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ABSZTRAKT

Gerincveldi izomsorvadas esetén (SMA) genhiba miatt nem kepzdédik ele-
gendo fehérje az izmokat beidegzd mozgato idegsejtek szamara, ezért azok
elpusztulnak, es az izmok elsorvadnak. Ennek kdvetkezmenye sulyos esetben
bénulas és mozgaskeptelenseg; legzesi elégtelenseg miatt gepi lelegezte-
tés, nyeleskeptelenseg miatt gyomorcsovon vegzett taplalas szikseges. Az
otthonapolas jelentds pszichoszocialis es mentalhigienés kihivasokkal jar a pa-
ciensek és csaladjaik szamara. A gyogyszeres terapiak uj tavlatokat nyitottak

a paciensek eletmindségeben, amelyet a csalad psziches allapota, szocialis
és anyagi helyzete is befolyasol. Ezert fontos szerepe van a pszichoterapianak,
a krizisintervencionak, a mentalhigiénes es szocialis tamogatasnak. A tunet-
mentesen kezelt Ujszuldttek szlleinél a pszichés trauma a diagnozis elfoga-
dasanak nehézsegeben és a terapias dontéshozatal feleldssegenek terheben
nyilvanulhat meg. Cikkunk a pszichés traumak megeldzéseére és kezelésére
alkalmazott csaladkdzpontu klinikai gyakorlatunkat mutatja be.

KULCSSZAVAK: krizisintervencio, mentalhigiene, pszichés trauma, spinalis
izomsorvadas, Ujszulottkori szures

z SMA lefolyasat gyokeresen megvaltoztatd specidlis gydgyszeres terapiak dj pers-
pektivat hoztak a paciensek és csalddjaik életmindségében (Egészségiigyi szak-
mai irdnyelv, 2023). A gydgyithatatlan betegség legstlyosabb tipusai életre sz6l6
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egészségveszteséggel, az életvitelt korlatozd funkcionalis deficitekkel és az életkor elSre-
haladtaval egyre tobb szervrendszer mtikodészavaraval, az életmindség folyamatos ha-
nyatldsdval, technoldégiadependencidval (gépi lélegeztetés, gyomorcsovon keresztiil vég-
zett taplalas, segédeszkozok szitkségessége) jarnak. A veszteségek és korlatok a péaciens
és otthondpoldi mentalis egészségének karosoddsdhoz, a mindennapi életvezetés nehéz-
ségeihez, a pszichés egyensuly kibillenéséhez, az életcélok és az életdrom elvesztéséhez
vezethetnek, ronthatjdk a mozgas- és szervfunkcidkat tdmogatd terdpidk (gydgytorna,
a nyelésfunkcié javitdsa, a beszéd, a nyelv és az értelmi funkcidk fejlesztése, zene-, mi-
vészet- és vizi terapia, emésztési és anyagcserezavarok, csontritkulds, 1égzési nehézségek
gyogyszeres €s eszkozOs kezelése) hatdsossagat. A sikeres megkiizdés a betegségtudatort,
raszorultsdgot kiséré mentalis zavarokkal gydgypedagdgus, szakpszicholdgus, pszicho-
terapeuta, csaladterapeuta, specidlis korai fejlesztd szakemberek kozremiikodését teszi
szitkségessé. A technoldgiadependencia, a paciens Onellatd képességének hidnya, a csa-
ladtagra haruld otthondpolds és munkabdl kiesés anyagi terheket okoz, és az életkortil-
mények romldsit is maga utan vonja (Fischer et al., 2020). A megélhetési nehézségekkel
ki1zd8, rossz szocidlis helyzetd, az egészségiigyi ellatdstdl elzart teleptiléseken €16 csaladok
szamdra korlatozott a fejlesztések és a segitd szakemberek (gydgytorna, masszazs, hidro-
terapia, pszichoterdpia) elérhet8sége. Bar a funkciondlis javulas alappillére a gydgyszeres
kezelés, az elérhetd legteljesebb értékii élethez nélkillozhetetlen a paciensek komplex
gondozdsa (mozgasszervi rehabilitacio, fejlesztések, a tarsbetegségek és szervi miikodés-
zavarok kontrolldldsa, valamint a csaldd mentalhigiénés-pszichoszocidlis tAmogatdsa).
Cikkiinkben a Bethesda Gyermekkdrhaz multidiszciplindris tevékenységét ismertetjilk,
kiemelve a pszichoszocidlis segités jelentdségét és lehetdségeit. Utalunk a korai terdpia
révén tiinetmentesen fejlddé gyermekek és csaladjuk kovetésének sziikségességére, mi-
vel ndluk is el6fordulhatnak varatlan események és eltérések a fejlédésben, melyek pszi-

chés megrazkddtatdst okozhatnak a sziil@knek, és ronthatjak a paciens életmindségét.

A BETEGEK ES A MODSZER
A Bethesda Gyermekkdrhaz 2019 és 2024 marciusa kozott harminenégy SMA-s gyer-
meknél alkalmazott génpdtld kezelést (Inj. Zolgensma Novartis). Huszonnyolc betegnél
(I. csoport) tuneteket mutatd stddiumban, atlagosan 7,47 (tartomdny: 2-27) hénapos
korban ismerték fel a betegséget, és 9,51 (tartomany: 2,0-31,0) honapos korban kezd6-
dott a gydgyszeres kezelés. Utolsé ellendrzd vizsgalatukra atlagosan 3,08 (tartomdny:
0,34-5,65) éves korban kertlt sor. Huszonnyolc paciensnél tortént tartds utdnkovetés.
Hat betegnél (I1. csoport) a diagndzis dtlagosan 15,8 (tartomdany: 10-27) napos korban
szliletett meg, a terdpia 1,075 (tartomany: 0,76-1,3) hénapos korban zajlott tiinetmentes
allapotban, utdnkovetésiik idépontjaban 0,88 (tartomany: 0,25-1,07) évesek voltak.
Munkacsoportunk a gyermekek sziileivel a betegség genetikai igazolasatdl kezdve
folyamatos kapcsolatot tart éveken 4t, rendszeres komplex allapotfelmérés (4ltaldnos
allapot, életfunkcidk, testméretek, szervfunkcidk, mozgasfunkcidk, tarsbetegségek vagy
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Uj betegség megjelenésére utald tiinetek és panaszok esetén célzott ideggydgydszati, orto-
pédiai, rehabilitacids, kardioldgiai, pulmonoldgiai, nefroldgiai, gasztroenteroldgiai, se-
bészeti, Iélegeztetési szakorvosi vizsgalatok) mellett a csaldd életvitelét korlatozd anyagi
és pszichoszocialis tényez8k feltarasiaval.

