ben érdemes kiemelni még a nukleotidok

szerepét. Nemcsak energiataroloként ¢€s kozvetitOként funkciondlnak, hanem a bél

crer
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elosegitésével ¢€és a bélbaktériumok funkcidjanak befolydsolasaval segitenek a

szervezetnek a fertdzések megeldzésében.

Taplalkozasi ajanlasok CF-ben

Amennyiben lehetséges, a tobblet zsir- és fehérjebevitelt természetes élelmiszerek,
¢telek segitségével célszerli elérni, hogy az étkezés oromforras maradhasson a betegek
szamara.

A CF-es betegek étrendjében fontos szerepet téltenek be a magas energia-, fehérje- €s
zsirtartalmu ¢€lelmiszerek, ételek. Nincs tiltott élelmiszercsoport, a csokkentett
energiatartalmu termékeket azonban keriilni érdemes, valamint tartézkodni kell a
kukorica, a teljes kidrlési gabonapelyhek ¢€s olajos magvak nagy mennyiség,
megfeleld folyadékmennyiség nélkiili bevitelétdl, mert azok fokozhatjadk a disztalis
obstruktcios szindréma eléfordulasanak esélyét. (Holics 2003)

A konyhatechnologiak koziil jol alkalmazhato a bundéazéas, burkolds, rétegezés,
legiroz4ds, montirozds, manirozads, finomhabards, valamint fehérje- ¢&s zsirdas
¢lelmiszerekkel, tapszerekkel torténd dusitas.

Az ¢ételkészités teriiletén elsdsorban a jol dusithatd ételek részesitenddk eldnyben,
amelyek az alabbiakban az ételcsoportok szerint, példak segitségével keriilnek
bemutatasra.

Levesek koziil az dsszetett- (tobb nyersanyag felhasznalasaval késziilo, altaldban husos,
tartalmas levesek; pl. gulyas-, frankfurti, palocleves) és krémlevesek a leginkabb
energiadas ételek. Valojaban ezek Onmagukban 1is kedvezd energia- ¢és
tapanyagtartalommal birnak, de ez fokozhat6 még magasabb energiatartalmi
nyersanyagok, tejszin, tejfol felhasznalasadval, krémleveseknél wutdlag zsiradék
hozz4adasaval, valamint levesbetét kiegészitéssel. Gylimdlcslevesek esetén tobb
alapanyag, tipustol fliggben aszalt gyiimdlcsok ¢és tejszin, esetleg tojassargaja
hozz4adasaval novelhetjiik az étel energia- és tdpanyagtartalmat.

A martasok, melyek remek kiegészitdi lehetnek ételeinkek, kivaloan dusithatoak
kiilonb6zd fehérjében ¢és/vagy zsirban gazdag nyersanyagokkal (pl. tojassal, sajttal,
tejszinnel, vajjal). A majonéz alapii martasok, zsirdus tejszines martasok megfeleloen
alkalmazhatok husételek, tojasételek, tésztaételek, valamint zoldséges egytalételek

mellé.
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A stritett f0zelékek esetén a siiritéshez felhasznalt nyersanyagok (tejfol, tejszin, olaj)
adhatnak tobbletenergiat. A stirités nélkiili fozelékek (vajjal, zsemlemorzsaval
kiegészitett, lengyeles fott zoldségek) esetén javasolt a nyersanyagokat gbézben
megpuhitani, hiszen igy kevesebb tapanyag oldodik ki és vész el a f6z0viz kiontésével.
Kiemelhetdek tovabba a csObensiilt fézelekek, melyek martasa tejfollel, tejszinnel,
tojassargajaval, zsiradékkal, zsirdus sajttal késziil. (Toth 2012)

Koreteknél érdemes a bd zsiradékban siilt valtozatokat eldnyben részesiteni (pl.
hasdbburgonya, burgonyafank, krokett), hiszen ezek magasabb energiaértékkel
rendelkeznek.

Salatdk esetén a majonézes, illetve tejszines Ontettel késziiloket érdemes eldtérbe
helyezni, valamint a nyersanyagok valtozatos felhasznalasa is gazdag vitamin-, asvanyi
anyag- ¢és rostellatast biztosit. Az esszencialis zsirsavak bevitelét novelhetjiik a
kiilonb6zo saldtaolajok (lenmagolaj, didolaj, blizacsiraolaj, stb.) haszndlataval is.

A tojast stités elott kiegészithetjiik tejszinnel, sajttal, huskészitménnyel, zoldségekkel,
gombaval (pl. habart tojas sajttal, sonkés tojasomlett; kolbdszos tojasrantotta), melynek
kovetkeztében tapanyagban még gazdagabb ételeket kapunk.

A husételeknél a toltés (sajttal, sonkdval, juhturoval), burkolds (baconbe, leveles
tésztaba tekerés), tlizdelés (szalonnaval, zoldségekkel), rétegzés (rakott, husos ételek),
bundazas (akar dupla bundézéas, mint a rantott sajt esetében is) és bd zsiradékban siités
(rantott husok, parizsiasan késziilt husok, rantott belsdségek) jelentds tobblet energiat
adnak az alapanyagnak. Ezen kiviil a parol6l¢ dusitasa tejfollel, tejszinnel szintén emeli
az étel tapanyag-, igy energiatartalmat.

A tésztaételeknél szintén a rétegzés (rakott tésztak, pl. lasagne) és toltés (sos €s édes
toltelekekkel, pl. derelye, ravioli) technologidja keriilhet el6térbe energiandvelés
céljabol. Ezeket érdemes kiegésziteni martasokkal (pl. sajtmartas, fokhagymamartas), az
édes valtozatokat sodokkal (pl. wvaniliasodo, karamell sodo), krémekkel (pl.
csokoladékrém, mogyorokrém), amelyek szintén ndvelhetik az ételek tapanyagtartalmat.
Erdemes megemliteni még a reggeli, tizérai, uzsonna és hideg vacsora ételeit, italait. A
tejes italok, turmixok, szendvicskrémek jol dusitashatok. A tejes italokba, turmixokba
tejszint, tarot, semleges izl (pl. mascarpone) sajtot, tejport, tojasport keverhetiink. A

szendvicskrémekbe tejtermékek (pl. taro, sajt, tejfol, tejszin, tejpor, tojaspor), aprora
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vagott fott vagy siilt husok, sonkafélek, zsiradék (pl. vaj, ndvényi olaj), majonéz, reszelt
zoldségek, daralt olajos magvak keverhetdk az alapanyagokon kiviil.

Az emlitett konyhatechnologiai eljarasokkal nemcsak az ¢ételek tapanyag- ¢és
energiatartalmat novelhetjiik, de fokozhatjuk és modosithatjuk azok izét, allagat a beteg
igénye, kivansaga szerint, ami hozzajarulhat az étel joizii, sikeres elfogyasztasahoz.

A magas energiasziikséglet biztositdsara a fent emlitett ¢lelmiszereken kiviil kivaldéan
alkalmas és sziikséges lehet a tapszeres kiegészités, akar ihatd (pl. Nutridrink, Ensure
Plus Drink, Fresubin Energy Drink), akar por alaku tapszerek (pl. Nutrison Powder),
vagy tapanyag modulok (pl. Fantomalt, Protifar, Calogen) forméjaban. Ezek eldnye,
hogy betegség-specifikusan, megfeleld ardnyban képesek biztositani a sziikséges
tapanyagokat a szervezet szamara (pl. Cystilac). Gyorsan ¢€s egyszeriien alkalmazhatok
onmagukban, de ételhez adva disitd anyagként is szerepelhetnek az aktudlis
¢lethelyzethez igazodva.

A szajon at torténd taplalas melletti sulyallds, sulyvesztés, visszaesett fejlodés,
novekedés fenndllasa esetén az orvos megitélése szerint mesterséges taplalasra (orr-

vagy gyomorszonda) is sziikség lehet. (T6th és mtsai 2013)

Mesterséges taplalas

Féleg gyermekeknél gyakori, hogy az étvagytalansag megneheziti a novekedéshez,
fejlodéshez és a tiidd romld kapacitdsdhoz alkalmazkodd ndvekedett energiaigény
biztositasdt. Amennyiben ez hosszitavon akadalyozza az adekvat tapanyagbevitelt, ugy
az enteralis taplalas felé sziikséges iranyitani a beteget. Altalaban elég éjszakankénti
szondataplalast alkalmazni, — mellyel akar a napi energiasziikséglet 30-50 %-a is
fedezhetd - de nagyon leromlott taplaltsagi allapot esetén hosszabb tava, folyamatos
alkalmazasa is szoba johet megfeleld enzimpotlas mellett. Fontos a beteg allapotanak
részletes felmérése és az egyénre szabott taplalasi terv kidolgozasa, valamint a beteg
felkészitése, egyiittmiikodése is. Az energia bevitel értékérdl pontos képet megfeleléen
vezetett taplalkozasi naplo segitségével kaphatunk, melyet célszerii visszakérdezéssel
pontositani, ellendrizni. (Kalnins & Wilschanski 2012)

Az enterdlis taplalas megvalosulhat nazogasztrikus szonda vagy perkutdn gasztrosztoma
segitségével is. A gyakori reflux, az orrpolipok ¢és erds kohogés miatt altalaban a

perkutan endoszképos gasztrosztomat (PEG) szoktdk inkdbb javasolni, mellyel az
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¢jszakai taplalas is konnyen kivitelezhetd. Azoknal a betegeknél, akik rendszerint otthon
¢tkeznek, jol lehet alkalmazni kombinalt taplaldsi médokat. Napkozben szajon at
torténik a taplalékbevitel, ha azonban nem sikeriil megfeleld mennyiséget bevinni,
akkor PEG-en keresztiil bolus formajaban kompenzalhato a veszteség, majd €jszakéra
folyamatos PEG-en keresztiili taplalasra allitjuk a beteget. (Baker és mtsai 2013)

A téaplalas soran esetlegesen fellépd hiperglikémia kezelésére inzulin adédsa javasolt.
Enteralis téplalas esetén is gondoskodni kell a megfeleld enzimpdtlasrol. Teljes
parenteralis taplalas nem javasolt, és a legtobb esetben sziikségtelen is (kivéve
perioperativ allapotokban), ugyanakkor sziikség esetén intravénds lipid bevitelre is van
mar lehetéség. (Tomsits 2009)

Tapszerek ¢és tapanyagmodulok életkortdl fliggetleniil ajanlottak az étkezések
energiatartalmanak novelésére. Sokféle megnovelt energia- €s fehérjetartalmu por-,
szonda- vagy ivotapszer alkalmazhatd, ugyanakkor vannak specidlisan obstruktiv
tidokorképekre kifejlesztett zsirdiisabb tapszerek is, melyek kisebb mértékben novelik a
CO, termelddést. Mivel az energia ¢és tdpanyagokban gazdag tapszerek ozmolaritasa
magas, fontos felhivni a betegek figyelmét a lassi fogyasztasra, hogy elkeriilhetdve
valjon a hiperozmolaritds miatt kialakuld6 hasmenés. Jelenleg mar Magyarorszagon is
elérhetd betegség-specifikus tapszer, melyet a cisztas fibrozis taplalkozasra gyakorolt
sajatossagait figyelembe véve alakitottak ki. Magas biologiai értékli, konnyen
emészthetd tehéntejfehérjét, megnovelt mennyiségi MCT-t, A-, D3;- és E-vitamint,
natriumot, valamint hozzaadott prebiotikus rostkeveréket és nukleotidokat tartalmaz.
(Pitas és mtsai 2014; Pitas 2014)

A parenterdlis taplalas altalaban nem javasolt, mivel korldtozott a volumen, a beteg
mobilitdsat akadalyozza és a szepszis kialakuldsadnak esélyét is noveli. (Allen és mtsai
1995) A parenteralis taplalas alkalmazasa tehat altalaban a gasztrointesztinalis traktus
miikodésképtelenségére vagy az alultaplalt beteg transzplanticiora valo felkészitésére

korlatozodik. (Sinaasappel és mtsai 2002)
A megfeleld taplaltsagi allapot elérése €és fenntartdsa kulcsfontossagl szerepet tolt be a

CF kezelésében. Egy szakképzett dietetikus hozzaértd munkdaja elengedhetetlen a CF

betegek gondozasban, azaz fontos, hogy meghatarozo, teljes értékii tagja legyen a CF
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kezeldcsapatnak, hiszen az alultaplaltsag és a tlidobetegségek progresszidja igen szoros
Osszefliggést mutatnak, nem beszélve a CFTR gén mutédcioja miatt kialakuld igen
sokféle gasztrointesztindlis korkép oOsszetett dietetikai vonatkozésairol. (Kalnins &

Wilschanski 2012)
3.5.3.Fizioterapia

A fizioterapias kezelés célja a jo pulmonalis €s fizikalis allapot elérése. A diagndzis
felallitasa utdn meg kell kezdeni a beteg fizioterdpias oktatasat ¢és kezel€sét, hiszen a
rendszeres, megfelelden végzett gyakorlatok gatoljak a légzésfunkcid gyors iitemil
progressziv romlasat, javitjak az oxigenizaciot, erdsitik a légzdizmokat, csokkentik a
1€gzési munkat, ndvelik a mellkas mobilitasat és eldsegitik a valadékiiritést. A gazcsere
biztositasdhoz ¢és a horgdfal pusztuldsanak megakadalyozésahoz a stirli valadékot
naponta ki kell {iriteni. A fizioterapia megkezdése eldtt sziikség van a valadék
gyogyszeres fellazitasdra, oldasara. Kiegészitésként alkalmazhaté non-invaziv
Iélegeztetés €s oxigénkezelés is. Fokozott terhelés alatti oxigén hasznalatkor javul a
fizikai teljesitOképesség, alvas kozben alkalmazva pedig javul az oxigenizécio.

(Csecsemo ¢s Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium, 2013)
3.5.4. Transzplantacio

Egyes szovodmények sebészi kezelést is igényelhetnek. Amennyiben lehetséges, a
beteget a mitét eldtt jo taplaltsagi allapotba kell hozni és megfelel6en hidratdlni, majd a
miitétet kovetden mihamarabb sziikséges megkezdeni a valadékiiritd mandvereket és a
mobilizaciot.

Napjainkban a CF betegek kezelésében a tiido transzplantacio egy lehetséges megoldast
jelent, ha a megfeleld kezelés ellenére is 1égzési elégtelenség, vagy ¢életveszélyes
pulmondlis szovodmények lépnek fel. A sulyosan érintett szervek olyan mértékii
karosoddsa esetén, mikor mar az nem tudja ellatni a feladatat, az adott szerv
altalaban sziikség. A transzplantacio feltételei koz¢ tartozik a preoperativ elokészités: az
optimalis izomerd, a kardiovaszkuléaris allapot-, és a megfeleld taplaltsagi allapot
megléte és fenntartasa. A transzplantacid sem nyujt végleges megoldast a betegnek, de

egy uj, €ép tiidovel igen sok idot, éveket nyerhetnek. Ugyanakkor meg kell tanitani a

33



DOI:10.14753/SE.2016.1951

betegnek, hogy miként érzékelj¢k a denervalt horgdrendszerben pangd valadék

jelenlétét. (Csecsemd €s Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium, 2013)

3.6. Taplaltsagi allapot jelentésége cisztas fibrozisban

Malnutricié esetén az energia- €s tapanyagok hianya, tObblete vagy egyensulyanak
hianya mérhetden karos hatést valt ki a szervezetben. (MDOSZ Dietetikai kisokos 2011)
A CF-es betegeknél a gasztrointesztindlis tiinetek miatt a hidnyallapot jelenléte
jellemzd.

A téplaltsagi allapot meghatarozasaban tobb tényezd 1is szerepet jatszik. Az
antropometriai paraméterek a betegek testdsszetételérdl, a biokémiai mutaték a
tapanyag-ellatottsagrol adnak informaciot, mig a taplalkozasi adatfelvétel segitségével a
bevitt taplalékokat ismerhetjik meg. Mindegyik teriileten kiilonb6zé modszereket
alkalmazhatunk az adatgytijtésre.

A téplaltsagi allapot meghatarozasahoz tehat kiilonb6z6 modszerek alkalmazhatok CF-
esek esetén is.

A BMI ¢és a testzsirszazalék pontos képet ad a betegek téplaltsagi allapotarol.
Amennyiben a BMI kisebb, mint 18,5 kg/m’ és a testzsirszazalék férfiak esetében a
10%-ot, ndk esetében a 20%-ot nem ¢éri el, malnutriciérdl beszéliink. (Gordon és mtsai
2007) Tanulmadnyok szerint a BMI kivaloan alkalmazhat6 CF-es betegeknél egyszeri
kivitelezhetdsége ¢€s preciz eredménye miatt. Testzsirszazalékot legnagyobb
pontossaggal a bioimpedancia mérés adja. A borredd-mérés alkalmatlan a CF-es
betegek mérésére, mivel sovany embereknél nagy a mérési hibaszazalék. (Madarasi
2000; Sinaasappel és mtsai 2002; Gordon és mtsai 2007) A testtdmegindexbdl és a
borreddvastagsagbol kalkulalt testzsirszazalék gyakran jelentds eltérést mutat a valos
értéktdl. A labor vizsgéalatokbol szdrmazd biomarkerek (hemoglobin, fehérvérsejt szam,
szérum albumin, karbamid, ¢és elektrolitok) szintén jo informaciokkal szolgdlhatnak a
taplaltsagi allapotrol. (Sinaasappel és mtsai 2002)

A cisztas fibrdzis progresszidjaban jelentds szerepet jatszik a taplaltsagi allapot, ezaltal
a kezelés lényeges részét képezi a dietoterapia. (Hollander és mtsai 2005; Gordon és
mtsai 2007; Téth €s mtsai 2014; Toth F 2014) A jo taplaltsagi allapottal rendelkezd
betegeknek nagy az esélyilik az egészségi allapotuk megdrzésére, és annak javulasara.