Az életmindség értékelésére alkalmazott PedsQL (Pediatric Quality of Life) (Varni et
al., 1999) kérdd&ives felmérés mellett tajékozddunk a csaldd megélhetési nehézségeirdl,
életkorilményeirdl, a kérhazbol vald elbocsathatdsag és az otthoni komplex ellatds fel-
tételeinek meglétérdl.

A sziilékkel készitett személyes interjik sordn kitériink az otthoni egészségligyi el-
latdsok elérhetdségére a kiskoru csalddtagok szdmara, a sziill6k értelmi (mentalis) és ér-
zelmi (lelki) allapotdra, a csalad életkoriilményeire. Pszichoszocialis dllapotuk és prob-
lémaik feltarasa, illetve a személyre szabott terdpids javaslattétel krizisintervencids
szakember, klinikai szakpszicholdgus, pszichoterapeuta kozremiikodésével (szuldi igény
esetén a pszicholdgia tudomanyét teoldgiai és pasztordlis szempontokkal 6tvozd pasz-
toralpszicholégus bevondsaval), valamint munkacsoportunk szakembereinek részvéte-
lével torténik. Ezek alapjan allitjuk Ossze segitd munkatdrsainkkal a paciens és a csalad
sajatos sziikségleteihez adaptalt komplex pszichoszocialis tAmogatés elemeit. A paciens-
sel kapcsolatos informdciokat és vizsgdlati eredményeket integralt egészségiigyi infor-
matikai rendszerben rogzitjitk. Az adatokbdl és személyes interjiikbdl retrospektiv sta-

tisztikai feldolgozast és elemzést végziink.

EREDMENYEK
Az L. csoport paciensei koziil a tizenharom kiilfoldi allampolgarsagt csaldd rendszeres
utankovetésébe tizenegy beteg volt bevonhatd, egy gyermek huszonkét hénappal a te-
rdpia utan az otthondban elhunyt. A tobbi gyermek valtozd rendszerességgel részestilt
gondozdsban. Esetitkben megsziiletés utan tobb honappal ismerték fel az SMA-t, mivel
csak életkoruk elérehaladtdaval valtak kifejezetté a tiinetek (mozgdsszegénység, a moz-
gas- és sulyfejlédés elmaradasa, légzési és taplaldsi nehézségek, gyakori léguti fertdzés,
félrenyelések). A gydgyszeres terdpia utdn a mozgdsfunkcié és az életminéség huszon-
négy paciensnél javult, két gyermeknél nem (Mikos et al., 2024). Ezekben a csaladokban
a mindennapi életvitel gyokeresen megviltozott, tobben sulyos fizikai és lelki terhekkel
élnek, tarsas kapcsolataik korlatozottak. A specidlis ellatast igényld gyermeket apold
szilék gyakoribb lelki problémai:

« kilatdstalansag, rettegés a haldlkozelségtdl;

+  veszteségélmény a korlatozott életvitel miatt;

+ azélet értelmének megkérddjelezése, céltalansag érzése, a jovokép elvesztése;

+ lehangoltsdg a tarsadalmi izolacié miatt;

+  elégtelenség érzése a specidlis elldtds (Iélegeztetdgép, taplalépumpa, segédeszko-

z0k) terén;

+ félelem a parkapcsolat szétszakaddsatol;



ALAPGONDOLAT

+ bintudat a tehetetlenségérzés miatt;
+ pszichés és fizikai terhek a rendszeres kontrollvizsgalatok és kérhdzi ellatdst
igényld allapotromlasok miatt;
+ blntudat az egészséges testvér hattérbe szoruldsa, elhanyagoldsa miatt;
+ nehéz életkoriilmények az alacsony jovedelem és/vagy a nagy kiadasok miatt.
A 1. csoport hat betegénél a terapia tiinetmentes allapotban zajlott, miutan 2022.
november 1-jét8] hazdnkban — szilléi igény és hozzajarulas esetén — lehetdvé valt az
SMA ingyenes Ujszlottkori szirése. Igy a betegség néhény napos korban kisztirhetd
és megerdsitd genetikai vizsgalattal bizonyithatd, amikor még nincsenek tiinetei. A ko-
rai gyodgyszeres kezeléssel pedig még a legtobb életképes mozgatd idegsejt megmenthetd.
A vizsgalt gyermekeknek utankovetésiik idején sem volt betegségtiinetiik és technold-
giadependencidjuk, valamennyien elértek valamilyen 4j mozgasmérfoldkovet. A négy
egyévesnél idbésebb gyermekbdl harom onalldéan 1épegetett, egy fel tudott tilni, a kilenc
hénapos kapaszkodva feléllt, a négy honapos egészséges kortarsainak megfeleléen ha-
son fekve a fejét emelte, a végtagjait jol mozgatta. A gydgyithatatlan betegség ténye az
SMA tiineteinek hidanya miatt kezdetben bizalmatlansdgot, majd megrendiilést, kétség-
beesést okozott, késébb a félelem a terdpia hatdsvesztésétdl aggodalommal, megkiizdési
nehézséggel jart egyes sziil8k szdmara. Szorongast a lakdhely és a gondozdkozpont ko-
zotti atlagosan 192 (tartomény: 70-260) kilométer tavolsdg valtott ki az esetleges otthoni
rosszullétek gyors ellatasanak késlekedése miatt.
Bér a II. csoport pacienseinél nem 4llt fenn az életvitelt korlatozd, specidlis otthoni
ellatdst igényld betegségteher, a sztildk alabbi félelmeit és nehézségeit tapasztaltuk:
+ adiagndzis megrenditd pszichés terhe;
+  kételkedés a diagndzis helytalldsagaban, tiltakozas az elfogaddsa ellen;
+ félelem a gydgyszer hatdsanak kiszamithatatlansiga és az SMA-tiinetek megjele-
nése miatt;
+ aterapids dontéshozatal és a fokozott sziildi figyelem feleléssége;
+ aggddas a szakellatas elérhetdségének nehézsége miatt;
+ az Ujabb gyermekvallalas dilemmaja;
+  frusztracié az ellendrzéseken vald megjelenések betegségtudatot felszakitd hatdsa
miatt.
Tobb hénappal a génpdtld terdpia utdn a sziilk mar felszabadultsagrél, megkony-
nyebbiiléstd], életdromrdl szamoltak be, latva gyermekiik folyamatos mozgasfejlédését.
Az 1. tdbldzat az életmindséget rontd tarsbetegségek és technoldgiadependencia meg-
oszlasat foglalja Ossze az 1. és a II. csoportban. A II. csoportban az aktudlis allapot a ro-

vid tavi utdnkovetés miatt nem tekinthetd relevansnak.
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1. tdbldzat: Pszichoszocidlis terhelést okozd / fokozd egészségdeficitek SMA-s betegeinknél

(sajdt szerkesztés)
n 28 6
Arcmaszkon keresztiil Minden alvashoz 9/28 0/6
végzett gépi Csak éjszaka 10/28 0/6
légzéstamogatast
igénylé betegek szama Csak infekcié esetéen 3/28 0/6
(NiV-igeny) Soha 6/28 6/6
Eszkoz6s taplalas nyelészavar miatt 7/28 0/6
Szoévédmeények, tarsbetegségek
Csontritkulas 6/28 ‘NR
Gerincferdiilés és mellkasdeformitas 12/28 ‘NR
Csonttérés 2/28 ‘NR
Rejtettheréjliség 4/19 0/6

11/28

Osszesen 34 alkalommal,
ebbdl 15 alkalommal
intenziv osztalyon

Koérhazi kezelés akut allapotromlas miatt 0/6

*NR: nem relevans, a rovid kovetési idé miatt, NIV: nem invaziv lélegeztetés

A gyodgyszeres kezeléssel elérhetd hatdsossagot befolydsolja a terdpiakezdeti életkor.
Az izmok miikodését biztositd motoros idegsejtek ugyanis mindaddig pusztulnak, amig
nem kezdjiik el a terapidt. Az idé elérehaladtaval stulyosbodnak a betegség tiinetei, a leg-
sulyosabb tipusokban 1égzési és nyelési elégtelenség, bénulas, tarsbetegségek 1épnek fel,
és az élettartam jelentdsen lerovidiil. A gydgyszerek az elpusztult idegsejteket nem tudjak
életre kelteni, addsukkal ebben a stddiumban részleges javulas és a tovabbi allapotrom-
las megéllitasa varhatd (I. csoport). Mivel az gjszilottek és fiatal csecsemdk rendelkez-
nek még a legtobb funkcidképes mozgatd idegsejttel, az ebben a korai életkorban elkez-
dett kezelés biztositja a legjobb eredményeket (II. csoport).
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2. tdbldzat: Pszichés terhek és gyakori hangulatzavarok

az SM A-s betegeknél és csalddtagjaikndl

A pszichés zavarok okai tiinetes betegek
szileinél

Gyakori hangulatzavarok a betegeknél

Frusztracio a diagnozis keslekedése miatt

Kiszolgaltatottsag a diagnozis empatia
nelkuli kozlese miatt

Gyaszreakcio
Felelem a jovotdl, kilatastalansag,

Az (j valosag tagadasa, harag

Alkudozas a valtozasrol

tehetetlensegerzes Ketsegbeeses
Szembenezes a halallal Elfogadas
A csalad életvitelenek megvaltozasa Szomorusag

Az egyeni szakmai karrier megtorpanasa

Munkakor-, illetve munkahelyvaltas
szUksegessege

A csalad napi életritmusanak felborulasa

Penzugyi nehezsegek

A tevekenysegek iranti erdeklodes vagy
orém elvesztese

Enervaltsag

Celtalansag, Uresseg

Szomorusag

A parkapcsolat serulese/elvesztese Depresszid Etvagytalansag
Elhidegules a parkapcsolatban Ingerlekenyseg
Magaramaradottsag‘ introverzio, izolacio, Almatlansag vagy talalvés
magany
Felelem a tarsadalmi megbélyegzestol Koncentralasi nehézsegek
Megkuzde; a megvaltoztathatatlan Ertéktelenség és buntudat érzése
elfogadasaval
Hitbeli megingas Ongyilkossagi gondolatok
Onhibaztatas, blintudat A gondolatok iranyitasanak keptelensege
Ajovo kilatastalansaga, tervezhetetlensege Feszultseg
A gyakori korhazba kerulés psziches terhei Aggodas

Szorongas

Az egeszseges testver elhanyagolasa az
anya és a beteg gyermek szimbiozisa miatt

Allando kimerultség

Pszichoszomatikus tunetek (izzadas,
remeges, szedules, gyors szivveres,
vernyomas-emelkedes)

A pszichés zavarok okai tiinetmentes
betegek szileinél

Ketely, bizalmatlansag a diagnozis
helytallosagaval kapcsolatban

Felelem az indokolatlan terapiatol Mentalis krizis

veszélyét jelzé

Felelem a terapias hatas elvesztése miatt tunetek

Az anya-gyermek kotédes serulese

Nem torédes a minimalis higieniaval sem

Ongyogyitas vagy dnkarositas

Intenziv hangulatvaltozasok

Izgatottsag, dUhosseg, erészakossag

Hallucinaciok vagy teveszmek

Uldézési mania

Ongyilkossagi gondolatok

Forras: Jeppesen et al., 2010; Lépez-Bastida et al., 2017
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A diagnézis sulyos lelki megrazkddtatdst jelent a szil8k szamdra. Szorongast, félel-
met, kilatastalansagot okoz addigi életvitelitk gyokeres megvaltozasa, jovéképiik fel-
boruldsa, a gyermek betegségének bizonytalan kimenetele. Blintudattal élhetik meg az

egészséges testvér és a hdzastars hattérbe szorula-

Szorongast, felelmet, ki-
latastalansagot okoz ad-
digi eletviteluk gyokeres
megvaltozasa, jovoképuk
felborulasa, a gyermek
betegsegenek bizonytalan
kimenetele.