(Abbott ¢és mtsai 2007) Ugyanakkor, a kedvezOtlen taplaltsagi allapot csokkenti az
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¢letben maradasi esélyt. (Richardson és mtsai 2000; Stallings ¢€s mtsai 2008) A
malnutricid diagnosztizaldsa és a megfeleld taplaltsagi allapot kialakitasa tehat igen
fontos az optimalis terapias kezelésben. (Abbott és mtsai 2007)

Sok esetben azonban a CF-es betegek nem tudjak a szamukra sziikséges energia-bevitelt
biztositani. Ennek szamos oka lehet, tobbek kozott a tarsbetegségek jelenléte, amelyek a
CF-es populacio korosodasaval egyre inkabb jelentkeznek. (King és mtsai 2013)

A disztalis intesztindlis obstrukcios szindroma (DIOS), gasztro-6zofagialis reflux, maj-,
Iépmegnagyobbodas csokkent energia-bevitelt eredményezhetnek. (Robinson 2001)
Ugyanakkor a nagyobb energiatartalom bevitelében gatolja a betegeket a kohogési
rohamok kovetkeztében eloforduld hanyinger, hanyas, a gyakori orrpolipdzis miatt
csokkent izérzés, az étvagytalansag, a reflux betegség miatti fajdalommal jar6 nyelési
folyamat, s ehhez jarulhatnak hozza a fertézések, tarsbetegségek kezelésekor
alkalmazott gyogyszerhatasok is. A siirlin jelentkezd hasi fajdalmak, vagy a rosszul
beallitott enzimkészitmények indukalta zsirszéklet elkeriilése végett a paciensek
gyakran korlatozzdk az energia-, és zsirbeviteliiket, amely szintén a nem megfeleld
taplaltsagi allapothoz vezethet. (Kalnins & Wilschanski 2012; Abbott és mtsai 2007)
Szamos vizsgélat igazolta mar, hogy a fent emlitett kérképekkel rendelkezd CF-es
betegek taplaltsagi allapota leromlott.

Fokozott nyugalmi anyagcserét €s étvagytalansagot indukalnak a tiidéfertézések, amik
ugyancsak a testsuly csokkenését idézik el6. Ugyanakkor a komoly tiidobetegségek
stiribben fordulnak elé az alultaplalt betegeknél. (Richardson és mtsai 2000) Egy
ausztral tanulmény szerint azoknak a betegeknek jobb allapotban van a tiidejiik, akiknek
magasabb a testtomegindexiik. (Bell és mtsai 1998) Tovabba bizonyitott, hogy az
erbltetett kilégzési térfogattal (FEV,) és az erdltetett vitdlkapacitassal (FVC — Forced
Vital Capacity) a teststly ¢és a testtomegindex Osszefliggésben all. (King és mtsai 2013)

fgy, mint egy 6rdogi kort kialakitva, fokozatosan romlik a paciens allapota.
3.6.1. Taplaltsagi allapot és a tiidéfunkcio

A mortalitas legjobb eldrejelzdje a tiidé funkcid, ugyanis a betegség vezetd haldloka a
sulyos tiidéallapot-romlds. (Schoni & Casaulta-Aebischer 2000) A téplalkozas
kolcsonhatasban 4ll az energiafelhasznaléassal, €s a vaz-, illetve a 1égz6 izmok funkcios

képességével. Emellett a gyulladasok, a gyakori léguti fertdézéses periddusok, és a
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megnovekedett 1€gz0 munka miatt Iétrejové magasabb energiafelhasznalds is
kozrejatszik az alultaplaltsag kialakuldsaban. (Hollander és mtsai 2013)

Kisérletek sordn kimutattak, hogy a testsuly nagyfoku csokkenése esetén romlik az
alapanyagcsere, emellett a légcsere ¢s az oxigénfogyasztas is lecsokken. Ennek
kovetkeztében a perctérfogat fokozdodik, amely a 1égz0 munka és az energiaigény
Bizonyitottdk, hogy azok a betegek, akiknek a zsir felszivodasuk zavartalan, jobb
tiidéfunkcioval rendelkeznek, mint azok, akiknek a hasnydlmirigy miikédésiik nem
megfeleld. (Schoni & Casaulta-Aebischer 2000) Tovabba azoknak a betegeknek is jobb
allapotban van a tiidejiik, akiknek magasabb a testtomegindexiik. (Stallings és mtsai
2008) Az erdltetett kilégzési térfogattal (FEV)) €s az erdltetett vitalkapacitassal (FVC —
Forced Vital Capacity) a testsuly ¢és a testtomegindex Osszefliggésben all.
Erdekességként emlithetd még, hogy a légzbrendszer bakteridlis infekcidjaval
kapcsolatban egy kutatas arra az eredményre jutott, hogy a Pseudomonas baktériummal
fertdzott €s nem fertdzott betegek kozott csupan a tiidéfunkciot illetden volt kiilonbség.
A teststlyt és a testtomegindexet tekintve nem tapasztaltak eltérés. Ezt az eredményt
feltehetden befolyasolhatta a bakterialisan nem fert6zott betegek alacsony mintaszama

is. (Bell és mtsai 1998)
3.6.2. Taplaltsagi allapot és transzplantacio

Tiid6 transzplantaciora a végstadiumu betegeknél keriil sor. A miitét egyik feltétele a
megfeleld taplaltsagi allapot, amely egyben fontos eldrejelzdje az ¢letben maradasnak.
Kizar6 oka lehet a transzplantacionak, a 18 kg/m® alatti BMI érték. Ennél fogva a miitét
elétti kezelés egyik célja a BMI 18 és 30 kg/m® kozotti értéken valo tartisa. A
testsulymérésen kiviil nagyon lényeges a zsirmentes testtomeg (FFM — Fat Free Mass,
zsirmentes testtdmeg) monitorozasat végezni a zsir felhalmozodas és az izomtomeg
vesztes€ég elkeriilésének érdekében. Az életmindség, a tiidé-, és az izomfunkciod
kapcsolatban all a szervezet izomtomegével. Magas halalozési rizikot jelent a szerv
atiiltetésre vald hossza varakozas-, vagy a miitét utani hosszabb intenziv osztalyon valo
kezelés soran lecsokkent zsirmentes testtomeg. (Hollander és mtsai 2013)

A transzplantdciora varo CF-es betegek energia-bevitele gyakran az optimalis szint alatt

van, ebbdl kifolydlag enteralis taplalasra van sziikségiik. A szerv atiiltetést kdvetden a
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paciensek étvagya altalaban megnd, igy szamos esetben képesek enterdlis téplalas
nélkiil is biztositani a szamukra sziikséges energiamennyiséget. Amennyiben a beteg
mégsem képes erre, a tovabbi enteralis taplalas elengedhetetlen. (Kalnins & Wilschanski
2012)

Egy holland tanulmany a cisztds fibrozisban szenvedd serdiild ¢és felndtt betegek
taplaltsagi allapotat mérte fel a tiid6 transzplantacid eldtt, és azt kdvetden, mindkét
esetben két alkalommal. A megfigyelt alanyok 50%-a az ajanlott energia-beviteli szintet
nem érte el, tovabba a BMI alapjan 36%-uk volt alultaplalt. Az 2. és 3. dbra szemléleti a
transzplantaciét megel6z6 utolsod vizsgalatkor mért-, és a miitét utan 6 — 12 honappal

mért BMI és FFM értékeket, nemek szerint.
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3. 4bra: Tlidotranszplantalt betegek zsirmentes testtomege a miitét eldtt és utan (n=31)

(Forras: Hollander és mtsai 2013)

A mitétet kovetéen a testsuly, BMI ¢és az FFM ¢értékiik fokozatosan javult.
Legfigyelemreméltobb taplaltsagi allapotban vald javulas a kezdetben alultaplalt
betegeknél volt a legkifejezettebb. (Hollander és mtsai 2013)
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Hasonlo eredményre jutottak Kalnins €s munkatéarsai, amelyben CF-es gyerekeknél
vizsgaltdk a taplaltsagi allapotot tiid0 transzplantdcid elott majd azt kdvetden. A
szervatiiltetés utdn a BMI ¢és a testsuly javult, de ezzel egylitt sem érte el az atlagos
populacio értékeit. A mitétet megeldzen az energiafelhasznalas magas volt (a teljes
energiasziikséglethez képest 132%), mig utana annak szintje lecsdkkent (a teljes
energiasziikséglethez képest 112%). (Kalnins és mtsai 2013)

Ezzel szemben Witters €s munkatarsai tanulmanyukban nem talaltak szignifikans
kiilonbséget a transzplantdlt €s nem transzplantalt betegek taplaltsagi allapotanak
Osszehasonlitaskor. Ez a kutatds elsdsorban a transzplantalt betegek esszencialis zsirsav
profiljat vizsgalta. Ennek egyik esetleges magyardzata az lehetett, hogy a nem
transzplantalt betegeknek egészségi allapota nem is indokolta a transzplantacio

sziikségességét. (Witters és mtsai 2012)
3.6.3. Taplaltsagi allapot és mutacio tipusok

A génmutaciok beazonositdsaval lehetdség van a kiilonb6z6 genotipusok €s fenotipusok
kozotti osszefliggések feltarasara. Hazai kutatasok alkalmaval azt észrevételezték, hogy
a delta F508 homozigota és az N1303K homozigota egyéneknek a hasnyalmirigy
érintettségiik kifejezettebb, mint azoknak a heterozigdta személyeknek, akiknek csak az
egyik mutacidja ismert. Ezekkel a homozigota mutaciokkal rendelkezé betegeknek a
sulyos pancreas ¢érintettségiik mellett, a tiidofunkcidjuk is rosszabb, valamint
alacsonyabb a testmagassaguk ¢€s a testtomegiik is. Kordbban valik felismerhetové a
betegségiik, emellett komolyabb tiido-, €s gasztrointesztinalis szovodmények tarsulnak a
betegséghez. (Garami 2004) A tarsbetegségként fellépd diabetes mellitus,
leggyakrabban a delta F508 mutacid tipusndl alakul ki, és azon beliil is homozigéota
mutacio esetén fordul el a legtobbszor. (Rana és mtsai 2010) Ezen megéallapitasokbol
kovetkeztetve a delta F508-, és az N1303K homozigéta betegek taplaltsagi allapota és a
heterozigota mutacidval rendelkezOk taplaltsagi allapota kozott szignifikans kiilonbség
lehet. (Garami 2004) Ezek a vizsgalatok arra mutatnak ra, hogy a jovOben érdekes
kutatési teriilet lehet a muticiok szerinti vizsgélatok elvégzése, mely a megeldzésben
fontos szerepet jatszana, hiszen a mutacié tipusa jelezheti a varhato szervi érintettséget,

valamint utalhat a taplaltsagi allapotra is.
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3.6.4. Taplaltsagi allapot és taplalkozas

A sziikséges energia-bevitel biztositdsa nélkiilozhetetlen az optimdlis taplaltsagi allapot
kialakitasaban €s fenntartdsdban. A dietoterapia meghatarozo szerepet jatszik az ajanlott
energiamennyiség bevitelében. Az elmult évtizedekben nagyban megvaltozott a cisztas
fibrozis diétas kezelése. Régebben a zsirfogyasztdst korlatoztak a lipdz enzim hidnya
miatt, és helyette a szénhidrat bevitelt preferaltak. Most azonban a j6 hatasfokl
enzimkészitmények mellett a bevitt energia 35-40%-at a zsir biztositja. A diéta
moddositasanak koszonhetden, a betegek €lettartama, hossza ¢és testsulya megndvekedett.
Egy ausztral kutatds, egy régebben végzett CF-es betegeket felmérd tanulmanyt
hasonlitott 0ssze, egy akkoriban elvégzett tanulmannyal. A diéta modositisanak a
paciensek taplaltsagi allapotdra tett hatasdra voltak kivancsiak. A vizsgélat
eredményeképpen azt allapitottak meg, hogy csokkent az alultaplalt betegek szdma, a
korabbi tanulményban résztvevOkéhez képest. Ahogy az V. tdblazatban lathato
novekedés volt megfigyelhetd a testmagassag, atlag testsuly és BMI, felkarkorfogat,
tricepsz borredd és testzsirszdzalék értékekben a kordbbi felmérés eredményeihez
viszonyitva. Ezekbdl arra lehet kovetkeztetni, hogy a taplaltsagi allapot javulasa a

dietoterapia fejlodésének kdszonhetd nagy részben. (Richardson és mtsai 2000)

V. tablazat: Az 1983-as és 1997-es ausztraliai tanulméanyok antropometriai

adatainak 0sszehasonlitasa (n =82)

Férfi (1983) Férfi (1997) N6 (1983) N6 (1997)
Teststly 55,8 11,4 68,4+ 11,7 46,7 £9,2 58,8 7.9
Testmagassag 167,9 £8,3 175,8 £7,5 157,1 £6,6 161,8 £6,6
BMI (kg/m®) 19,2 £3 22+28 18,6 £3,1 22,4425
Felkarkorfogat (cm) 22,3 +4,3 27,9 +£3,8 18,3 £2 26,1 £2.9
Tricepsz borredd (mm) 442 7+3 8 £3 15 +5
Testzsirszazalék 11,7£3,3 14,3+ 5,4 19,6 +£5,9 28 +5,2

(Forras: Richardson és mtsai 2000)

A kutatas antropometriai eredményeit nemek szerint Osszehasonlitva, nem volt
megfigyelhetd jelentds kiilonbség a férfiak €s a ndk testtomegindexe kozott. Ezt mas
felndtt CF-es betegek taplaltsagi allapotat felmérd vizsgalatok is igazoltak. (Hollander és
mtsai 2005) Ugyanakkor egy masik kutatas azt kapta eredményiil, hogy a férfiak atlag
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testtdmegindexe szignifikansan nagyobb volt (23,9 + 3,2 kg/m’), mint a néké (21,5 +
2,1 kg/m®) 2012-ben. (King és mtsai 2013)

A sulyos, progressziv, kronikus, velesziiletett betegségeknél fontos szerepet jatszik a
betegek pszichikai megterhelése, amely jelentdsen befolyasolja a betegek életmindségét.
A hosszantartd, gyogyithatatlan betegség, amelyben raadasul a téplaltsagi allapot
normalizalasa sarkalatos része a terapianak, sulyos gondokat rohat az egyénre, s ezek a
pszichés zavarok jelentds mértékben befolyasolhatjak az energia- és tdpanyag-bevitelt
is. Elmondhatd, hogy a klinikai jellemzékon kiviil az idealis taplaltsagi allapot
kialakitdsaban szerepet jatszik az egyén étkezéshez vald hozzédéllasa, a beteget
koriilvevd személyek, a kornyezet szerepe, ¢€s a testalkattal, alakkal wvalo
megelégedettség 1s, mely tényezOk az életmindség vizsgalatok kérdéskorébe is
tartoznak. Példaul Abbott és munkatarsai vizsgdlatdban a CF-es ndk 12%-a, a CF-es
férfiak 9%-a szdmolt be talzott fogyokurarol, mig bulémiara val6d hajlamrél a nék 9%-a,
a férfiak 5%-a vallott. Osszességében a CF-es nék mutatnak fokozott tendenciat a
talzott fogydkurara. (Abbott és mtsai 2007) Tovabbi kutatds szerint, a magasabb
egeészséggel kapcsolatos életmindségrél beszamold betegek taplaltsagi allapota is jobb

értékeket mutat. (Shoff és mtsai 2013)

3.7. Eletmindség vizsgalatok
3.7.1. Az életmindség fogalma

Az ¢letmindség vizsgalatokat az Egészségligyl Vilagszervezet 1948-as egészség
fogalmanak megjelenése inditotta el, mely a tarsadalmi életben vald részvételi
képességet is az egészség feltételéiil szabta meg. (Lam 2001)

Az 1960-as években a fejlett orszagokban ujdonsdgként a tarsadalom alapvetd
célkitizései koz¢ soroltdk az emberek jollétének, ¢letmindségének javitasat is, melyet a
fejlodés tjaként tartottak szamon. Ennek kapcsan ez utdbbinak a kutatdsa szerves része
lett tobb tudomanyteriiletnek is. A szocioldgia, pszicholdgia €és az orvostudomany
kiilonbozo életmindség-modelleket alkotott, s 1étrejottek tjabb egészségmutatok is.
(http://fogalomtar.eski.hu/index.php/%C3%891etmin%C5%915%C3%A9%g %28Quality
_of 1ife%?29)

Mindhérom teriileten szdmos szakirodalom jelent meg az életmindség vizsgélatarol,

azonban ezek szinte teljesen elkiiloniilten fejlodtek.
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A szociologiai ¢€letmindség-kutatds az egyes orszagok, régiok, tarsadalmi rétegek
¢letmindségét vizsgalja. Erre a célra nemzetkdzi kozpontokat hoztak létre, amelyek
azonos modszerekkel elemzik az egyes orszagok ¢letmindségét, ¢és az Osszefliggéseket
Osszevetik a kiillonbozd értékekkel, andomiaval, az ugynevezett tarsadalmi tdke
jellemzdivel.

Az életmindség pszicholodgiai vizsgalatanak hattere az ugynevezett pozitiv pszichologiai
iranyzat, mely az emberi psziché erdsségeinek feltérképezését, torvényszerliségeink
vizsgalatat tartja alapvetonek. Itt a tiinetek és panaszok helyett a pozitiv ¢letmindség
fogalma kertilt a kozéppontba. (Kopp & Skrabski 2009)

Az ¢életmindség vizsgalatok harmadik terililete az orvostudomany. Az egészséggel
Osszefliggd ¢letmindség azt hatarozza meg, hogy a személy hogyan értékeli €s mennyire
elégedett jelenlegi funkcidival (tevékenységeivel és ¢letvezetésével) ahhoz viszonyitva,
hogy mit tart lehetségesnek vagy idealisnak.

Az életmindség Osszetett, nehezen meghatarozhat6, szubjektiv fogalom. Alapjdban véve
két tipusa létezik, az altaldnos, ¢és az egészséggel Osszefliggd, mindegyikre tobb,
kiilonb6zd definicio sziiletett az évek soran.

,Altalanos megkozelitésben: az egyén (vagy népesség, népességesoport) "jol-1ét"-
érzésének fokmérdre, a kiilonbozd, szamukra fontos testi és lelki aspektusok mentén -
figyelembe véve az ¢életmindség objektiv és szubjektiv vetiileteit 1s.”
(http://fogalomtar.eski.hu/index.php/%C3%891etmin%C5%915%C3%A9%g %28Quality
_of 1ife%?29)

Egy masik fogalom szerint az egyénnek az aktudlis allapotat jelenti sajat, szubjektiv
megitélése alapjan, Osszehasonlitva az idealisnak vagy lehetségesnek veélt allapottal,
figyelembe véve az egyén életét befolyasold Osszes — csaladi, anyagi, lakhatasi,
foglalkoztatottsagi — tényezot.

Egy masik definici6 — amely szorosan Osszefligg az adaptacioval -, azt mondja ki, hogy
az egészséggel Osszefliggd ¢életmindség azon fizikai és pszichologiai jellemzok
Osszessége, amelyek meghatarozzék, hogy a személy mennyire érzi képesnek magat és
talal 6romot tevékenységeiben és €letvezetésében. (Kopp & Skrabski 2009)

Sziikebb értelemben, az egészséghez viszonyitott ¢letmindség (Health Related Quality
of Life — HRQoL) a betegnek az aktudlis funkcionalis statuszat jelenti, sajat értékelése,

megelégedettsége alapjan, Osszehasonlitva az altala lehetségesnek ¢€s idealisnak vélt
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allapottal. (Calman 1984) Az ¢letmindséget alapvetden az egészség hatarozza meg, de
nagymértékben hozzdjarul a gazdasag, a tarsadalom, a kornyezet, a kultura és egyéb
tényezok. (Inotai 2009)

“Az egészséggel kapcsolatos ¢letmindség tobb dimenzids, szubjektiv, és beteg-
kozpontt. Tulmutat a tulélésen, a nem kivanatos mellékhatadsokon, és a hatasossagon. A
beteg szemszogébdl vizsgalja azt, hogy a betegség és annak kezelése milyen hatassal
van az egyén funkciondlasara és egészségére”. (Revicki 2002)

,»Az életmindség, s specifikusan az egészséggel kapcsolatos életmindség fogalma az
egészség testi (szomatikus), pszichologiai (lelki-szellemi jolét) €s szocialis (tarsas
csaladi szféra) doménjeit foglalja magdban annak figyelembe vételével, hogy ezek
elkiiloniild, a beteg tapasztalatai, hiedelmei, elvarasai és percepcidja altal alapvetéen
befolyasolt teriiletek”. (Testa & Simonson 1996) Kiilonbozd mutatéi jol kovetik az
egészségi allapot ezen harom 6 dimenzidjat: a biologiai (fizioldgiai, testi) strukturat, a
pszichés/mentalis allapotot és a szocidlis/tarsas funkcionalast. (Bowling 1996) E
dimenziok alapjan értelmezhetdvé €s empirikusan megragadhatdéva valik az egészség,

ami kozelebb visz benniinket az ¢letmindség fogalmahoz.
3.7.2.Eletmindség (Quality of life) vizsgalatok jellemz6i

Az ¢letmindség-mérésére kiilonb6zd okokbol lehet sziikség. Leggyakrabban egyes
terapiak, gyogyszerek hatasvizsgalatainak részeként jelennek meg. Célja lehet klinikai
vizsgalatok eredményeinek értékelése, vagy a lakossag, illetve betegcsoport egészségi
allapotanak felmérése. Gazdasagi elemzések részeként ¢és koltséghatékonysag
vizsgalatoknal is alkalmazzdk, de alapjaul szolgdlhat egyes egészségpolitikai
dontéseknek 1s. (Kald6 & Péntek 2005) Az emberek egészségi allapotanak
meghatarozdsara a fizikai, élettani és biokémiai paramétereken kiviil olyan
szempontokat is sziikséges figyelembe venni, amely az egyén szubjektiv megitélését
célozza sajat életérdl, fizikai, mentdalis allapotardl, mindennapi tevékenységeinek
elvégzésérol, szocidlis megitélésérdl, valamint ezek hatasat sajat egészségi allapotéra.
Ezek wvalojaban az életének mindségi elemeit mutatjak, melyet nagyon nehéz
standardizalni, hiszen egyénileg kiilonb6zd, szubjektiv, személyes ¢észlelésekbdl
szarmaz6 adatok. Az életmindség mérésére ma mar ilyen egységesitett €s validalt

modszerek 4llnak rendelkezésre. Az életmindség mérése altaldnos és betegség-
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specifikus kérddivek segitségével torténhet, attol fliggden, hogy az egészséggel
Osszefliggd ¢életmindség egyes teriileteit milyen mélységben vizsgaljdk. Az emlitett

keérddivek eldnyei €s hatranyai a VI. tdblazatban lathatok. (Inotai 2010)

VI.  tablazat: Eletminéség-kérddivek tulajdonsagai és csoportositasuk

Altalanos (generikus) kérdéiv Betegségspecifikus kérdoiv

Relevancia barmely betegségben egy adott konkrét betegségben

® nagyobb vele a tapasztalat
o kdnnyebb validalhatosag

e s , e nagyobb szenzitivitas
o kiilonboz6 betegségesoport £y

Elényei N oS o a kérd6iv adott betegséghez tartozo
Osszehasonlitasara is alkalmasak C . e
., . klinikai vizsgalatbanjobban hasznalhato

® populécios normativa értékek

elérheték hozza
o kis egészségnyereség felnagyitasanak
veszélye
o kevésbé érzékenyek ¢ ?ltero betegs'egc’soportok
e . . , Osszehasonlitasara nem alkalmas
Hatranyai o cgyes dimenziokat tal vagy

o a beteg talterheltségének elkeriilése és a
kérdések specifikussaga miatt a
potencialis témaknak csak egy sziik korét
érinti

alulhangstlyoznak

(Forras: Inotai 2010)

A generikus forma a kiilonboz6 betegségekben szenveddket, valamint az egészséges €s
beteg populaciokat hivatott felmérni, ez kisebb érzékenységii, a finom részletek nem
kiilonithetdk el altala. (Lam 2001; Kalo & Péntek 2005) A betegség-specifikus
kérddivek egy célzott betegcsoport életmindségét tarjak fel, figyelembe veszik a
jellemzd tiineteket, nagyobb szenzitivitasuak, kisebb valtozasokat is képesek kimutatni,
azonban mas betegségekben szenveddk életmindségével nem 0Osszehasonlithatok és
gyakran a kis egészségnyereséget felnagyitjak. (Bodnar és mtsai 2013)

A kérdobivek tipusa lehet profil, vagy index alapt. A profil tipusara jellemzd, hogy tobb
téma (egészséget befolydsold tényezd) koré csoportosulnak a kérdések, s a valaszok is e
témak, un. profilok, modulok vagy domének alapjan keriilnek értékelésre. Eredményiil
tobb mutatoszamot kapunk, melyek a kiilonbozé profilokra jellemzdek, tehat
részletesebb képet adnak a betegrdl a kiilonbozo tertiletekre vonatkozdan. Az index
tipusa kérdoiveknél végeredményként egy érték (index) keriil megéllapitasra, mely
beilleszthetd egy tartomanyba, ami mutatdja az életmindségnek. (Lam 2001; Kalo &
Péntek 2005)

Az életmindség meghatdrozasahoz pszichometriai modszereket alkalmaznak.

Standardizalt tesztek, skaldk segitségével szamszerlisithetd a betegek szubjektiv
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véleménye, amely mar alkalmassé valik statisztikai szamitdsok elvégzésére is. Az eltérd
adatfelvételi modszerek, - mint az interju, telefonos interju, szamitogépes kérddiv,
onkitoltds kérddiv -, koziil az utdbbiak a legelterjedtebbek, alkalmazasuk egyszert,
gyors, koltségkiméld, €s a mérés standardizalhato. (Kalo & Péntek 2005)

Kiilonboz6 szabalyozasok ¢és a jo klinikai gyakorlat (Good Clinical Practice)
iranymutatasai egyarant javasoljak az életmindség vizsgalatok bevonasat a klinikai
vizsgalatokba, mint kiegészitd kimeneti paramétereket, melyek hozzaadott értéket

képviselnek. (Abbott és mtsai 2011)
3.7.3.Eletmindség vizsgalatok jelentésége cisztas fibrézisban

A CF jelentésen rontja a betegek ¢letmindségét, melyet szamos kutatds bizonyitott.
(Quittner ¢és mtsai 2008; Blackwell & Quittner 2014; Koscik és mtsai 2005; Thomas és
mtsai 2006; Sawicki és mtsai 2011; de Jong és mtsai 1997) Ugyan egyéb kronikus
betegséghez képest CF-ben kevés életmindség vizsgalat késziil, az utobbi iddben
szamuk novekvd tendencidt mutat. Els6sorban gyogyszervizsgalatok soran végeznek
ilyen felméréseket, melyeknek eredményét masodlagos végpontként hasznaljak. (Gee és
mtsai 2003) Korabban dontden keresztmetszeti vizsgalatokat végeztek, mara mar egyre
tobb kovetéses kutatas figyelhetd meg ezen a teriileten.

A CF-es betegek életmindség felmérésére alkalmazhatdé mind az &ltalanos, mind a
betegség-specifikus kérddiv tipus a vizsgalat céljanak megfelelden. Mas betegcsoporttal
torténd Osszehasonlitasokra az elobbi, mig a cisztas fibrozis betegségre jellemzObb,
mélyebb vizsgalatot az utobbival érdemes elvégezni. A betegség-specifikus kérddivek
koziil az alabbi harom all rendelkezésre a kutatok szamara: Cystic Fibrosis Quality of
Life Questionnaire (CFQoL), Question on Life Satisfaction Cystic Fibrosis, Cystic
Fibrosis Questionnaire Revised (CFQ-R). Magyar nyelven csak az utobbi érhet6 el, €s
ennél a kérddivnél hatdroztdk meg a klinikai szignifikancia (MCID) értéket. (Quittner,
Modi és mtsai 2005)

A CFQ-R egy nemzetkdzileg elismert, 35 nyelvre forditott, szamos kutatasnal hasznalt,
validalt kérddiv, Alexandra L. Quittner nevéhez fiiz0dik (Quittner 1998; Quittner, Buu
¢s mtsai 2005; Abbott & Gee 2003), s kiilonleges informacidkat biztosit a kronikus
betegségrol és kezelésének hatékonysagardl. E betegség-specifikus kérddiv biztositja a

cisztas fibrozis betegség mindennapokra kifejtett hatdsanak megértését és segitségével
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értékelhetd az 0j klinikai beavatkozasok hatékonysaga is. A CFQ-R-nek tobb valtozata
lIétezik a korosztalyokat figyelembe véve (gyermek és sziild, serdiild, felndtt). Ez az
egészséggel Osszefliggd életmindség kérddiv (HRQoL) multidimenziondlis felépitési,
magaba foglalva szdmos kdzponti dimenzidt, mint példaul fizikai funkcio €s tiinetek,
pszichologiai €s érzelmi allapot €s szocidlis kapcsolatok. Az ¢életmindség mérése cisztas
fibrozisban nagy jelentdséggel bir az Uj és intenziv kezelések eredményességének
felméréseében, kideriilhet altala, hogy valoban pozitiv hatassal bir-e a terapia a beteg
¢letmindségének javitdsaban. Masodsorban a betegek és csalddjuk szamara is fontos
informacidkat hordoz eredményiik, melyek befolyassal lehetnek a betegségre és annak
kezelésére. Végiil a vizsgalat eredménye szamos kiilonbozd kezelés hatékonysagat is
megmutathatja, 0sszevetheti. A QoL adatai Gsszehasonlithatok a kiilonboz6 kezelési
eljarasokban, ¢s azok koltséghatékonysagar6l 1is informécidt nyujtanak az
egeészségpolitikai kérdéseket segitden. (Quittner 1998)

A cisztas fibrozisban végzett életmindség vizsgalatok is az elébb felsorolt témak,
teriiletek koré csoportosulnak. Talalhatunk kiilonb6z6 korosztalyok felmérésérdl szolo
kozleményeket, kiilonb6z0 kezelések, gyogyszerek, enzimpotld készitmények
hatékonysagara vonatkozo felméréseket. Vannak, melyek a betegeket egyes
tulajdonsagok (nem, fizikélis vagy pszichikai allapot), paraméterek (FEV;, BMI) szerint
csoportositva vetik dssze életmindség jellemzdiket.

Az életmindség vizsgalatokban a transzplantdltsdg jelentdsen befolyasolja az egyes
domének pontszamait, melyet figyelembe kell venni az 6sszehasonlitd elemzések soran.
Erds evidenciaként jelenik meg tehat, hogy a tiidétranszplantacid magasabb életmindség
értékeket eredményez a kovetkezd domének tekintetében: fizikalis €s szocialis funkcidk,

mellkasi tiinetek €s kezelési eredmény. (Gee és mtsai 2005)

3.7.4. Az életmindség és taplalkozas, illetve taplaltsagi allapot osszefiiggései cisztas

fibrozisban

Az életmindség vizsgalatokkal foglalkozé tanulméanyok kozt leggyakrabban a klinikai
valtozoként emlitett testtomegindex szerepel vizsgdlt paraméterként. A téaplaltsagi
allapot tényez6i alapjan azonban bevonhatd a kutatasokba a testzsirszazalék érték is,
mely a testosszetételérdl is informaciot ad. Mig a BMI értékekbdl nem ismerjiik meg a

betegek zsirmentes testtomegének mértékét, addig a testzsirszazalék errdl is képet ad.
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Ennek mérése azonban azt a feltételt teszi sziikségessé, hogy a kutatd rendelkezzen
megfeleld, hitelesitett, erre alkalmas késziilékkel, és a betegek részérdl is megfeleld
hajlanddsag mutatkozzon a fizikalis vizsgalatra.

A testosszetétel megismerése kiemelt jelentdséggel birhat a cisztas fibrdzisban szenvedd
betegek esetén, hiszen igazolt, hogy a jobb testosszetétel jobb tiidéfunkciot eredményez,
mely lassitja a betegség progressziojat, évekkel eltolhatja a mortalitast. (Richardson ¢€s

mtsai 2000; Stallings és mtsai 2008)

Tudomanymetriai elemzéseim alapjan a testtomegindexen kiviil — melyet szinte minden
kutatdé hasznal - olyan valtozokat vizsgaltak az ¢letmindséggel Osszefiiggésben, mint a
Htaplalkozasi intervencid szintje”, ami arra utal, hogy a betegeket milyen modon
taplaljak, vagyis gasztrosztoman &t vagy ordlisan, illetve Onmaga téplalkozik
beavatkozas nélkiil. (Gee és mtsai 2005) Az ¢letmindség vizsgalatokat nem hoztak
kapcsolatba olyan téaplalkozasi szokasokkal, mint a tapszer- és étrendkiegészito-
fogyasztds, sopotlas, pedig ezek a tényezdk kozvetleniil befolyasolhatjak a
testosszetételt. Kutatdsom soran a BMI ¢és testzsirszazalék mérésén kiviil a fenti

kapcsolatok feltarasa is kitérek.
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4. Célkitiizések

Alkalmazott kutatas keretében kivantam vizsgalni a tendenciaszerli 0sszefliggéseket a
kiilonféle fiziologiai €és szociometriai adatokkal rendelkez0 mintadban az életmindségre
vonatkozoan. Vizsgélatom célja szerint felderitdé ¢és magyarazé jellegli, a kutatés
idédimenzidja szerint: keresztmetszeti vizsgalat.