sat. A beteg gyermek allando feliigyeletének terhe
megingathatja a parkapcsolat egyensulyat és har-
monigjat, elhidegiléshez vezethet. Gyakran dtren-
dez&dnek a szerepek: az egyik szl fé4llast gondo-
z6va vélhat, a masik a csaldd anyagi biztonsagat
prébalja fenntartani. A novekvd anyagi terhek
(gydgyszerek, specidlis segédeszkozok, az otthon
atalakitasa, a kdrhazba utazasok koltségei) rontjdk
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a csaldd életszinvonalat, novelik a konfliktusokat.
Fesziiltséget okozhat, hogy a csaldd napirendjét a gyermek sziitkségleteihez kell igazitani,
ami felboritja az addig jél mikodé csaladi dinamizmust, a karriert és a célokat.

Az L. csoport szlilei az utolsé kontroll sordn a megprébaltatasok mellett bizakodas-
rél, minden apro fejlédés felett érzett 6romrél, a gyermekiikért megnyilvanulé faradha-
tatlan elszdntsagrol, kiizdelemrdl és kitartasrol, a I1. csoport sziilei pedig megnyugvdsrdl,
életoromrdl és egészséges mindennapi életvitelrdl szamoltak be. Mig az 1. csoport sziilei
szamara az ellendrzé vizsgalatra utazds szdamos szorongassal, fesziiltséggel jarod szervezést
tett szitkségessé (segédeszkozok, kerekesszék, 1élegeztetégép stb.), a II. csoport sziileinél
nem meriilt fel nehezitd koriilmény az utazdssal kapcsolatban.

A csaladok utazasi terheinek és napi éltvitelének konnyitése érdekében esetmene-
dzseriink szervezi meg az allapotfelmérések programjanak szoros idStervét, ugyanazon
a helyszinen, hogy megkiméljitk &ket a sok farasztd utazdssal egytitt jard idSveszteségtdl.
Rendelkezésre allunk ingyenes szallasbiztositassal, telemedicinalis konzultacidval és fo-
lyamatos telefonos elérhet8séggel is.

A csaldddal folytatott személyes beszélgetések soran mindig kitériink az életvitelitket
nehezité koriilmények, megélhetési gondjaik, lelki problémaik részletes feltarasara is,
hogy a sziikséges pszichoszocidlis és mentélis tdimogatdst teljeskorlien biztosithassuk sza-

mukra pszichoterapeuta, mentalhigiénés és szocidlis szakembereink kozremikodésével.

ERTEKEZES
Magyarorszdagon 2018-ban — a gydgyszeres kezelési lehetdségeket megeldzden — lépett
életbe a gyermekkori SMA diagnosztizalasardl és kezelésérdl szolé szakmai irdanyely,
melynek fékuszaban a betegséghez tarsulé szervmiikodési zavarok és szovédmények,
mozgdskorlatozottsdg, csont- és iziileti funkcidokdrosodasok kezelési szempontjai alltak
(NEAK, 2018).

A gydgyszeres terapidk elérhetdvé valasa 2023-ban életre hivta az iranyelv feluji-

tasat. A megijult dokumentum a szervi funkcidzavarok, a betegség szovédményeinek
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ellatdsa, a rehabilitdcid és a gydgyszeres terdapia mellett utal a pszicholdgiai és szocialis
tdmogatdsra is (Egészségligyi szakmai irdnyelv, 2023).

A Magyarorszdgi Reformdtus Egyhaz Bethesda Gyermekkdrhaza évtizedek éta gon-
doz SMA-beteg gyermekeket. 2018-ban kezdte el a Nusinersen- (Inj. Spinraza, Biogen),
2019-ben pedig a génpétld terdpiat (Inj. Zolensma, Novartis). 2023-ig a diagnézisra csak
a tiinetek alapjan kertilhetett sor, igy a terdpids eredményeket a visszafordithatatlan
motoneuronvesztés mértékétdl fiigeden befolydsolta a terapiakezdeti allapot és életkor
(Mikos et al., 2020).

A tiinetekkel €18 paciensek és csaladtagjaik terheit nagymértékben fokozza a beteg
testi funkcioképességeinek besziikilésével egytitt jard korldtozott életvitel, az életfenn-
tartd orvosi eszkozoket igényld otthondpolas feleléssége és a rautaltsdg kornyezetiik
elfogadd, segitd, empatikus attittidjére fizikai ellatdsuk, életsziikségleteik kielégitése ér-
dekében. A kiterjedt korlatozd tényezdk, Onellatdsi nehézségek mentdlis terhei sokfé-
le érzelmi reakcidéban nyilvdnulhatnak meg (Strachan, 2023) (2. tdbldzat). A paciensek
életmindségének hatékony javitdsa nem nélkiilozheti a pszichoszomatikus szemléletti
komplex és holisztikus megkozelitést (Cremers et al., 2019; Yao et al., 2021; Qian et al.,
2015).

A pszichoedukicié egyszerlien fogalmazva lélektani ismeretterjesztés, a lelki folya-
matok megismeréséhez sziikséges tajékoztatds. Célja, hogy segitsen az egyénnek meg-
érteni, mi zajlik benne és koriilotte nehéz élethelyzetében. A segitd gyakorlati tandcso-
kat ad, hogyan lehet az adott lelkidllapotban jobban kezelni a stresszt, az érzelmeket és
a problémadkat. A pszichoedukdcié sordn a segitd pszicholdgus, tandcsadd, pedagdgus
érthetden elmagyardzza a lelki folyamatokat, eszkozoket mutat, amelyekkel az érintett
jobban képes alkalmazkodni, megkiizdeni, vagy megelézni a lelki nehézségeket.