A kutatas célja Magyarorszagon eldszor felmérni a felndtt kora cisztas fibrozisban
szenvedd betegek ¢életmindségét, tovabba taplaltsagi allapotat, taplalkozasi ¢és
¢letmodbeli  tényezdit, ¢és az ezek kozti Osszefliggéseket feltarni. A kapott
eredményekkel segitséget kivanok nyujtani a cisztas fibrozissal foglalkozo, illetve a
betegeket kezeld szakembereknek a kezelés hatékonysaganak megitélésében. Ezen tul

szeretnék ravilagitani a taplalkozasi teriileteken indokolt intervencid sziikségességére.

A kutatds sordn a célkitlizésekkel 6sszhangban az alabbi hipotéziseket tettem fel.

1. A felndtt CF-es betegek taplaltsagi allapota nem megteleld, vagyis a normal
tartomany ala esik.

2. A demografiai, szociometriai, ¢letmodbeli és taplalkozasi tényezok jelentdsen
befolyésoljak a betegek taplaltsagi allapotat.

3. Feltételezem, hogy a CF-es ndk életmindsége rosszabb a férfiakéhoz képest.

4. Feltételezem, hogy a transzplanticion atesett betegek ¢letmindsége jobb a nem
transzplantalt tarsaikéhoz képest.

5. Szignifikdnsan kiilonbozik a betegek életmindsége a BMI, testzsirszazalék,
izomszazalék kategoriakon beliil.

6. Szignifikdnsan kiilonbozik a betegek életmindsége a FEV,, a masodlagosan
kialakult betegség jelenléte, antibiotikumos kezelés kategoridin beliil.

7. Szignifikdnsan kiilonbozik a betegek ¢letmindsége a tapszer-, étrend-kiegészitd
fogyasztas és sOpotlas kategoridin beliil.

8. Szignifikansan kiilonbozik a betegek ¢letmindsége a lakohely, 1 fore jutd nettd
jovedelem, iskolai végzettség, csaladi allapot, sportolasi szokdsok kategoriain
beliil.

A kutatas tervezésénél célom volt a 3 napos taplalkozasi naplod kitoltetése is a

betegekkel, aminek kikiildésére sor keriilt a kérdéivek mellett, de ennek vizsgalatat
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elvetni kényszeriiltem az alacsony szamban visszakapott naplok miatt. A taplaltsagi
allapot vizsgalatdhoz tartozéan igy a t4panyag-beviteli értékek (makro- ¢és
mikronutriensek) szamolésa is lehetévé valt volna, de végezetiil a taplaltsagi allapot

vizsgalat az antropometriai paraméterek mérésére, felvételére terjedt ki.
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5. Modszerek

A kutatdas soran CF-es betegek ¢életmindségének, szociometriai, taplalkozasi ¢€s
¢letmodbeli adatainak kérddives mérésére, taplaltsagi allapotanak, ezen beliil az
antropometriai paraméterek (testsuly, testtomegindex, testzsirszazalék, izomszéazalék)

meghatarozasara kertilt sor.

Vizsgélt minta

A vizsgalatban Gsszesen 0tvenhét tizennyolc év feletti beteg vett részt mindkét nembdol.
Az Otvenhét részvevd beteg koziil kérddivet Gtvennégy 10 toltott ki, negyvenegy fonél
végeztem bioelektromos impedancia mérést, ¢és 0Osszességében harmincnyolcan

rendelkeztek a teljes adatalloméannyal.

Kivalasztas menete

Bevalasztasi kritériumokhoz tartozott a diagnosztizalt cisztas fibrozis betegség, betoltott
18 éves életkor, megfeleld kooperacidos készség, hajlandosag a kérdoiv kitoltésére,
antropometriai adatok felmérésére, beleegyezd nyilatkozat kitdltése. A kizarési
kritériumok k6z¢é a nem megfeleld kooperacios készség tartozott, illetve ha valakinek
tortént a kérddiv kitdltése elotti 1 honapban olyan nem betegségével kapcsolatos
esemény az ¢letében, amely sajat megitélése szerint befolyasolta ¢letmindségét. Mivel
ilyen valasz nem érkezett, ezért az 6sszes kérddivet felhasznaltam az elemzések soran.
A kutatasban részt vevé Onkéntes betegek nem részesiiltek sem anyagi, sem egyéb
dijazasban, vagy juttatasban.

A vizsgalatban vald részvétel onkéntes és befolyasmentes volt, a résztvevok barmikor
indok nélkiil kérhették szoban, vagy irdsban adatainak a vizsgélat adatbazisabol valo
visszavonasat vagy a vizsgalatban valo részvételének felfiiggesztését, amelyre
egyébként nem keriilt sor. A vizsgalat soran a betegek nyilatkozat formajaban

beleegyeztek a vizsgalatbol szarmazé adatok felhasznalhatosagarol.

Vizsgalat idGtartama:

2013 jiniustol és 2014 marciusig
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Vizsgalat menete, helyszinek

A személyes mintavételre tobb alkalommal keriilt sor, az Orszagos Cisztds Fibrozis
Egyesiilet felndtt nyari tdbordban, az Orszagos Koranyi TBC ¢és Pulmonologiai
Intézetben a Cisztas Fibrozis Nap keretein beliil, valamint ambuléns, illetve fekvo
betegek kozott. Emellett a kérddiveket elektronikus formaban is lehetdség volt a
betegeknek kitolteni. A betegeket minden esetben koddal azonositottam, igy a
személyes mintavétel és az online kérdéiv mindig az azonos, megfeleld személyhez
kapcsolhat6 volt. A véalaszadok négy CF centrumbol keriiltek ki (Semmelweis Egyetem
Pulmonologiai Klinika, Heim Pal Gyermekkorhdz, Orszagos Koranyi TBC és
Pulmonologiai Intézet, Mosdosi Tido és Szivkorhaz).

A vizsgalat soran rogzitett személyes adatokat, egészségiigyi allapotra vonatkozd
paramétereket a teljes korl titoktartas szabalyai szerint kezeltem, illetéktelenek szamara
hozzaférést nem biztositottam. A vizsgalat eredményeinek publikilasa a betegek
anonimitasanak betartasaval torténik. A kutatas tervezése soran figyelembe vettem az
Orvosok Vilagszovetsége Helsinki Deklaraciojat.

Vizsgalatomat a Semmelweis Egyetem Regionalis, Intézményi Tudomanyos ¢&s

Kutatasetikai Bizottsdga engedélyezte (91/2013). (1. szdmt melléklet)

Mérési mddszerek

Az ¢életmindség mérésére a betegség-specifikus CFQ-R kérdéiv magyar nyelvre validalt,
14 ¢év feletti korosztaly részére alkalmazhato valtozatat alkalmaztam (Quittner 1998;
Quittner, Buu és mtsai 2005) A kérddiv 50 kérdést tartalmaz, a valaszok négypontos
Likert-skalan adhatok meg (1=mindig, 4=soha; 1=sok nehézsé¢g, 4=nem volt nehézség;
I=jelentds mértékben, 4=egyaltalan nem). Az eredményiil kapott pontszamok 0-100-ig
terjednek, ahol a magasabb érték jelzi a jobb életmindséget. A kérddiv 12 domént
tartalmaz, ezek a kovetkezok: fizikai funkciok, érzelmi funkcidk, szocialis funkciok,
testkép, €étkezési zavarok, kezelés terhe, 1éghti és emésztési tiinetek, szerepek betoltése,
testsuly, egészségfelfogas, vitalitas.

A tovabbi adatok gylijtése egy sajat szerkesztésii kérdéivvel tortént, melynek adatlap
részébe gylijtottem a miiszeres mérés soran nyert antropometriai adatokat. (2. szdmu

melléklet) Az elektronikus verzi6 az ¢€letmindség kérddivet €s a sajat szerkesztési

50



DOI:10.14753/SE.2016.1951

kérddivet tartalmazta, melyhez a taplaltsagi allapotmérés adatainak csatoldsa utolag
tortént a betegkddok beazonositasa alapjan.

A betegek antropometriai vizsgélata a bioelektromos impedancia elvén alapuld Inbody
170 és Omron bf500 késziilekekkel tortént.

A bioelektromos ellenallasmérésen alapulo testdsszetétel becslés (BIA - bioelectronic
impedance analysis) egy nem invaziv eljaras, mely a szervezetben a zsiros €s a sovany
testtomeget, valamint a viztartalmat becsiili meg. A vizsgalat alapja az a fizikai
Osszefliggés, miszerint az emberi test ellendllasa ardnyos relativ viztartalmaval,
hosszaval és keresztmetszetével. A test kevesebb vizet tartalmazd zsiros frakcidjanak
ellenallasa 1ényegesen nagyobb, mint a nagyobb ardnyban vizet tartalmazd zsirmentes
frakciog, €s a test ellendllasanak mérésével a 2 frakcid aranya becsiilhetd. A vizsgalat
soran a szervezet bioelektromos ellenallasat mérik. A mérési eredményt szamos tényezo
befolydsolhatja, mint példaul a hidrataltsagi allapot, a testhdmérséklet, a napszak.
(Bodzsar & Zsékai 2013)

Az adatgylijtések soran az optimalis mérési koriilmények biztositasara a lehetdségekhez
mérten sor keriilt. Azonban, mivel a méréseket tobb alkalommal végeztem (pl. CF-nap,
ambuldns vizsgalatok el6tt vagy utan, nyari tabor), ezért nem minden esetben
torténhetett meg a betegek antropometriai mérésre valo eldzetes felkészitése a
kiilonb6zd €vszak, napszak, a betegek hosszabb-révidebb utazasa, vagy a kiilonb6zo
idejli ambulans rendelések miatt.

A kutatas soran nem minden betegnél sikeriilt minden antropometriai adat felvétele a
miiszer ,,mérési hiba” jelzése miatt, igy egyes kérdéseknél eltérd a kapott eredmények

elemszama (ennek jelzésére az eredmények kozlésénél minden esetben sor kertil).

Statisztika

Az adatok rendszerezéséhez, elemzéséhez és abrazolasahoz az IBM SPSS Statistics
21.0, valamint a Microsoft Office Excel 2010 verzidkat hasznaltam. Spearman-féle
rangkorrelacids egyiitthatdt (r) hasznaltam az Osszefliggések erdsségének kifejezésére. A
korrelacios egylitthatot gyengének tartottam, ha r<0,3, kdzepesnek, ha r=0,3-0,7 és erdsnek,
ha r>0,7. (Polgar & Thomas 1995) Statisztikailag szignifikansnak tartottam az eltérést, ha
p<0,05. Nem parametrikus teszteket hasznaltam a folyamatos valtozok kozotti eltérések

vizsgalatahoz, a kategoriak kozotti Osszefliggéseket Mann-Whitney U teszttel vagy
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Kruskal-Wallis teszttel vizsgéaltam a kategoridk szamatol fliggéen. A kategorialis-

kategoridlis valtozdk kozotti kapesolat elemzéséhez Chi-négyzet probat hasznaltam.
Az antropometriai mérés eredményei mellett a l€gzésfunkciora utaldé FEV, értékeinek

Osszefliiggései 1s az 1. hipotézisvizsgalat eredményeinek bemutatisandl keriilnek

bemutatdsra, az azonos statisztikai probak alkalmazasa miatt. (VIII. tablazat)
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6. Eredmények

A vizsgalatban résztvevo betegek atlag decimdlis életkora 28,25 (£8,95) év, koziilik a
férfiaké 28,46 (£9,5), a ndké 28,07 (£8,59). Az 54 értékelhetd kérd6ivbal kideriilt, hogy
10 transzplantacion atesett beteg van a valaszadok kozt, fele-fele aranyban férfi és né. A
nem transzplantaltak kozott a ndk vannak tobbségben.

A mért testtomegbdl és testmagassagbol kalkulalt testtomegindex értékek atlagai ugyan
a normal tartoméanyban talalhatok, de lathatd, hogy a tartomany alacsonyabb értékeihez
kozelitenek. A testzsirszazalék atlagértékek azt mutatjak, hogy a ndknél a normal

tartomany alatti az atlag érték. Izomszazalék tekintetében az értékek mindkét nemnél a

normal tartomanyban helyezkednek el.

A FEV, értékek a betegségbdl adddoan alacsonyak mindegyik nemnél.

Az emlitett eredményeket a VII. tablazat foglalja 6ssze.

VII. tablazat: A vizsgalt minta bemutatasa
.. , Y Referencia
Osszes Férfi N6 értékek
Atrla’g Min Max Atrla’g Min Max Atrla’g Min Max | Férfi| N6
(szoras) (szoéras) (szoéras)
Decimalis 28,25 28,46 28,07
dletkor: év (8.95) 18,56 | 66,13 (9.50) 18,56 | 66,13 (8.59) 18,93 | 47,55
Transzplantalt
£ (%) 10 (18,52) 5(19,23) 5(17,86)
Nem
transzplantalt; 44 (81,48) 21 (80,77) 23 (82,14)
6 (%)
BMI; kg/m2 19,41 20,28 18,62 a4 Ok
(n=57) (2,49) 15,13 | 25,94 (2.45) 16,60 | 25,94 (2.29) 15,13 | 23,49 | 18,5-24,9
8- | 21-
Testzsirszazalék | 16,49 12,09 20,69
% (n=41) (7.94) 5 36,10 (5.34) 5 21,50 (7.82) 10 36,10 1*9;9 33;9
33,3-| 24,3-
Izomszazalék 33,48 37,11 30,03 ’ ’
% (n=41) 8.11) 18,50 | 51,20 (9.45) 20,80 | 51,20 (4.59) 18,5 | 39,40 12,3 1(;,3
54 53,96 58,33
.0 > > _ ook
FEV; % (24.57) 16 102 (24.62) 16 102 (25.06) 16 96 | 80-120

(Forrasok: *http://www.euro.who.int/en/health-topics/disease-prevention/nutrition/a-healthy-

lifestyle/body-mass-index-bmi

*Cederholm és mtsai 2015
**QGallagher és mtsai 2000
***http://www.omron-healthcare.com/data/catalog/3/112/1/IM-HBF-510-E-04-08-08 EN.pdf
**E**http://www.ttuhsc.edu/som/internalmedicine/pulm/education/pfts/pfts normal values.pdf?r
ef=binfind.com/web)
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6.1. Taplaltsagi allapot vizsgalat
6.1.1. Taplaltsagi allapot vizsgalata - 1. hipotézis

A vizsgdlt minta 52,6%-anal (30 f6) normal BMI értéket mértem, alacsony
testtomegindexszel 43,9% (25 f0) rendelkezett, mig magas volt a BMI-je a betegek
3,5%-anak (2 f6). A férfiak 59,3%-anak (16 o) értékei estek a normal tartomanyba,
alacsony BMI-je 33,3%-nak (9 f6) volt, magas BMI-vel 7,4% (2 f6) rendelkezett.
No6knél normal testtomegindexe 46,7%-nak (14 f0), mig alacsony BMI-je 53,3%-nak

(16 16) volt. Magas testtomegindexet egyik nébetegnél sem szamitottam.

A testzsirszazalék adatok szerint a férfiak 35%-a alacsony értékekkel rendelkezik, mig
55%-uknak normal ez az adata. A férfi betegek 10%-anak magas a testzsirszdzaléka.
Férfiak esetén a testzsirszazalék atlagértéke 12,09(+5,34)%, a ndk testzsirszazalékanak
atlagértéke 20,69(£7,82)%. Mindkét érték a normal tartomanyban helyezkedik el.

A nolbetegek 52,4%-énak alacsony, 38,1%-anak normal, és 9,5%-dnak magas a
testzsirszazalék értéke.

Izomszazalék esetén a férfi betegek 40%-anak alacsony az izomszdzaléka, 45%-uknak
pedig a magas tartomanyba esik. A ndk 9,5%-a rendelkezik alacsony, 38,1%-a normal,
és 52,4%-a magas izomszazalék értékekkel. Férfiak esetén az izomszazalék atlagértéke
37,11(£9,45)%, a ndk izomszazalékanak atlagértéke 30,03(+4,59)%. Mindkét érték a

normal tartomanyban helyezkedik el.

A taplaltsagi allapot befolyasold tényezdinek vizsgalatanal a betegeket csoportokra
bontottam a vizsgalt tényezé alapjan, s megfigyeltem a taplaltsagi allapot és
tiidéfunkcio értékek alakulasat a csoportok kozott. A VIII. tadblazat foglalja 6ssze az igy
kapott eredményeket. Az eltérd szinli hattérrel jelolt értékek mutatjak, mely tényezOk

vannak hatassal a BMI, testzsirszazalék, izomszazalék és FEV alakulasara.

A statisztikai szamitasok alapjan elmondhat6é, hogy a masodlagosan megjelend
betegségek, az étrend-kiegészitok fogyasztasa, a lakohely, a jovedelem, a diagnozis
felallitasanak ideje, az iskolai végzettség és a sportolas nem befolydsoljak a BMI, a

testzsirszazalék €és izomszazalék, valamint a FEV, értékeket a vizsgalt mintaban.
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VIII. tablazat: A BMI, testzsirszazalék, izomszazalék és FEV, értékek és az azokat

befolyésold tényezdk osszefliggéseinek vizsgalata, p<0,05

transzplantacio
tarsbetegség jelenléte
étrend-kiegészitofogyasztas
tapszerfogyasztas
lakohely
jovedelem
diagnozis ideje
antibiotikus kezelés
csaladi allapot
iskolai végzettség
sportolas

BMI 0,841 | 0,945 | 0,937 | 0,020 | 0,058 | 0,164 | 0,453 | 0,215 | 0,544 | 0,848 | 0,102

TZS% | 0,506 | 0,931 | 0,343 | 0,006 | 0,811 | 0,572 | 0,092 | 0,056 | 0,014 | 0,532 | 0,976

izom% | 0,179 | 0,367 | 0,182 | 0,350 | 0,868 | 0,425 | 0,250 | 0,314 | 0,415 | 0,300 | 0,658

FEV, [ 0,009 | 0,218 | 0,119 | 0,002 | 0,600 | 0,534 | 0,475 | 0,043 | 0,683 | 0,063 | 0,322

A taplaltsagi allapotot jelz6 paraméterek egyikénél sem talalhatd szignifikdns
Osszefliggés a transzplantacid alapjan, ellenben elmondhatd, hogy a transzplantacion
atesett betegek FEV, atlagértékei (72,11%=+14,39) szignifikdnsan kiillonboznek a nem
transzplantalt betegek atlagértékeitdl (49,82%+24,62). A vizsgalt betegek taplaltsagi
allapot paramétereinek atlagértékeit transzplantacié szerinti bontdsban, nemenként a IX.

tablazat mutatja be.

IX.  tablazat: A taplaltsagi allapotot jelzé paraméterek atlagértékei a

transzplantalt €s nem transzplantalt betegeknél nemenkénti bontasban

transzplantalt nem transzplantalt
Atlag BMI _ _
(kg/m?) 19,45 (n=10) 19,39 (n=44)
férfi nd Férfi nd
Atlag BMI 19,31 19,59 20,25 18,61
(kg/m?) (n=5) (n=5) (n=21) (n=23)
‘ 13,07 21,50 11,32 21,17
0 ) ) ) )
Atag TZS% | (023) | =4 | @=16) | @15
‘ 30,67 28,55 38,86 30,13
0 0 B ) ) )
Atlag izom% (n=3) (n=4) (n=16) (n=15)

A vartnak megfeleléen a transzplantdlt betegek értékei magasabbak, jobb

tiidéfunkcioval rendelkeznek. (4. abra)
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72,11 O transzplantalt

B nem
transzplantalt

FEV1% atlagok
p=0,009

4. dbra: A transzplantacio kapcsolata a FEV, értékekkel, n=54

A tapszert fogyasztd betegek Iégzésfunkcids, testtomegindex és testzsirszazalék
atlagértékei alacsonyabbak, mint a tapszert nem fogyasztd CF-eseké. Az izomszazalék

atlagértékei azoknal a betegeknél magasabbak, akik fogyasztanak tapszert. (5. abra)

80 -
70 -
60 1 47
50 -
40 -
30 -
20 4

34,47

30,71

24,4
18,91 20,69 14.29

FEV1 (%) BMI (kg/m2) Testzsir% lzom%
*p=0,002 *p=0,020 *p=0,006 p=0,350

Atlag

Ofogyaszt tapszert @ nem fogyaszt tapszert

5. éabra: FEV;, BMI, testzsirszazalék és izomszazalék atlag értékek a tapszerfogyasztas

fliggvényében, n=38 (*p<0,05)

Az antibiotikum terapian atesett betegeknek minden paramétere alul marad a nem kezelt
betegekéhez képest, szignifikans eltérés azonban csak a FEV, értékeknél talalhato. (6.

abra)
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70,00 6373
60,00
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34,95
40,00 33,02
30,00
19,97 19,12 19,30
20,00 14,92
10,00
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FEV1 BMI (kg/m2) Testzsir% lzom%
*p=0,043 p=0,215 p=0,056 p=0,314
atlag
OAntibiotikumos th nem @ Antibiotikumos th igen

6. abra: FEV;, BMI, testzsirszazalék és izomszazalék atlag értékek az antibiotikumos

kezelés fliggvényében, n=38, (*p<0,05)

A szociometriai adatok koziil a csaladi allapot befolyasolta a testzsirszazalék értékeket,

itt szamoltam szignifikans kiilonbséget, melyet az alabbi dbra mutat be. (7. abra)

25,00 21,75 20,63
20,00
15,00 12,38
10,60

10,00

5,00

0,00 T T T )

egyedul él hazas elvalt élettarsi
kapcsolat
testzsir% atlagok

7. ébra: Csaladi allapot és testzsirszazalék értékek kapcsolata, p=0,014, n=38

A 8. abran lathatd, hogy a BMI és FEV, értékek kozti 0sszefliggés szoros, a BMI
emelkedésével a FEV; értékek javulasa figyelhetd6 meg. A szoros Osszefliggés

nemenkénti bontasban is igazolhato.
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8. abra: A BMI ¢s FEV, értékek kozti kapcsolat a teljes mintaban, valamint nemenként

A testzsirszazalék tekintetében csak nemenkénti bontasban lehet szamolni, mert eltéroek
a testzsirszazalék kategoridk nemenként (mds a normal érték férfiaknal, nOknél). Tehat
itt nemek szerint két csoportban kezeltem az adatokat. A teljes mintabol (57 16

érvényes testzsirszazalék mérési eredménnyel €s egyben a kérddiv tobbi adataival 38 10

(66,7%) rendelkezett.
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A nemek testzsirszazalék szerinti bontdsa ugy valdsult meg, hogy a betegeket két
csoportra osztottam a testzsirszdzalék kategorizalds alapjan, mely szerint alacsony
(n=16; ffi=7; n6=9), és normal/magas (n=22; ffi=12; n6=10) csoportot alkottam. Mivel
magas testzsirszazalék értékkel 3 beteg rendelkezett (7,89%), ezért Oket a normal
értékekkel rendelkezd csoporttal vontam Ossze. Ezutdn néztem, hogy az alacsony vagy
normal/magas testzsirszazalékt egyének eloszlasa kiilonbozik-e az alabbi paraméterek
alapjan. A mérési adatok szerint fele-fele aranyban szerepelnek a betegek

testzsirszazalék értékei alacsony, illetve normal/magas tartomanyban.

A testzsirszazalék és tiidofunkcio vizsgalata alapjan elmondhatd, hogy a magasabb

testzsirral rendelkezd betegek jobb FEV, értékekkel rendelkeznek. (9. abra)

80
70
60 .
O alacsony tzs% ffi
50
X
E 40 D alacsony tzs% n6
[T
30 .
@ normal/magas tzs%
20 36,14 41,29 ffi
10 @ normal/magas tzs%
né
0
ffi né | ffi né |
alacsony tzs% | normal/magas tzs% |

Testzsir% kategoria

9. dbra: A FEV, atlagértékeinek testzsirszazalék kategoridk szerinti alakuldsa, n=38

A taplaltsagi allapot paraméterei koziil az izomszazalék ¢€s tiidofunkcio Osszefliggéseét
vizsgalva elmondhatd, hogy azok a betegek, akik magasabb izomszazalékkal

rendelkeznek, nem mutatnak jobb tiidéfunkcios értékeket.

6.1.2.Demografiai, szociometriai, életmodbeli és taplalkozasi tényezok és

taplaltsagi allapot kapcsolata — 2. hipotézis

A tovabbiakban kereszttdblak segitségével vizsgaltam nemenkénti bontdsban a

testzsirszazalék és az alabbi 11 paraméter kozti 6sszefliggéseket, miszerint sehol nem
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talaltam szoros korrelaciot az értékek kozott. A vizsgalt szociometriai és taplalkozasi
szokasokra vonatkoz6 paraméterek: csaladi allapot, iskolai végzettség, lakohely,
jovedelem, sportoldsi szokds, diagnodzis felallitdsanak ideje, tapszerfogyasztas,
transzplantacid, antibiotikumos kezelés az elmult két honapban, méasodlagos betegség

jelenléte, étrendkiegészitd-fogyasztas.

6.2. Eletmingség vizsgalata

Ahhoz, hogy a CFQ-R kérddiv értékelése érthetd legyen, sziikséges ismerni az egyes
domének jelentését. Az értelmezés segitése érdekében a kovetkezOkben ennek

magyarazata olvashato, a kérdéivben szerepld kérdések alapjan.

Fizikai funkciok: éltalanos vagy nagyobb fizikai terhelés (jaras, lépcsdzés, targyak
emelése, szallitdsa vagy sportolas) megitélése, ezek utani regeneracio ideje

Erzelmi funkcick: aggddas, szomorusdg, magany érzésének jelenléte, jovotervezés
nehézsége

Szocidalis funkciok: a betegség megitélése, elfogadasa masok altal, illetve a tarsasag,
kozosség keresése

Testkep: kiilsd megjelenés megitélése, sovanysag ténye

Etkezési zavarok: étkezéssel kapesolatos gondok jelenléte, étkezés erdltetése

Kezelés terhe: kezelés nehézségeinek, idejének megitélése

Léguti tiinetek: 1€gzési panaszok, kohogés, nyak jelenlétének gyakorisaga

Emeésztési tiinetek: hasi fajdalmak, hasmenés, szélgorces gyakorisaga

Szerepek betéltése: napi tevékenységek, feladatok ellatdsanak gondjai

Testsuly: gondok a sulygyarapodassal

Egészségfelfogas: egészségérzet megléte, egészségi allapot megitélése

Vitalitas: faradsag, kimeriiltség érzete

A CFQ-R kérddivet 54 16 toltotte ki, ezek mindegyike értékelhetd volt. A teljes minta
¢letmindség értékeit megvizsgalva lathatd, hogy az atlagértékek koziil a legmagasabb az
¢tkezési zavar doménnél, mig a legalacsonyabb pontszam a testsuly doménnél jelenik

meg. (X. tablazat)
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X. tablazat: Doménenként a teljes minta életmindség atlagai, szords, minimum,

maximum, percentilis értékei, n=54

% Percentilis
N Atlag SD Minimum | Maximum
25 50 75
Fizikai funkcidk 54 66,13 28,28 0,00 100 52,08 70,83 88,54
Erzelmi funkciék 54 67,90 21,20 6,67 100 53,33 66,67 81,67
Szocialis funkciok | 54 67,70 16,41 22,22 100 55,56 66,67 79,17
Testkép 54 53,50 28,07 0,00 100 22,22 55,56 77,78
Etkezési zavar 54 82,30 20,87 22,22 100 66,67 88,89 100,00
Kezelés terhe 54 58,64 25,02 0,00 100 44,44 55,56 77,78
Egészségfelfogas 54 54,32 26,14 0,00 100 33,33 55,56 69,44
Emésztési tiinetek | 54 81,48 17,40 22,22 100 77,78 88,89 100,00
Légiti tiinetek 54 63,48 24,00 0,00 100 44,44 61,11 84,72
Szerepek betoltése | 54 72,07 24,07 0,00 100 58,33 83,33 91,67
Vitalitas 54 55,56 19,89 8,33 100 41,67 58,33 66,67
Testsuly 54 41,98 42,55 0,00 100 0,00 33,33 75,00

6.2.1.Nem és életminéség kapcsolata — 3. hipotézis

A nemek szerinti felosztas alapjan elmondhat6, hogy nincs jelentds kiilonbség a férfi s

ndi betegek életmindsége kozott, kivételt képez a léguti tiinetek domén, ahol az erre

vonatkoz6 pontszamok a néi CF-eseknél alacsonyabb, vagyis az ide tartozo kérdésekre

adott valaszok

alapjan

elmondhato,

hogy megitélésiik

1égzdérendszeriik allapota. (XI. tablazat, 10. abra)

szerint

rosszabb a

XI. tablazat: A betegek életmindség értékeinek dsszehasonlitdsa nem szerint, n=54

#p<0,05 férfi (n=26) nd (n=28) p érték
atlag +SD atlag +SD
Fizikai funkciok 73,24 20,92 59,52 32,73 0,184
Erzelmi funkciok 65,64 21,14 70,00 21,43 0,428
Szocialis funkciok 72,22 13,33 63,49 18,05 0,054
Testkép 53,85 27,16 53,17 29,38 0,979
Etkezési zavar 84,62 17,8 80,16 23,49 0,699
Kezelés terhe 63,25 21,95 54,37 27,27 0,209
Egészségfelfogas 60,68 23,36 48,41 27,59 0,115
Emésztési tlinetek 81,62 18,04 81,35 17,12 0,922
Légnuti tiinetek* 70,94 19,65 56,55 25,88 0,045
Szerepek betoltése 80,13 12,71 64,58 29,45 0,079
Vitalitas 59,94 15,64 51,49 22,69 0,153
Teststly 41,03 44,53 42,86 41,43 0,882
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*p<0,05

10. &bra: A CF-esek életmindség értékeinek 6sszehasonlitasa nem szerint, n=54

6.2.2. Transzplantacio és életminéség kapcsolata — 4. hipotézis

A két csoport kozott szignifikdns kiilonbséget talaltam az alabbi doméneknél: fizikai
funkciok, szocialis funkciok, kezelés terhe, egészségfelfogas, 1€guti tiinetek €s vitalitas.
Mindegyik esetben a transzplantacion atesett betegek ¢életmindség értékei magasabbak
voltak. (XII. tablazat)

A transzplantalt CF-esek értékei kozott két doménnél szerepel kisebb érték, mint a nem
transzplantalt tarsaiké, ezek a testkép és a testsuly domének, viszont itt nem jelentds az

eltérés az értékek kozt. (11. abra)
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XII.  tablazat: A betegek ¢letmindség értékeinek dsszehasonlitasa transzplantacio

szerint, n=54

transzplantalt nem transzplantalt
*p<0,05 (n=10) (n=44) p érték
atlag +SD atlag +SD

Fizikai funkciok* 86,67 13,00 61,46 28,81 0,006
Erzelmi funkciok 77,33 18,38 65,76 21,40 0,133
Szocialis funkciok* 77,78 12,56 65,4 16,42 0,025
Testkép 53,33 24,46 53,54 29,08 0,982
Etkezési zavar 86,67 10,21 81,31 22,58 0,963
Kezelés terhe* 86,67 14,63 52,27 22,43 0,000
Egészségfelfogas* 78,89 14,30 48,74 25,04 0,001
Emésztési tiinetek 82,22 7,77 81,31 18,99 0,583
Léguti tiinetek* 91,67 4,72 57,07 21,88 0,000
Szerepek betoltése 84,17 10,72 69,32 25,47 0,117
Vitalitas* 69,17 19,27 52,46 18,90 0,028
Teststly 36,67 39,91 43,18 43,48 0,600

100

CFQR atlag érték

transzplantalt (n=10)

CFQR domének

H nem transzplantalt (n=44)

*p<0,05

11. abra: A CF-esek életmindség értékeinek dsszehasonlitdsa transzplantacio szerint,

n=54
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6.2.3. Taplaltsagi allapot és életminéség kapcsolata — 5. hipotézis

A tovéabbiakban a téaplaltsagi allapotot jelzd paraméterek ¢€s az életmindség kozti

kapcsolatot vizsgaltam.

Erés korrelaciot egyik paraméter esetén sem taldltam az ¢€letmindség domének

kapcsolatanak vizsgalatakor.

A valaszadokat csoportokra bontottam a taplaltsagi allapotuk alapjan. A testzsir- és
izomszazalék szerint alacsony, normal, illetve magas kategoriakat hoztam létre a
referenciaértékek alapjan, a testtomegindex esetén pedig két kategoriat: alacsony, illetve
normal/magas. Ez utdébbi 6sszevonasat az indokolja, hogy a tulsulyos kategoriaba 1 {6
keriilt (BMI=25,01), akit az alacsony elemszam miatt nem vettem ki, hanem a normal

csoportba osztottam a szamitasok soran.

A kordbban bemutatott eredmények alapjan elmondhat6, hogy a vizsgalt mintdban a
transzplantacio alapjan létrehozott két csoport kozott nem volt szignifikans kiillonbség a
BMI, testzsirszazalék €s izomszazalék tekintetében. Emiatt nem bontottam csoportokra
a betegeket a transzplanticid szerint az alabbi, életmindség ¢€s taplaltsagi allapot

kapcsolatanak vizsgalatanal sem.

Testtomegindex

A BMI kozepesen korrelal a fizikai funkciok (r=0,424; p<0,01), a testkép (r=0,656;
p<0,01), az étkezési zavar (1=0,406; p<0,01), az egészségfelfogas (1=0,435; p<0,01), a
vitalitas (r=0,302; p<0,05) és a testsuly (r=692; p<0,01) doménekkel. Gyenge
korrelaciot igazoltam a BMI és a 1éguti tiinetek (r=0,271; p<0,05), valamint a BMI ¢és a
szerepek betoltése (r=0,285; p<0,05) domének kozott.