A krizis hirtelen fellépd, érzelmileg megterheld élethelyzet, amelyben az egyén meg-
szokott megkiizdési eszkozei elégtelennek bizonyulnak, ezért a lelki egyenstily ilyenkor
atmenetileg megbomlik, bizonytalansig és fesziiltség alakul ki, j megoldasok keresé-
se valik sziikségessé. A ,krizisintervencid” magyar megfeleldje a ,krizisbeavatkozas
(beavatkozds a krizisbe)” vagy a ,,valsagkezelés”.

A génpotld terdpidban részesiild betegeink életmindségének felmérésére alkalmazott
PedsQL-kérddiv els@sorban a fizikalis, érzelmi és kognitiv funkcidkat tarja fel. Ezért az
interjik sordn a mozgas- és szervfunkciokat ellenérz8 vizsgilatok mellett részletesen ki-
tériink a csaldd megélhetési nehézségeinek és lelki problémainak feltardsara is, hiszen
szoros az Osszefiiggés a paciens és az 8t ellatd csaladtagok életmindsége, a szorongas mér-
téke, valamint az egészségi allapot kozott. Erre utal az a megfigyelés is, miszerint az SMA
legstilyosabb — a leggyorsabb dllapotromldssal jar6 — tipusaiban a csecsem&k szorongésa,
nyugtalansaga nehezebben, hosszabb id& alatt oldhatd, mint egészséges kortarsaik eseté-
ben (Crumrin, 2024; Jeppesen et al., 2010; Inhestern et al., 2023).

A mentalhigiénés és pszichoszocidlis segités fontossagat jelzi, hogy a gyermekek sziilei

altalaban elégedettek a szakmai ellatds szinvonaldval és szervezettségével, ugyanakkor
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3. tdbldzat: A mentdlhigiénés segits team feladatai

Feladat Modszerek

Pszichoedukacio

Krizisintervencio

Rogersi segité beszélgetes

Csaladkonzultacio

Pszichés vezetés
a korai fazisban a beteg és
a hozzatartozok szamara Pozitiv szuggesztiok alkalmazasa szomatikus beavatkozasok soran

A psziches allapot felmeérese

Esetmegbeszélés vezetése

Konzultacié megszervezeése, vezetese a beteg ellatasat vegzéd dsszes
szakember es a hozzatartozok reszvetelevel

Konzultacio a kezeldszemelyzettel

Pszichodiagnosztika

Relaxacios es szimbolumterapiak

Pszichoanalitikusan orientalt terapia

Viselkedésterapia

Kognitiv pszichoterapia

A pszichés tamogatas, Pozitiv szuggesztiok alkalmazasa szomatikus beavatkozasok soran
pszichoterapia tipusai
klinikai szakpszichologus,
pszichoterapeuta
bevonasaval

Jatékterapia

Nonverbalis terapiak: mlvészetterapia, zeneterapia

Csaladterapia

Gyaszterapia

Pszichodrama

Balint-csoport a személyzet szamara az erzelmi nehézsegek csdkkentésere
és a konfliktusok megoldasara

Konzultacio a kezeldszemelyzettel

Pszichiatriai tinetek Konzultacié a kezeldorvossal pszichiatriai tinetek (példaul szorongas,
kezelése depresszio, alvaszavar) gyogyszeres kezelése eseten

Akezeld és apolo szakszemelyzet kiegesének elkertlése érdekeben havi

Szupervizio N i o .
P rendszeressegl esetmegbeszelések kulsé szakember vezetesevel

Forras: Cremers et al., 2019; Egészségligyi szakmai iranyelv, 2023; Feuer, 2008

a csaldd érzelmi tdAmogatdsat elégtelennek itélik (Mikos et al., 2020). A paciensek és csa-
ladtagjaik pszicholdgiai sziikségleteinek feltdrdsa és ezek személykozpontu kielégitése
nagymértékben hozzdjarul kozérzetiik javuldsdhoz, a pozitiv életszemlélet és az dnbecsii-
1és kialakuldsahoz (Fischer et al., 2020).
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A pszichoszocidlis és mentdlis tdimogatds soran nagy hangstlyt kap a testifunkcio-ké-
pességvesztések és a technoldgiadependencia elfogadtatasa, a kozosségi-tdrsadalmi rein-
tegracid elésegitése, a mindennapi életvitel megkonnyitése, a visszafordithatatlan funk-
cidvesztések és az életvégi dllapot elfogaddsdnak, az elengedésnek a megkiizdési straté-
gidja, a szocidlis és érzelmi, az adaptacids és gondolkoddi készségek fejlesztése, a szocidlis
juttatdsok felkutatdsa és biztositasa (Fischer et al., 2020; Inhestern et al., 2023; Qian
et al., 2015). A mentalis egészség szakszer(i tdmogatdsa csak képzett szakemberek széles
korének bevondasaval biztosithatd.

A pszichoterapeutidk tevékenysége kiterjed a pszichoedukaciéra és a krizisinterven-
cidra. Médszeriik a veszteségfeldolgozas, az erdforrasok mobilizaldsa, a megkiizdési stra-
tégiak kialakitdsa. A csalddterdpia keretében — egyéni vagy csoportos terdpia formaja-
ban, sziikség esetén, pszichidtriai javaslat alapjan gydgyszeres tamogatassal kiegészitve —
a szakemberek atsegitik a pacienst, a sziil@ket, testvéreket és mds hozzatartozdkat a nem
normativ kriziseken (3. tdbldzat) (Egészségligyi szakmai irdnyelv, 2023).