A testtomegindex alapjan létrehozott két csoport kozott hét domén esetén talaltam
jelentds kiilonbséget. A sovany betegek életmindség értékei a fizikai funkciok, testkép,
¢tkezési zavar, egészségfelfogas, szerepek betdltése, vitalitas és testsuly vonatkozasaban
szignifikdnsan alacsonyabbak. A normal értéknél kisebb testtomegindexszel rendelkezd
betegeknél kiemelkedden alacsony (<40) a testkép ¢és a testsuly domének értéke. (XIII.
tablazat)
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XIII.  tablazat: EletminGség értékek kapcsolata BMI szerinti bontédsban, n=54

alacsony BMI (n=23)

normal/magas BMI (n=31)

p érték
atlag +SD min max atlag +SD min max
Fizikai funkciok 51,99 31,33 0,00 100 76,61 20,66 16,67 100 0,004
Erzelmi funkciok 66,38 22,15 13,33 100 69,03 20,77 6,67 100 0,647
Szocialis funkciok 65,70 15,68 44,44 94,44 | 69,18 17,02 22,22 100 0,338
Testkép 35,27 20,83 0,00 66,67 | 67,03 25,09 2222 100 0,000
Etkezési zavar 71,01 25,68 22,22 100 90,68 10,77 66,67 100 0,004
Kezelés terhe 53,62 26,09 0,00 100 62,37 2395 11,11 100 0,163
Egészségfelfogas 4348 30,13 0,00 88,89 | 62,37 19,60 11,11 100 0,018
Emésztési tiinetek 80,19 19,52 22,22 100 82,44 15,91 44,44 100 0,787
Léguti tiinetek 57,00 26,55 0,00 100 68,28 21,09 27,78 100 0,140
Szerepek betoltése 63,04 28,30 0,00 91,67 | 78,76 18,11 25,00 100 0,041
Vitalitas 47,10 18,74 8,33 75,00 | 61,83 18,61 25,00 100 0,015
Testsuly 14,49 28,12 0,00 100 62,37 40,13 0,00 100 0,000
Testzsirszazalék

Koézepes mértékti korreldciot igazoltam a testzsirszdzalék és az érzelmi funkciok

(r=0,352; p<0,05), a testkép (r=0,433; p<0,01) és a testsuly (r=0,406; p<0,05) domének

kozott.

A testzsirszazalék vonatkozasdban elmondhatd, hogy a harom csoport kdzott hat domén

esetén talalhato jelentds kiilonbség. Kiemelkedden alacsony értéket mutat az alacsony

testzsirszazalék értékkel rendelkezd betegek csoportjanal

vonatkoztatott pontszam (16,67). (XIV. tablazat)
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XIV. tablazat: Eletminéség értékek kapcsolata testzsirszazalék szerinti bontasban, n=38

alacsony testzsir% (n=16)

normal testzsir% (n=19)

magas testzsir% (n=3)

atlag +SD min max | atlag +SD min max | 4tlag +£SD min max érlsék
Fizikai funkcidk 46,35 30,35 0,00 79,17 (73,46 24,7 16,67 100 | 73,61 22,95 58,33 100 | 0,035
Erzelmi funkciok | 62,50 24,33 13,33 100 | 69,12 24,36 6,67 100 [77,78 21,43 53,33 93,330,494
Szocialis funkciok | 61,81 15,83 22,22 83,33|73,10 17,20 44,44 100 | 64,81 21,03 50,00 88,89 0,201
Testkép 36,81 25,57 0,00 88,89)63,74 28,41 2222 100 |81,48 6,42 77,78 88,890,011
Etkezési zavar 68,75 23,38 22,22 100 |89.,47 14,57 44,44 100 [ 96,30 6,42 88,89 100 | 0,002
Kezelés terhe 50,00 24,34 0,00 88,89]64,33 26,08 11,11 100 |48,15 25,66 33,33 77,78]0,167
Egészségfelfogas [ 36,11 27,37 0,00 88,89(61,99 23,81 11,11 100 | 70,37 16,97 55,56 88,890,016
Emésztési tinetek | 83,33 16,73 44,44 100 | 8596 11,01 66,67 100 [66,67 22,22 44,44 88,890,277
Léguti tiinetek 49,65 27,85 0,00 94,44]69,30 20,40 33,33 94,44|57,41 19,51 38,89 77,780,082
Szerepek betoltése | 57,81 31,10 0,00 100 | 81,58 15,61 50,00 100 58,33 38,19 25,00 100 | 0,048
Vitalitas 47,92 21,41 833 75,00|61,40 14,75 25,00 91,67 ]58,33 38,19 25,00 100 [ 0,183
Teststly 16,67 32,20 0,00 100 |45,61 41,89 0,00 100 | 100 0,00 100 100 | 0,004
Izomszazalek

Az izomszazalék kategoridk alapjan létrehozott csoportok életmindség értékeinek

vizsgalatanal nem talaltam szignifikans kiilonbséget a csoportok kozott.

6.2.4.Egészségi allapotot jelz6 paraméterek és életminéség kapcsolata — 6. hipotézis

FEV,

Kozepes mértékli korrelaciot igazoltam a FEV, ¢és fizikai funkciok (r=0,646; p<0,01),
érzelmi funkcidk (r=0,301; p<0,05), kezelés terhe (r=0,400; p=0,005), egészségfelfogas
(r=0,515; p<0,01), léguti tiinetek (r=0,487; p<0,01), szerepek betdltése (r=0,301; p<0,05
¢s testsuly (r=0,417; p<0,05) domének kozott.

A tiidéfunkciot mutatdo FEV, értékek szerint harom csoportba osztott betegek kozott hat

doménnél

szamoltam

szignifikans

eltérést:

fizikai

funkciok, kezelés

egeészségfelfogas, 1égiti tiinetek, szerepek betdltése és testsuly. (XV. tablazat)
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XV. tablazat: Eletminéség értékek kapcsolata 16gzésfunkcio szerinti bontasban,

n=48

FEV; <40 (n=18) 40 <FEV,; <70 (n=15) 70 <FEV; (n=15) P
dtlag +SD min Max | dtlag  +SD min maxi|atlag +SD min max | ¢rték
Fizikai funkciok 442 27,8 0,0 8331719 21,2 250 100 (82,5 153 58,3 100 | 0,000
Erzelmi funkciok | 58,5 25,6 6,67 100 | 69,8 20,6 33,3 100|751 144 53,3 100|0,119
Szocialis funkciok | 64,5 14,7 444 9441704 17,1 50,0 100 | 68,5 19,1 22,2 88,9]0,551
Testkép 40,7 27,2 11,1 100 | 62,2 284 11,1 100 | 57 23 22,2 100 | 0,080
Etkezési zavar 74,1 25,6 222 100 | 90,4 156 44,4 100 | 83 17,8 33,3 100 | 0,080
Kezelés terhe 444 194 0,0 889 63,0 21,7 333 100|652 29,7 11,1 100 | 0,029
Egészségfelfogas | 36,4 26,1 0,0 889652 209 11,1 889659 20,8 22,2 100 | 0,002
Emésztési tiinetek | 84,6 16,7 44,4 100 | 83,0 156 444 100 | 77 19 222 100 | 0,349
Léguti tiinetek 50,6 243 0,0 889693 17,7 389 889|748 23,7 27,8 100 |0,012
Szerepek betoltése | 60,2 29,5 0,0 91,7 80,6 21,8 25,0 100 (77,2 12,8 50 100 | 0,034
Vitalitas 51,9 19,3 833 750 56,1 21,7 250 100 | 60 21,4 33,3 100 (0,743
Testsuly 16,7 34,8 0,0 100 | 444 43,0 0,0 100 62,2 353 0 100 | 0,007

Antibiotikus terapia

Antibiotikum kezelést a valaszadas el6tti két honapban 36 {6 kapott (66,7%).

Szamitasaim szerint az antibiotikus terdpia €s €¢letmindség kozott nincs Osszefliggés. A

legalacsonyabb p érték a testsuly doménnél volt leolvashaté; p=0,182.

Masodlagos betegség jelenléte

Az életkor eldrehaladtaval egyre gyakoribb a masodlagos betegségek megjelenése,

melyet alatdmasztanak adataim is. 29 beteg (53,70%) nyilatkozta, hogy a cisztas

fibrozissal Osszefliggd, masodlagosan megjelend betegséggel rendelkezik. Valaszként

leggyakrabban a szénhidrat-anyagcsere zavar fordult eld, de jelolték még a refluxot,

majfunkcids zavart, illetve a laktdzintoleranciat. A masodlagos betegséggel rendelkezd

CF-esek esetén a szerepek betdltése és vitalitas domének pontszamai szignifikdnsan

alacsonyabbak voltak tarsaik€hoz képest. (XVI. tablazat)
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alapjan, n=54

n o Szerepek betoltés domén Vitalitdas domén
pontszama +SD pontszama +SD
Van masodlagos betegség 29 53,70 64,08+25,79 50,00+£20,77
Nincs masodlagos betegség | 25 | 46,30 81,33+18,36 62,00£17,02
p=0,005 p=0,017

6.2.5. Taplalkozasi tényezok és életminéség kapcsolata — 7. hipotézis

Tapszerfogyasztas

A megkérdezett, tapszert fogyaszté CF-esek <¢Eletmindség pontszamai jelentdsen

kiilonboztek az alabbi domének esetén tapszert nem fogyasztd betegtarsaikétol: fizikai

funkciok, érzelmi funkciok, testkép, egészségfelfogas, emésztési zavarok, léguti

tiinetek, testsuly. (XVII. tablazat)

XVIL tablazat: Eletminéség értékek kapcsolata tapszerfogyasztas alapjan, n=54

B | % | e | otk | TN | it | S | ek | TS

Fc’)gyaszt 39 | 7202 86,67 77,33 53,33 78,89 82,22 91,67 36,67
tapszert ’ +12,99 +18,37 +24.,45 +14,29 +7,77 +4,72 +39,91
Nem fogyaszt 15 | 2778 61,46 65,76 53,54 48,74 81,31 57,07 43,18
tapszert ’ +28,81 +21,40 +29,08 +25,04 +18,99 +21,88 +43,48
p=0,029 | p=0,023 | p=0,007 | p=0,003 | p=0,041 | p=0,027 | p=0,010

Etrend-kiegészitd alkalmazasa és sopotlas

Az étrend-kiegészit6 hasznalatat €s sopotlast figyelembe véve a CF-es felndttek

¢letmindség pontszamai kozott nem talaltam Osszefliggést. Az étrendkiegészitd-

fogyasztas esetén a legalacsonyabb p érték az emésztés doménnél volt leolvashato;

p=0,066, a sopotlas esetén pedig legalacsonyabb p érték a vitalitds doménnél volt

leolvashato; p=0,133.
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6.2.6. Demografiai, szociometriai és életmodbeli adatok és életminéség kapcsolata —

8. hipotézis

A demografiai és szociometriai adatok vizsgalatandl nem taldltam Osszefiiggést az
¢letmindség és csaladi allapot, diagndzis felallitasanak ideje, valamint a lakohely kozott.
Az iskolai végzettséget figyelve azt kaptam eredményiil, hogy a fels6foku végzettséggel
rendelkez0 CF-es felndttek (24,1%) Iéguati tiinetek domén pontszamai magasabbak
voltak a felséfoku végzettséggel nem rendelkezd betegekéhez képest (p=0,013).

A jovedelem szintén befolyasolta a testkép (p=0,023), szocidlis funkcidk (p=0,001),
egeészségfelfogas (p=0,004) domének pontszamait. Azoknal a betegeknél, ahol az egy
fOre jutd nettd havi jovedelem 90 ezer Ft alatt van (40,74%) a legalacsonyabb a testkép
doménre adott pontszamok atlaga (39,39+26,72).

A sportolds és ¢€letmindség Osszefliggéseit vizsgalva eredményként megallapithato,
hogy a sportolo CF-eseknél (minimum hetente egyszer-kétszer sportol) az étkezési
zavar domén pontszamok kozott talalhatd jelentds kiilonbség (p=0,024). (XVIIIL.
tablazat)

XVIIL tablazat: Eletminéség értékek kapcsolata sportolas alapjan, n=54

n % Etkezési zavarok
Sportol 32 159,26 88,19+16,19
Nem 22 | 40,74 73,73424,14
sportol
p=0,024

69



DOI:10.14753/SE.2016.1951

7. Megbeszélés

7.1. A felnétt CF-es betegek taplaltsagi allapota nem megfelelé, vagyis a normal

tartomany ala esik

A taplaltsagi allapotmérés eredményei szerint a vizsgalt minta csaknem fele alacsony
testtomegindexszel rendelkezik. Pozitiv eredményként értékelheté azonban, hogy a
vartnal magasabb a normal BMI tartomdnyba es6 CF-es betegek szama. Ennek
magyarazata lehet, hogy a feln6tt betegek mar sikeresen alkalmazzak a hiperkalorizalas
elveit, valamint tapasztalataik alapjan konnyebben tudjak beallitani az étkezések kozben
sziikséges pancreas enzimpoétlast.

A ndknél nagyobb ardnyban fordul eld alacsony BMI, mint a férfiaknal. A férfiak
tobbségének normalis a testzsirszazaléka, ellenben a ndknél tobb az alacsony
testzsirszazalékkal rendelkezOk szdma. Mindkét eredmény arra mutat, hogy a ndbetegek
taplaltsagi allapota rosszabb, mint a férfi betegekeé.

A megvizsgalt tanulmanyokban ellentmondasos eredményeket talaltam, igy csak egy
résziik von le hasonl6 kovetkeztetést sajat eredményeimmel. (Richardson és mtsai 2000;
Hollander és mtsai 2005; King és mtsai 2013)

Nem vart eredményre jutottam a transzplantacion atesett €s nem transzplantalt betegek
vizsgalati eredménye alapjan a taplaltsagi allapot atlagértékei tekintetében, mivel nem
volt koztiik szignifikdns kiilonbség, ellentétben Hollander vizsgalataval. (Hollander és
mtsai 2013) Az okok felderitése tovabbi vizsgélatokat igényel, de vélhetden ebben
kozrejatszik, hogy a taplaltsagi allapot eredménye tobb tényezd egyiittesének hatasa,
nem szimplan a transzplanticido oka. A transzplantdcid alapjan viszont a tiidéfunkcid
szignifikans kiilonbséget mutatott a csoportok kozt, ami egyforma eredményt mutat a

tobbi1 kutatassal.

A tépszerfogyasztas egyértelmiien befolyasolta a testtomegindex, testzsirszdzalék és
FEV, érteékeit, de nem a vartnak megfeleldek az eredmények, hiszen a tapszert
fogyasztd CF-esek mindegyik paraméter esetén alacsonyabb értékekkel rendelkeztek.
Magasabb volt az izomszazaléka a tépszert fogyasztdé CF-eseknek, tehat a fehérje
beépiilés, ezaltal a zsirmentes testtomeg novekedése megtortént, viszont nem hozta meg
a kivant emelkedést a testtomegindex értékében. Tudjuk ugyan, hogy a BMI nem

differencial a testszovetek kozott, mégis varhato lett volna a magasabb érték itt is.
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A csaladi allapot szerint az egyediil élok ¢€s az elvaltak szignifikdnsan alacsonyabb
testzsirszazalék értékekkel rendelkeztek. Az Osszefliggést abban latom, hogy a tarsas

kapcsolatok megléte, a csaladi kornyezet jobban motivalhatja étkezésre a betegeket.

A testsuly csokkenése szorosan 0sszefiigg a tiidéfunkcidval, szamos vizsgalat mutatott
ki pozitiv 0sszefliggést a teststly és a légzésfunkcio kozott. (Madarasi €s mtsai 1998;
Steinkamp & Wiedermann 2002; Madarasi 2000) Sajat kutatdsom hasonld eredményt
hozott tobb kutatocsoport vizsgéalataval, amely szerint a BMI emelkedésével a FEV,
értékek javulnak. (Stallings és mtsai 2008; Richardson és mtsai 2000; Bell és mtsai 1998)
Ez az Osszefliggés mindkét nemnél beigazolodott. L. Gee és tarsainak publikacidjaban
ellentétes eredményt olvashatunk, 6k nem talaltak kiilonbséget nemek szerint a FEV és

BMI értekek kozott. (Gee és mtsai 2003)

Erdekes eredménynek szamit, hogy mig a magasabb testzsirszazalékkal rendelkezé CE-
eseknek jobb légzésfunkcid értékei voltak, addig a magasabb izomszazaléku betegek
nem rendelkeztek magasabb FEV, ¢értékkel. Ez a varthoz képest ellentétes eredmény,
hiszen a nagyobb izomtdmeggel rendelkezd betegek nagyobb izomerdvel rendelkeznek,
ami a 1égz0 izmokra egyarant vonatkozik. Mindez hatékonyabb légzést tesz lehetéve,
aminek latszania kellene a FEV; értékeken is. A kapott eredmény megértés¢hez

atfogobb, nagyobb elemszamu vizsgalatra lenne sziikség.

Mindezek alapjan megallapitom, hogy az elsé hipotézisem nem nyert igazolast, mivel a
felnétt CF-esek taplaltsagi allapot paraméterei tObbségében a normal tartomdnyba

esnek. Ami kiemelhetd, hogy a néknek rosszabb a taplaltsagi allapota, mint a férfiakeé.

7.2. A demografiai, szociometriai, életmddbeli és taplalkozasi tényezok jelentosen

befolyasoljak a betegek taplaltsagi allapotat.

A hipotézis nem igazolhato, hiszen a 11 vizsgalt tényez6 koziil, egyik sem befolyasolja

jelentdsen a vizsgalt CF-esek taplaltsagi allapotat.

7.3. Feltételezem, hogy a CF-es nék életmindsége rosszabb a férfiakéhoz képest.

Az életmindség vizsgalat eredményeként elmondhatd, hogy az étkezési zavar jelenti a
legkisebb problémat a betegek szamara, mig a legnagyobb gondot a teststily megtartasa,

normalizalasa okozza. Erdekesnek talalom, hogy mig az étkezés nem jelent gondot a
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betegeknek, valaszaik alapjan nem kell erdltetniiik az evést, a teststily gyarapodasaban
nehézségik vannak. Ennek oka lehet, hogy nem kellden energia- és tdpanyagdus a bevitt
taplalék. Okozhatnd ezt az eredményt az is, hogy a nem megfeleld enzimpotlas
kovetkeztében a tapanyagok hasznosuldsa hidnyos, de véleményem szerint a felndtt

betegek mar kitapasztaltdk az enzim-szuplementacié adekvat modjat, mennyiségét.

Eredményemhez hasonldéak a nemzetkdzi eredmények is: Quittner, Riekert, Ashish ¢€s
munkatarsaik kutatisai soran is az étkezési zavarok jelentették a legkisebb problémat az
altaluk vizsgalt CF-esek korében. (Quittner, Modi és mtsai 2005; Riekert és mtsai 2007;
Ashish és mtsai 2012)

A harmadik hipotézisem csak egy ¢letmindség domén esetében igazolddott,
nevezetesen, hogy a ndéknél a légati tiinetek domén pontszamai szignifikansan
alacsonyabbak, mint a férfiaké. Ez azt jelenti, hogy a ndk rosszabbnak itélik meg
légzdérendszeriik allapotat, pedig a tiidéfunkcids adatok azt mutatjadk, hogy magasabb
FEV, értékkel rendelkeznek. Tobb kutatds is igazolta, hogy a ndk rosszabbnak itélik
meg sajat egészségi allapotukat, ami magyarazhatja eredményemet. L. Gee, valamint
Izabella Uchmanowicz és tarsai is talaltak kiilonbséget a férfiak és nék életmindsége
kozott, s altalanosan elmondhatd, hogy a ndk gyengébbnek itélik meg életmindségiiket,
¢s pontosabban itélik meg klinikai egészségi allapotukat. (Gee ¢és mtsai 2003;

Uchmanowicz és mtsai 2015)

7.4. Feltételezem, hogy a transzplantacion atesett betegek életmindsége jobb a

nem transzplantalt tarsaikéhoz képest.

A transzplantdci6 varhatoan jelentdsen befolyasolja a betegek életmindségét. Leginkabb
a léguti tiinetek pontértékeinél, de az 4ltalanos, egészségre vonatkozo dimenzidknal is
magasabb pontszdmok varhatoak a transzplantacion atesett betegek életmindségénél.
Részben igazolhatd volt a hipotézisem, hiszen csak az aldbbi doméneknél igaz, hogy a
transzplantaltak ¢letmindsége szignifikdnsan jobb: fizikai funkciok, szocialis funkciok,
kezelés terhe, egészségfelfogas, 1éguti tiinetek és vitalitas. Ezzel ellentétben nem volt
igazolhatd szignifikdns kiilonbség az érzelmi funkciok, testkép, étkezési zavar,

emésztési tlinetek, szerepek betoltése és teststily domének esetén.
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A testsuly és testkép doménnél azonban, amelyek altalanosan is a legalacsonyabb
pontszdmmal rendelkez0 domének, a transzplantalt CF-es betegek pontszdmai
alacsonyabbak voltak nem transzplantélt tarsaik pontszdmaihoz képest. Ez azt jelenti,
hogy a transzplantdlt CF-esek rosszabbnak itélik meg testképiiket, valamint nagyobb
problémat jelent a sulygyarapodds szamukra. A mitét utdn tehat tobbségében
megvalosul az életmindség javulasa, ez azonban nem mondhatd el a taplaltsagi allapotra

utald domének esetén.

7.5. Szignifikansan kiilonbozik a betegek életminésége a BMI, testzsirszazalék,

izomszazalék kategoriakon beliil.

Az aldbbi hipotézis egyarant igazolodott a BMI és testzsirszazalék kategoridin beliil hat
domén esetén: fizikai funkciok, testkép, étkezési zavar, egészségfelfogas, szerepek
betoltése €s testsuly. A testtomegindex alapjan létrehozott két csoport kozott még egy, a
vitalitas domén esetén taldltam jelentds kiilonbséget. A sovany betegek életmindség
értékei szignifikdnsan alacsonyabbak tarsaikénal, hasonloan L. Gee ¢€s tarsai
vizsgalatahoz, ahol az alacsony BMI-vel 0sszefligg a negativ testkép megitélése. (Gee

¢s mtsai 2005)

Az izomszézalék esetében nem igazolddott a feltételezésem.

7.6. Szignifikansan kiilonbozik a betegek életminésége a FEV,, a masodlagosan

kialakult betegség jelenléte, antibiotikus kezelés kategoriain beliil.

A tiidéfunkciot mutatdo FEV, értékek kategorian beliil hat doménnél szignifikans volt a
kiilonbség: fizikai funkciok, kezelés terhe, egészségfelfogas, léguti tiinetek, szerepek
betoltése €s vitalitds. Kiilon kiemelném, hogy vizsgélatomban a szignifikanciat mutatd
hat domén koziil 6t esetben a legjobb légzésfunkcidval rendelkez6 betegek életmindség
pontszamai voltak a legjobbak, kivételt képez a szerepek betdltése domén, ahol a

kozepes tiidéfunkcioval rendelkezd betegek értékei a legmagasabbak.

Hozzédm hasonloan tobb kiilfoldi tanulmany is igazolt kozepes mértékii osszefliggést a
1égzésfunkcid és a fizikai funkcidk, valamint 1éguti tiinetek domén kozott. (Sawicki és
mtsai 2011; Quittner, Buu és mtsai 2005; Quittner és mtsai 2012; Gee és mtsai 2003;
Riekert és mtsai 2007; Wenninger ¢s mtsai 2003; de Jong és mtsai 1997) Ez a tipusu

korrelacido nemcsak a CFQ-R segitségével mutathato ki, hiszen egy masik ¢letmindség
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kérddivvel (CFQoL) is taldltak ilyen mértékii kapcsolatot a fizikai funkcidk és
légzésfunkcid kozott. (Thomas €és mtsai 2006; Abbott és mtsai 2011)

A masodlagos betegségek jelenléte szignifikansan negativan befolyasolta a szerepek

betoltése és vitalitds domének pontszamait.
A fentiekbdl kidertil, hogy csak egyes domének esetében igazolt az allitasom.

Az ¢letmindséget befolyasolhatja az antibiotikum terapia mindsége, hiszen a betegek
alkalmazhatjdk otthonukban inhaldciés modon, vagy korhazban intravénasan is
kaphatjdk az antibiotikumokat. Mivel a kérddivem a terapia mindségére nem tért ki,
ezért lehetséges, hogy eredményiil nem talaltam Osszefliggést ezen paraméterek

tekintetében.

7.7. Szignifikansan Kkiillonbozik a betegek életmindsége a tapszer-, étrend-

kiegészito fogyasztas és sopotlas kategoriain beliil.

A megkérdezett, tapszert fogyasztdo CF-esek fizikai funkciok, érzelmi funkciok, testkép,
egeészségfelfogds, emésztési zavarok, léguti tlinetek, testsuly pontszamai jelentdsen
kiilonboztek a tapszert nem fogyasztd betegtarsaik értékeitdl. A testkép és teststly
domének esetén kisebb pontszdm olvashaté le a tapszert fogyasztok korében, itt
vélhetden nem a tapszerfogyasztds miatt alacsonyabbak az értékek, hanem azért
fogyasztanak tapszert, mert rossznak itélik meg a taplaltsagi allapotukat. A legnagyobb
szignifikancia (p=0,003) az egészségfelfogds doménnél mutatkozott, vagyis a tapszert
fogyasztd CF-eseknek jobb az egészségfelfogasuk. Ez ellentmond az altalam vért
eredménnyel, miszerint a tapszer - vagy akar gyogyszer -, fogyasztasa kevésbé jelenti az

egészségérzet meglétét.

Az ¢étrend-kiegészitd fogyasztas ¢és soOpotlas kategdridin beliil nem igazolddott a
felvetésem, vagyis nem taldltam szignifikans kiilonbséget a csoportok ¢életmindség
értékel kozott. Ez azért volt meglepd, mert az étrend-kiegészités célja az egészségi
allapot javitdsan €s a hianyallapotok megsziintetésén keresztiil kozvetve az ¢életmindség
javitasa. Egyes mikroelemek hidnya az immunrendszer miikodésére negativ hatassal
van, ezért ezen nutriensek fokozott bevitele kiemelten sziikséges a CF-esek szamara.

Erre utal Tomsits tanulménya is, amiben olvashato, hogy példdul a cinkhidny gatolja az
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A-vitamin megfeleld szintjének elérését, valamint az immunmilkddésre is negativ

hatassal van. (Tomsits 2009)

7.8. Szignifikansan kiilonbozik a betegek életmindsége a lakohely, 1 fore juto
nettdo jovedelem, iskolai végzettség, csaladi allapot, sportolasi szokasok

kategodriain beliil.

A hipotézisben megfogalmazott tényezOk koziil az iskolai végzettség, a jovedelem ¢és a

sportolds domének esetén volt szignifikans a kiilonbség.

A felséfoku iskolai végzettséggel rendelkezd betegeknek magasabbak a 1éguti tiinetek
doménre adott pontszamai. Ezen vizsgalat mélysége véleményem szerint nem elegendd
ahhoz, hogy ok-okozati 6sszefliggést lehessen felallitani az iskolai végzettség és a léguti

tiinetek domén pontszamai kozott.

A jovedelem vizsgalata esetén megallapithatd, hogy annak ndvekedésével a szocialis
funkciok ¢és egészségfelfogds doménekre adott pontszamok is magasabbak. Mindez
egybecseng a szakirodalommal, miszerint a rosszabb anyagi helyzet negativ hatassal

van a betegek ¢letmindségére. (Kovacs & Mészaros 2006)

A sportold CF-esek korében kevesebb az étkezési zavar, kevésbé jelent gondot a
taplalék bevitele szamukra. A fizikai funkciok hatisara javul az étvagy, mely a
szervezet szamara kedvezd, akar magasabb mértékli tapanyagfelvételt biztosit,

segitségével javitja az allapotot, egészséget.

7.9. Limitacio

Az elvégzett vizsgéalatok értékelése utan a kovetkezd korlatokat fogalmaztam meg

kutatdsom kapcsan.

1. Az életmindség vizsgalat keresztmetszeti jellege limitacioként értékelhetd.

2. Az eredeti célok megvaldsitdsa esetén a téaplaltsagi allapot felmérése a
taplalkozasi napld kitoltésével boviilt volna, melynek kovetkeztében
részletesebben, tobb adat segitségével lett volna megallapithatd a felnétt CF-
esek taplaltsagi allapota. A tapanyag-beviteli értékek felmérésére a kis szdmban

visszakapott taplalkozasi napldé miatt nem kertilt sor.
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3. Az antropometriai paraméterek mérése soran nem minden alkalommal valosult
meg az optimalis mérési koriilmények megteremtése. Az adatgylijtés soran nem
lehetett elére befolyasolni a betegek hidrataltsagat, testhomérsékletét, mert a
mérésekre kiilonbdzd napszakokban és évszakokban keriilt sor.

4. A transzplantalt betegek ¢letmindségeénél €s taplaltsagi allapotandl befolyasolod
tényezOként szerepelhet a transzplantacio kiterjedése (teljes szerv, vagy lebeny),
illetve a transzplanticid ota eltelt id6 i1s. A transzplantaltak bioelektromos
impedancia mérésénél a transzplantalt szerv, valamint a hegszovet ellenallasa
befolydsolhatta a mérési eredményeket. Ezek vizsgalatara kutatisom nem terjedt
ki.

5. A dolgozat terjedelmének korlatja miatt a sajat szerkesztési kérddiv szdmos
kérdésének kiértékelésére nem keriilt sor, de ezen adatok birtokaban tovabbi
eredmények, Osszefiiggések feltarasara nyilik lehetdség, melyek alapjat

képezhetik 0jabb, a témaval kapcsolatos tudomanyos munkaknak.
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8. Kovetkeztetések

A, Téplalkozasi szokasok, taplaltsagi allapot és ¢Eletmindség Osszefliggéseinek

vizsgalata cisztds fibrozisban szenvedd felndtt betegeknél” cimli kutatdsom soran

szamos tudomanyagi tjdonsag keriilt megfogalmazasra:

1.

Vizsgalatom volt az els6é tobb centrumu, felnétt CF-es betegek betegség-

specifikus életmindségét felmérd keresztmetszeti tanulmany.

Tudomanyos eredménynek tekinthetd, hogy a felndtt, magyar cisztas fibrozisban

szenvedd beteg populacionak kdzel egynegyedét (22,98%-at) sikeriilt felmérni.

Munkdm soran eldszér mértem fel a felnott, hazai CF-esek taplaltsagi dllapotat
a kovetkezd paraméterek alapjan: testtomegindex, testzsirszazalék,

1izomszazalék.

Demogradfiai, szociometriai, életmodbeli és taplalkozasi tényezok és taplaltsagi

dllapot kapcsolatat elsoként mértem fel a felnott, hazai CF-esek korében.

Vizsgéalatomban el6szér végeztem el a hazai felnott cisztas fibrozisos betegek

felmérését nemek szerint az életmindséggel 6sszefiiggésben.

Munkdm soran elsOként mértem fel a magyar felnott cisztds fibrozisban
szenved0 betegek korében a rdplaltsagi allapotot az életmindséggel

osszefiiggésben.

Kutatasomban elsoként igazoltam kdzepes meértékii osszefiiggést a BMI és a
fizikai funkciok, a testkép, az étkezési zavar, az egészségfelfogés, a vitalitds és a

testsuly életmindség teriiletek kozott.

Vizsgéalataim soran elséként igazoltam gyenge korrelaciot a BMI és léguti

tiinetek, valamint a szerepek betoltése eletmindség domének kozott.

Elséként allapitottam meg kdzepes mértékii 6sszefliggést a testzsirszazalék és az

érzelmi funkciok, a testkép €s a testsuly ¢letmindség teriiletek kozott.
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Dolgozatomban eldszor elemeztem a hazai felnétt cisztas fibrozisos betegek
korében egyes egészségi dllapotot jelzo paramétereket (FEV,, antibiotikumos

kezelés, masodlagos betegségek megléte) az életmindséggel dsszefliggésben.

Vizsgéalatomban elsOként végeztem el a hazai felndtt cisztas fibrozisos betegek
felmérését a tapszer- és  étrendkiegészito-fogyasztasi  szokdsaira az

életmindséggel dsszevetve.

Demogrdfiai, szociometriai, életmodbeli és taplalkozasi tényezok és életmindseg

kapcsolatat els6ként mértem fel a felnott, hazai CF-esek korében.

Felmérésem soran megallapitast nyert, hogy a BMI és testzsirszédzalék értékek a

felndtt CF-es betegek tobbségénél normal értékhataron beliil esnek.

A transzplantalt CF-es betegek taplaltsagi allapotukat rosszabbnak itélték meg,
¢s a mérési adatok sem adtak jelentOs eltérést a nem transzplantdlt betegek
taplaltsagi allapotahoz képest, ezért arra a kovetkeztetésre jutottam, hogy a
miitét utani megfeleld taplaltsagi allapot eléréséhez sziikséges egy hatékony

taplalkozasi intervenci6 kidolgozasa €s alkalmazasa.

Az ¢letmindség domének koziil a festkép és testsuly domének pontszamai a
legalacsonyabbak. A legmagasabb pontszdmok az étkezési zavar doménnél
voltak, ami szintén Osszefligg a taplalkozéassal. A pontszamok alakuldsabol azt
olvashatjuk ki, hogy ugyan a betegeknek nem jelent problémat az étkezés, nem
kell erdltetniiik a taplalkozast, mégis a testsulyuk gyarapoddsiban gondok
adddnak. Ebbdl arra kovetkeztethetiink, hogy a betegek nincsenek tisztdban a
szamukra megfeleld étrend jellemzdivel. Sziikséges a mieldbbi beavatkozas a
taplalkozas teriiletén a betegek allapotanak, ¢és életmindségiik javuldsanak
érdekében. Minden CF-es beteget ellatdo egészségligyl teamben sziikség lenne

tehat a dietetikus szakember bevonasara.
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9. ()sszefoglalés

A cisztas fibrozis Magyarorszagon a leggyakrabban eléforduld 6roklddé anyagcsere-
betegség, mely tobb szervet érintd, Osszetett korkép. A betegség progresszidjat €s a
betegek ¢letmindségét tobb tényezd befolyasolja, koztiik kiemelt szerepii a tiido allapota
¢s a taplaltsagi allapot.