A palliativ specialistak az életvégi allapot komfortosabba tételében, a csaladi kor-
nyezetben torténd méltd elengedés vezetésében jatszanak fontos szerepet. A mentesitd
elldtas az otthoni dpolasra szoruld gyermek csalddtagjainak ideiglenes tehermentesitése,
melynek sordn atmenetileg szakember vagy hospice-intézmény latja el a paciens gon-
dozdsét, hogy a szill8k felszabadulhassanak és feltoltddhessenek. A tranzit- (dtmene-
ti) ellatas orvosi feliigyelet mellett segit a sziléknek megtanulni a gyermek dpoldsaval
kapcsolatos teenddket, igy lerdvidiilhet a kérhazban tartdzkodas ideje, biztonsagos lesz
az otthoni dpolds, csdkken a szil6k alkalmatlansagukkal kapcsolatos félelme és szoron-
gasa. Az életvégi ellatds helyének megvalasztasaban biztositjuk a sziilék dontési lehe-
téségét (otthonuk, gyermekhospice haz / osztdly, korhazi osztaly) (Egészségiigyi szakmai
irdnyelv, 2023; Strachan, 2023; Jeppesen et al., 2010; Benini et al., 2022; Di Pede et al.,
2018; Sakakihara, 2000).

Kérhazunk SMA-kezel$ és -gondozd kozpontjanak multidiszciplindris munkacso-
portja az izom- és szervfunkcidk tdmogatdsan és fejlesztésén tul kiemelt hangsulyt fek-
tet a pszichoterapidra és a krizisprevencidra. A multidiszciplinaris team specialistdit az
1. dbra mutatja be.

A pacienseknél a diagndzis felallitdsatdl a gydgyszeres kezelésen at a folyamatos ko-
vetésig és fejlesztésig az egészségiigyi tarsszakmak képviseldinek szinte teljes kore (gyogy-
torndsz, korai fejlesztd, logopédus, konduktor, dietetikus stb.) nélkiilozhetetlen. Az
ideggydgydsz az idegrendszeri, a kardioldgus a keringési, a nefrolégus a vesemiikoddési
funkcidkat ellendrzi; a gasztroenteroldgus a gyomor-bél rendszeri miikodést és a tapla-
lasterapiat, az ortopédus a csontrendszeri deformitdsokat, a rehabilitadtor a mozgaskorla-
tozottsagot és a segédeszkodzoket, a hepatoldgus a majérintettséget figyeli, az endokrino-
l6gus a hormonrendszer, az immunoldgus pedig a védekezérendszer funkcidjat koveti és
tdmogatja; a fogszakorvos a fogdszati komplikdciokat kezeli; a tidbégydgydsz és 1élegez-

tetési specialista a légzésfunkcio ellendrzését és a légzéstamogatdst végzi. A csaladorvos
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1. dbra: Ay SMA-s betegeink kezelésében és gondozdsdban részt vevd
multidiszciplindris munkacsoportunk tagjai (sajdt szerkesztés)

Klinikai genetikus (@8

Pszicholoégus, pszichiater o Pulmonolégus

Mozgasfejlesztd o e Kardiologus
Pszichoterapeuta o e Gasztroenterologus

Kezelé/gondozo6 team e o Rehabilitator

Q Ortopédus

. ° Endokrinologus
Szocialis munkas

Lelkész e o Hepatologus

&) Csaladorvos és védsnd

Korai fejleszté (@3

Palliativ specialista
Otthonapolasi szolgalat o Lélegeztetési specialista

Pedagogiai szakszolgalat ° Immunologus

és a véddnd a gyermeket otthondban ellendrzi rendszeresen. A pszichoszocidlis tAmo-
gatdsban a beteg személyre szabott szitkségleteitdl fiiggden pszichoterapeutdk, gydgype-
dagdgusok, lelkészek, korai fejlesztdk, szocidlis munkasok is részt vesznek. Az elérhetd
életmindség és fejlddés nagymértékben fiigg a csalad elkotelezett egytittmtikodésétdl.

Ujszulottkori szliréssel tiinetmentesen diagnosztizélt és kezelt pacienseink (IL. cso-
port) szlilei esetében a lelki problémak Gj aspektusai kertltek elétérbe az ,egészségesen”
vildgra jott kisbabanal a betegség tényének és a hianyzé tiinetek ellenére a gydgyszeres
kezelés sziikségességének megértési-elfogadasi nehézségei, illetve a terapiavalasztas don-
téshozatalanak felel¢ssége miatt.

Az Gjszilottkori SMA-sziirés folyamatéban (2. dbra) kozponti szerepet jatszik a kli-
nikai genetikus szakember a sziil6kkel folytatott kommunikdcid és a hiteles informacié-
atadas terén.

El8szor 6 értesiil és els6ként & tdjékoztatja a sziil6ket a szlirSteszt pozitivitasardl, segit
értelmeznitik ennek jelentdségét; & gydzi meg a csalddot a molekularis genetikai vizsgdlat
szitkségességérdl, melynek segitségével pontositja a betegség tipusat, ismerteti a lehetsé-
ges gyogyszeres terapidkat, azok varhatd hatdsat és szovédményeit, majd a sziildkkel
kozosen vdlaszt gydgyszert és kezel6kozpontot (Mikos et al., 2023).

Rendkiviil fontos, hogy a klinikai genetikus szakorvos szaktuddsa mellett megfelel
kommunikdcids készséggel rendelkezzen, kell empatiaval forduljon a csalad felé, hi-
szen ra héarul a sorsdontd diagndzis kozlése és a terapiavalasztias nem kis felel@sséggel
jéré terhe is (Mikos et al., 2023).

Genetikusaink nagy hozzdértéssel, hatékony kommunikacidval végzik a sztulSk ta-
jékoztatasat; kozpontunkba a csaladok tajékozottan érkeznek, a megrazkodtatasbol
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feleszmélve aktiv egytittmiikodésiikkel segitik a tovabblépést gyermekitk gydgyszeres ke-
zelése felé. Azonban a csalddi tajékoztatd sordn eléfordult mér olyan akut pszichotikus

sztl&i reakcid is, amely pszichidter bevondsit tette sziikségessé a krizis olddsa érdekében.

2. dbra : A klinikai genetikus szerepe az ujszitlottkori SMA-sziirési programban
(sajdt szerkesztés)

AZ UJSZULOTT Aminta bekilldése a genetikai | g MOLEKULARIS
VILAGRAJOVETELE laboratoriumba | = LABORATORIUM

Ve takuld
e g:LaEZ Acsalad els6 behivasa, i
tajékoztatasa + mintavétel validald

genetikai vizsgalatra Az eredmény kozlése ¢’ Validalo genetikai ‘
SZUROKOZPONT,

A szil6k hordozosagi vizsgalatanak a klinikai genetikussal vizsgalat
felajanlasa

— SMA-KOZPONT
A csalad masodik behivasa, tajékoztata-|
sa a pontos diagnozisrol és a terapias
lehetéségekrol, terapiavalasztas
a szlldkkel kézésen

A klinikai * ,
Poz genetikus TERAPIA
eredmeny, értesitése A csalad SMA-kezeldkdzpontba GONDOZAS
iranyitasa

Hazédnkban a kutatdsi programként zajlé Gjsziilottkori SMA-szlirést minden édes-

anya ingyenesen kérheti gyermeke szdmadra. Kérése esetén a megsziiletés utan Gjszulottje
vérmintajabodl az anyagcsereszlird kozpont elvégzi az SMA-szlirést is. Ha eltérést jelez
a szlirSteszt, a tertiletileg illetékes klinikai genetikus szakorvos értesiti a csaladot, és a kis-
babatdl levett tjabb vérmintat a Genomikai Medicina és Ritka Betegségek Intézetébe
kildi, ahol elvégzik a megerdsitd vizsgalatot, melynek eredményérdl a mintat bekiilds
genetikus orvost értesitik, aki a csalddot wjabb tijékoztatas utan haladéktalanul az
SMA-kozpontba irdnyitja.

Amikor munkacsoportunk tij betegrél kap értesitést, soron kiviil fogadjuk a csalddot
személyes konzulticidra, melyen a szocidlis és mentalhigiénés szakember is jelen van,
hogy célzottan segithesse a sziil6k mentalhigiénés tdimogatasat.

Kiilonos hangstlyt fektetiink annak ismertetésére, hogy a betegségnek csak kezdet-
ben van dtmeneti tiinetmentes idészaka, ugyanis a gyermek kezdeti jolléte elbizonytala-
nitja a szil8ket a diagndzis helytallésagardl. Ujszilottkori sziirés nélkil az orvosi gya-
korlat tantsaga szerint el8szor tiineteket észlel a sziild, és ezek alapjan torténik a beteg-
séget igazold genetikai diagnosztikai vizsgalat. Ujsziildtt pacienseink szileinél a tinetes
betegeink sziileiéitd] eltérd érzelmi reakcidkat tapasztaltunk gyermekitk betegségének
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megélésével és elfogadasaval kapcsolatban: Milyen betegség az, amelyiknek nincs tii-
nete, és hogyan lehetséges, hogy egészséges Gjsziilottjiik mégis beteg? Teljesen megbiz-
haté-e a genetikai vizsgalat eredménye, nem lehetséges-e tévedés? Nem varhatnanak-e
a gydgyszeres kezeléssel, amig kisbabajuk tiinetmentes, hogy legalabb egy kicsit élvezhes-
sék gyermekiik megérkezését, és a betegség okozta stlyos terhek nélkiil gyakorolhassiak
szléi hivatasukat?

Elengedhetetlen a hiteles és hatékony verbalis és metakommunikacd, hogy beteg-
ségtiinet nélkil meggydzden indokoljuk a terdpia szitkségességét és fontossagat, s ne ve-
szitsiik el a sziil®k bizalmat, hiszen éveken at szitkség lesz hatékony egytittmiikodésiikre
a gyermekiik érdekében.

A sztildkkel tartott konzulticidkon ismételten jelezziik terdpiavalasztasi szandékuk
visszavonhatdsigat, és nem siirgetjitk a dontéshozatalt, hiszen a gyorsan zajlé esemé-
nyek, a rajuk zdduld informécidaradat és a gyermekiik betegsége miatt érzett lelki meg-
razkddtatas, a sokkold, lestjtd diagndzissal vald szembestilés allapotdaban idére, akar
lelkigondozdra, pszicholdgusra is szitkségiik lehet az extrém pszichés trauma feldolgo-
zasdhoz és a lehet8ségek raciondlis mérlegeléséhez. Ennek érdekében rendelkezésiikre
bocsédtjuk kozérthetd nyelven megfogalmazott, dbrakkal illusztrilt tajékoztatdinkat is.

Szorongast, kétségbeesést okozhat a szembesiilés a betegség gydgyithatatlansidgaval
és a kezelés varhatd hosszu tivi eredményének megjésolhatatlansagaval. Szigorian ke-
riljik a joéslatokba bocsatkozast és az illizidkeltést, tényszerlien ismertetjiik a gydgysze-
res terapidk nemzetkozi eredményességével és kockazataival kapcsolatos kozleményeket
és sajat tapasztalatainkat.

A csaladi beszélgetések arra is lehetéséget adnak, hogy szakkonzulenseink kozremd-
kodésével felmérjiik a sziil8k pszichés allapotat, informacidt gylijtsiink anyagi és szocid-
lis helyzetiikrdl, ami irdnymutatdst nyujt a személyre szabott pszichoszocidlis timogatdsi
program Osszeallitasdhoz.

A génterapia szakmai eldkésziileteivel egyidejiileg megkezdjiik a csalad segitését és
a szocidlis juttatdsok lgyintézését. A terdpidra varakozds ideje alatt naponta taldlko-
zunk, pszichoterapeutdnk mellett egyéni igény szerint pasztoralpszicholdgus, korhazi
lelkész is latogatja Sket. E16 és egyenrangt partneri kapesolatra toreksziink a szilldkkel.