Vizsgalatomban elsOként keriilt sor a hazai, cisztas fibrozisban szenvedd felndtt betegek
taplaltsagi allapotdnak ¢€s betegség-specifikus életmindségének felmérésére, valamint
ezek, €s egyéb demografiai, szociometriai, betegséggel és taplalkozassal Osszefiiggd
tényezOk Osszevetésére.

Pozitiv eredményként értékelhetd, hogy a vartnal magasabb a normal BMI tartomanyba
esO felndtt CF-es betegek szdma, viszont a nemek kozti elemzés eredményeként a
nébetegek taplaltsagi allapota rosszabb, mint a férfi betegeke, amelyet a testtomegindex
¢s testzsirszazalék adatok is alatdmasztanak. A taplalkozasi szokasok tekintetében a
tapszerfogyasztas jelentésen befolyasolta a betegek BMI, testzsirszdzalék és FEV,
atlagértékeit. Transzplantdcid szerint nem mutatkozott eltérés a betegek taplaltsagi
allapota kozott.

Az életminéség vizsgalat soran igazoltam, hogy nem minden életmindségi teriiletet
befolyasolnak a vizsgalt tényezOk. A nem, a transzplantacio, a BMI, a testzsirszazalék, a
tidéfunkcid, a tapszerfogyasztas, az iskolai végzettség, a jovedelem és a sportolas
befolyasoltak jelentdsen az egyes €letmindség doméneket. Eredményként elmondhato,
hogy az étkezési zavar jelentette a legkisebb problémat a betegek szamara, mig a
legnagyobb gondot a testsily megtartdsa, normalizaldsa okozta. Kozponti teriilet tehat a
taplalkozas, mely egyben a betegek életmindségének javitasi lehetéségeit is hordozza
magaban.

A vizsgalatbol 0sszességében arra lehet kdvetkeztetni, hogy a taplalkozasi intervencio a
betegek allapotanak és életmindségének javuldsaban is elérelépést jelentene. Minden
CF-es beteget ellatd egészségiigyi teamben sziikség lenne tehat dietetikus szakember

bevonasara.
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Summary

Cystic fibrosis, which is a complex multiple organ disease, is the most common type of
metabolic disease inherited in an autosomal recessive manner.

The progression of the disease and patients’ quality of life are closely related to several
factors among which lung function and nutritional status should be highlighted.

My research is the first study which assesses the nutritional status and the disease-
specific quality of life among Hungarian adult patients with CF. Moreover, I am the first
who studies the correlations between these data and other demographic, sociometric,
disease and nutrition related factors.

It can be regarded as a positive result that the number of CF patients in the normal BMI
range was higher than expected, however the result of the analysis by genders revealed
that the nutritional status of women is worse than those of male patients. It was also
proved by the BMI and the body fat percentage data.

Regarding nutritional habits, the mean values of patients” BMI, body fat percentage and
FEV, were significantly affected by the oral nutritional support. In terms of
transplantation no significant alteration was proved in the nutritional status of patients.
In the quality of life measure process not all domains were influenced by the examined
factors.

Some quality of life domains were significantly affected by gender, transplantation,
BMI, body fat percentage, lung function, ONS (oral nutritional support), level of
education, income and sport activity.

It can be concluded that the eating disorders domain was the smallest problem for the
patients, whereas to gain weight or to normalize their body weight proved to be the most
challenging. Thus, nutrition is a central subject, which has the potential to improve
patients’ quality of life as well.

On the whole, it can be deduced that nutritional intervention can lead to the
improvement of both patients’ condition and quality of life. Hence, in all care teams

looking after CF patients there would be a need to involve a dietitian.
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REGIONAL AND INSTITUTIONAL
COMMITTEE OF SCIENCE
AND RESEARCH ETHICS
01161 st. 93., Budapest, 1-1091
Phone: (36-1) 215-5038 Fax: (36-1) 215-6228
Mailing address: H-1450 Budapest P.O.B. 9/41.
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www.tukeb.sote,hu
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Dr. Sétonyi Péter
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Titkar.

Dr. Désa Agnes
orvas-jogdsz

Tagok:

Dr. Béres Tamis
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Dr. Busch Béla
Jjogasz

pr. Fekete Gydrgy
gyermekgyogyasz

Hrehuss Gydrgy
mémok, laikus tag

pr. Imrei Ldsz16
ful-orr-gégész

pr. Kéles Ldsz16
farmakologus

Lang Tiborné
klinikavezetd fondvér

pr. Madléna Melinda
fogorvos

pr. Molvarec Attila
szlilész-ndgyogyasz

or. pPulay Istvan
sebész

Dr. sréter Lidia
belgyogyasz, hematoldgus

Dr. Szebik Imre
orvos-ctikus

Dr. Takdcs Istvan
belgyogyész, endokrinolégus,
farmakologus

TUKEB szam: 91/2013.
Protokoll: -

Téth Timea
tandrsegéd
Dietetikai és Taplilkozdstudominyi Tanszék

Budapest

Térgy: ,Taplalkozési szokasok, téplaltsagi 4llapot és életmindség
dsszefiiggéseinek vizsgalata cisztas fibrézisban szenvedd
felnott betegeknél” cimii kutatas

Tisztelt T6th Timea Tanarsegéd!

A Semmelweis Egyetem Regionalis, Intézményi Tudomanyos ) é§
Kutatéasetikai Bizottsaga a 2013. aprilis 29-én megtartott {ilésén az alabbi
dontést hozta:

A Dbizottsdg a Kutatdsi tervet szakmai és etikai szempontbél
megfelelének, valamint az intézmény tirgyi és személyi feltételeit a
kutatas végzésére alkalmasnak taldlta.

A bizottsag fenti dontését az egészségligyrol szo16 1997. évi CLIV. térvény,
az emberen végzett orvostudomdnyi kutatdsokrol sz6l6 23/2002. (V.9.) és a
31/2009. (X.20.) EiM rendelet alapjan hozta.

Tajékoztatasul kozoljik, az IKEB barmikor ellendrizheti, hogy a kutatast,
vizsgélatot a kutatasi tervben €s az engedélyben elbirtaknak megfelelden
végzik-e [23/2002. (V.9.) EiM rendelt 18. §].

Semmolweis Egyetem
Regionalis,Intézményi
Tudoményos ¢és Kutatasetikai Blxottsag
1091 Budapest UN6i ut 83
Telefon: 215-50338_Fax 215-6228

Budapest, 2013. majus 14.

Kérem, a fenti TUKEB szdmra minden esetben hivatkozni sziveskedjék.
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Taplalkozasi szokasok, taplaltsagi allapot és életmindség
osszefiiggéseinek vizsgalata cisztas fibrozisban szenvedo felnott

betegeknél

Kedves CF-es!

Az alabbiakban két kérdoiv kitoltésére szeretném kérni!

Az elsé egy ¢letmindség kérddiv, a masodik egy sajat fejlesztésii, taplalkozassal, és
ezzel 0sszefliggd tényezdkkel kapcsolatos kérddiv.

Kérem, valaszoljon minden kérdésre! Nincsenek jo és rossz valaszok. Ha nem tud
pontosan valaszolni, valassza a valésaghoz legkozelebb allo valtozatot!

Kérem, az alabbi kérdéseknél karikdzza, vagy jelolje X-szel az Onre vonatkozo

valaszokat, vagy olvashatdan vélaszolja meg azt!

A kutatas célja Magyarorszagon eldszor felmérni a felndtt kora cisztas fibrozisban
szenvedd betegek ¢letmindségét, valamint Osszefliggéseket feltarni a taplaltsagi allapot,

demografiai, szociometriai, taplalkozasi tényezOk és az életmindség kozott.

Egyiittmiikodését elore is koszonom!

Toth Timea
Dietetikus, tanarsegéd
Semmelweis Egyetem Egészségtudomdanyi Kar
Alkalmazott Egészségtudomanyi Intézet
Dietetikai és Taplalkozdastudomanyi Tanszék
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BELEEGYEZO NYILATKOZAT

Figyelmesen elolvastam a Betegtdjékoztatot, ugy érzem, hogy megértettem a benne
foglalt informaciokat, illetve a kapott magyardzat szamomra kielégité volt.
Megértettem, hogy a vizsgalat soran a vizsgalatot végzd személyek mindig érdekeimnek
messzemend figyelembevételével fognak eljarni.

A vizsgalat nem jelent kockazatot szamomra. A nyilatkozat alairasadval torvényes
jogaimrol nem mondtam le. Engedélyezem a vizsgalattal kapcsolatos orvosi adatokhoz
val6 hozzaférést a kutatas vezetdje €s az Egészségiligyi Tudomanyos Tanacs™ szdmara.
Ugyancsak beleegyezem, hogy a vizsgalatban valo részvétel révén nyert informaciokat
az eredmények kapcsan kozzétett kiadvanyhoz felhasznaljak a személyazonossagomra
vonatkoz6 barmely adat nyilvanossa tétele nélkiil. A vizsgéalat soran barmikor
visszaléphetek dontésemtdl. Lehetdségem volt, hogy kérdéseket tegyek fel €s minden
kérdésemre érthetd valaszokat kaptam.

Szabad elhatarozdsombdl dontottem gy, hogy részt veszek ebben a vizsgélatban,
amelyrél részletes tajékoztatast olvastam a betegtajékoztatoban. A vizsgélatbol
barmikor szabadon indoklas nélkiil kiléphetek ugy, hogy errdl akar szoban, akar irasban
értesitem a vizsgalatvezetOt és ez semmilyen hatrannyal nem jar a tovabbi kezelésemre.
A betegtdjékoztatd és beleegyezd nyilatkozat egy-egy példanyat atvettem.

*a vizsgalat lebonyolitasat engedélyezd hatdsag

TOTH TIMEA
Téjékoztatast végzd neve NYOMTATOTT
betiikkel

Datum (Sajat kézirasaval)

Datum (Sajat kézirasaval)
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Véleménye szerint tortént-e olyan betegségén kiviili esemény az elmilt 1 hénapban, ami
befolyasolhatja életmindségét?
(Példaul jelentds valtozas az anyagi hattér tekintetében, egyéb miitét, kozeli személy halala,

stb.)

B0 W b=

Lakohelye: 1. fovaros 2. megyeszékhely 3. varos 4. falu
Onnel kozos haztartasban él6k szama: ........ 10
Ko6z6s haztartasban €16 keresoképes személyek szama: ......... 6

Haztartasukban az egy fore juté nett6 jovedelem osszege:

1. 50.000. Ft alatt 6. 151.000.200.000 Ft

2. 51.000-70.000 Ft 7. 201.000-250.000 Ft

3. 71.000-90.000 Ft 8. 251.000-300.000 Ft

4. 91.000-120.000 Ft 9. 300.000 Ft felett

5. 121.000-150.000 Ft 10. nem kivanok valaszolni

Kérem, itélje meg munkavégzésének aktivitasi szintjét! (Munkanak tekinthetd az
iskolai tevékenység is.)

1. konnyl munkavégzés (pl. iildmunka, irodai tevékenység)
2. kozepes munkavégzés (pl. didk, bolti eladd, konnytiipari dolgozd)
3. nehéz munkavégzés (pl. pek, sportold, mezdgazdasagi munkas)
4. 1gen nehéz munkavégzés (pl. rakodomunkas, épitémunkas)
Kérem, itélje meg szabadidos tevékenységének aktivitasi szintjét!
1. kevéss¢ aktiv (pl. olvaséds, tévézés, varras, bélyeggyiijtés, kartyazas,
szamitogépezes)
2. aktiv (pl. kertészkedés, barkacsolas, tekézés)
3. igen aktiv (pl. sportolas, tirazas)
Mi jellemzo sportolasi szokasaira?

1. Egyaltalan nem sportolok
2. Ritkabban, mint havonta, ha van idém rdszanom magam a sportolasra
3. Kb. havonta jutok el sportolni
4. Havonta tobbszor sportolok
Egyeb: oo

b

Hetente egyszer-kétszer eljutok sportolni
6. Rendszeresen, hetente minimum haromszor sportolok
7. Minden nap sportolok
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8. Mit sportol? (Kérem, csak akkor valaszoljon, ha az el6z6 valaszaban nem az /.-t
jelolte!)

9. Legutobb mért testsulya: .............. kg
10. Legutobb mért testmagassaga: ................ cm

11. Hany éves (vagy hénapos) koraban diagnosztizaltak Onnél a cisztas fibrozist?
1. 1 éves kor alatt
2. 1-3 év kozott
3. 3-5¢év kozott
4. 5 éves kor felett

12. Hol, melyik kdrhazba jar kezelésekre, kontrollra?

13. Legutobb mért kilégzési volumenének (FEV1) eredménye: ............... %
(Amennyiben nem tudja a mért étéket, kérem, hagyja liresen!)
Vizsgalat idopontja: ............ooviiiiiiinini.

14. Fogyaszt-e tapszer(eke)t?
1. igen
2. nem
15. A jelenleg fogyasztott tapszer(ek) markaja, fajtaja (tobb valasz is megjelolheto):

1. Cystilac 11. Nutrison Energy
2. Ensure Plus 12. Nutrison Energy Multi Fibre
3. Fresubin Energy Drink 13. Nutrison Powder
4. Fresubin  Energy Fibre 14. Pulmocare
Drink 15. Resource Energy
5. Isosource Energy 16. Resource Energy Drink
6. Isosource Fibre 17. Fantomalt
7. lIsosource MCT 18. Protifar
8. NutriDrink 19. Egyéb:
9. Pulmocare

10. Nutrilac Energy
16. Egy alkalommal elfogyasztott tapszermennyiség: ............ doboz/ml/adagoldkanal

17. Tapszerfogyasztasi gyakorisag:
1. naponta egyszer
2. mnaponta tObbszor
3. hetente tobbszor
4. amikor eszembe jut

18. Atesett-e tiidé transzplantacién?

1. Igen, idOpontja: .....ocevvriiiiii e

2. Nem
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19. Az elmilt két honapban allt-e antibiotikus kezelés alatt?
1. nem 2. 1igen

19.a Az elmult két honapban hanyszor allt antibiotikus kezelés alatt?

1. nem alltam 3. 3-4 alkalommal

2. 1-2 alkalommal 4. tobb mint 5 alkalommal
20. Van-e egyéb, masodlagosan megjeleno betegsége?
1. Nincs
2. Van

A. Szénhidrét anyagcserezavar / cukorbetegség
B. M4j érintettség

C. Reflux-betegség

D. Glutén-érzékenység

E. Laktozérzékenység

F

21. Szed-e étrend-kiegészito készitményt?
1. Igen
2. Nem
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22. Az alabbi tablazat az étrend-kiegészitofogyasztasi
gyakorisagot méri fel. (Kérem, jelolje, milyen idokozonként
fogyaszt étrend-kiegészitd szereket!)

1.Folyamatosa

n (naponta)

2.Kuraszeriien

3. Amikor

eszembe jut

4. Nem

szedem

Komplex étrend-kiegészitd (multikészitmény > vitaminok és asvanyi
anyagok; pl. Supradyn, Centrum, stb.)

Zsirban oldodo vitaminok komplexe ("ADEK" vitaminok)

Onallé vitaminkészitmény (pl. C-vitamin, D-vitamin, stb.)

Onallo asvanyi anyag készitmény (pl. kalcium, magnézium, vas, stb.)

Egymas felszivodasat segitd anyagok (pl. vas+C, Magne-B6, stb.)

Omeg-3 zsirsav készitmény (halolaj)

Probiotikum (pl. Protexin, Normaflor, Lactiv, stb.)

S6 potlasara alkalmas készitmény

Antioxidans (pl. Q10, lutein, szelén, stb.)

Egyéb Kkészitmeény: .........cooiuiiiiiiiii

23. Mi alapjan valaszt étrend-kiegészitd készitményt?
Kérem, irjon X-et a szamara leginkabb jellemz6
valaszhoz!

1. Nagyon
fontos

2. Fontos

3.Kozepes

en fontos

4. Kicsit

befolyasol

5.Nem

befolyasol

Kezelborvos ajanlasa

Gyogyszerész ajanlasa

Dietetikus ajanlasa

Egyéb egészségligyi szakember ajanlasa (gyogytornasz,
apolo, stb.)

Betegtars tapasztalata, ajanlasa

Termék ara

Termék jellemzdje (iz, méret, kiszerelés)

Reklamok, hirdetések

KOSZONOM, HOGY KITOLTOTTE A KERDOIVET!
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TAPLALTSAGI ALLAPOT FELMERESI ADATLAP

Beteg kodja:

Mérés idépontja:

Testmagassag:

Testsuly:

BMI:

Testzsirszazalék:

Izomszazalék:

Alapanyagcsere értéke:

Megjegyzés:
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