Mivel a génterdpia utani két honap a legkritikusabb a szovédmények szempontjabdl,
munkacsoportunk fokozott kockazatnak tekinti a gyermekek korai elbocsatasat tavoli
lakéhelyiikre. A zsdkfalvakban, nehéz koriilmények kozott €16 csalddok csak tomegkoz-
lekedéssel, akdr tobbszori atszalldssal jutnak el az ellendrzd vizsgalatokra. Ezért a Bethes-
da Kérhdaz Alapitvany a kezelés utdni két-harom hénapon at egy-két hetente szitkséges
vizsgalatok teljes idétartamara komfortos ingyenes apartmant és étkezést biztosit a csala-
doknak a kérhdzunk teriletén 1évé Anydk Hézdban. Igy késedelem nélkil észlelhetjitk
az esetleges mellékhatasokat, precizen monitorozhatjuk a szovédményt jelzd tiineteket
és laboratdriumi eltéréseket, vezethetjitk a mellékhatdsok megelSzésére alkalmazott szte-

roid-immunszuppressziét (az immunrendszer mikodésének csokkentése szteroidtartalmu
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gyogyszerrel). Alapitvanyunk tdmogatdsa révén ez a lehetség nem csupén a szilSk uta-
z4si, hotel- és étkezési koltségeinek csokkentését, de betegeink biztonsagat is segiti.

A betegséggel, a génterdpiaval és a tartds izolacidval egyttt jard kiszolgaltatottsag,
a szocialis kapcsolatok atmeneti korldtozasa szorongast, depresszidt, a csaladi egység
megingasat, az idésebb testvér melldzését vonhatja maga utdn. Az e megprébaltatasok-
kal, életidegen helyzetekkel valé megkiizdésben is segit mentalhigiénés munkacsopor-
tunk. A csaldd érkezésétdl egészen a tavozdsukig folyamatosan kisérik &éket, pszicho-
rehabiliticid és pszichoterdpia keretében mindent elkdovetnek a masodlagos pszichés
karosoddsok megeldzésére.

A tlnetes pdcienseknél és gondozéikndl a jaroképesség és egyéb aktiv mozgdsok
elvesztése /hidnya, a besziikiilt 6ndllé tevékenység és élettér, az dgyhoz vagy lélegez-
tetdgéphez kotottség, illetve az izolalddds miatt megnd a depresszid és egyéb mentidlis
betegségek kockdzata. A segitd szakember kozremiikodik a csalddokra haruld pszichés
terhek konnyitésében, a veszteségfeldolgozdsban, a kozosségbe vald reintegracid tdmo-
gatasaban (Feuer, 2008). A szakemberek mellett a sziil8 is sokat tehet a gyermek mentalis
allapotanak javitasdért az optimizmus fenntartasdval, pozitiv Onérzet és testkép kiala-
kitdsaval, tAmogatd csoportokhoz vald csatlakozdssal, a barati és rokoni kapcsolatok
épitésével (Ho et al., 2016; Laufersweiler-Plass et al., 2003; Lépez-Bastida et al., 2017).

Szocidlis munkdsunk a csaldd életvitelében nehézséget jelentd anyagi problémak
csokkentésére is 1épéseket tesz. Krizisintervencid keretében a csaldd lehetd legmagasabb
szintl miikodését, az egzisztencidlis hanyatlds és a tarsadalomtdl vald elszigeteldés el-
kertilését is segiti.

A szocidlis — pénzbeli, természetbeni és intézményi — ellatdsok csokkentik a krizis
okozta fesziiltséget, s az alapsziikségletek kielégitésén tul kiszamithatdbb életvitelt tesz-
nek lehetévé. A velitk kapcsolatos tigyintézés a sztilék bevondsaval — és nem helyet-
tik — torténik, hiszen fontos, hogy képessé valjanak ligyeik intézésére hosszti tavon.
A szocialis munkassal vald egylttmiikodés révén kompetenssé valhatnak e téren, igy
aktivalédik, erdsodik onbizalmuk és Onsegitd mechanizmusuk. A rendszeres gondozas
és kapcsolattartas csokkenti a maganyossag és kiszolgaltatottsag érzése miatt tapasztalt
szorongdst is (Feuer, 2008).

Szocidlis munkasunk szaktandcsokkal szolgal a testvér(ek) nevelési nehézségei ese-
tén, szerepet vallal a pedagdgiai szakszolgélattal valé kapcsolatfelvételben, hogy az or-
vosi szakvélemény alapjan a szakértdi bizottsag altal szitkségesnek tartott korai fejlesztés
és eszkozhasznadlat biztositott legyen a paciens szdmara.

A sajatos nevelési igényi SMA-s betegek szdmadra a pedagdgiai szakszolgalatok, szak-
értdi bizottsagok szakvéleménye eldirja a jogosultsagot fejlesztésekre, konnyitésekre,
eszkozhasznalatra, bizonyos tantargyakbdl mentességre az osztdlyozas aldl. A gyermek
allapotatdl és szitkségleteitd] fuggden jelolik ki a megfeleld integralt vagy szegregdlt (el-
ktlonitett, specidlis) intézményt. Javaslatot tesznek a sziilének, gydmnak vagy torvényes

képviseldnek a megfeleld intézmény kivalasztasara.
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A beteg gyermekek szakorvosi véleményen alapuld szakértdi bizottsagi dontés nyo-
man tizennyolc hénapos korukig korai fejlesztésre is jogosultak. Tizennyolc hénapos
kor felett az illetékes pedagdgiai szakszolgdlat, szakértdi bizottsag sajat vizsgalati elja-
rasan belil, komplex vizsgdlati eredmények alapjdn késziti el szakvéleményét (EMMI,
2013).

Ha a gyermek allapota idészakosan vagy véglegesen nem teszi lehetévé kozosségben
torténd oktatdsat, orvosi szakvélemény és pedagdgiai szakszolgalat dont a magantanuldi
statuszrol.

A gyermekeket kérhazban tartézkodasuk alatt intézményi pedagdgusok oktatjak.
A KoérhazSuli Alapitvany a kérhdzban és otthonukban biztosit tananyagokat és kor-
repetdld tandrokat. Az otthon dpolt gyermekeket utazd pedagdgusok, mozgasneveldk,
konduktorok és gydgytornaszok segitik (Magyar Orszaggytilés, 2011).

A magyar szocialis ellatorendszer pénzbeli és természetbeni kedvezményeket bizto-
sit a hatranyos helyzetl csalddok szdmadra. A gyermekek utdn jard pénzbeli ellatdsok
tobbsége (csalddi potlék, emelt dsszegli csalddi potlék, a csalddi ellatasok egy része, egyes
fogyatékossagi elldtdsok) alanyi jogon — a beteg egészségi allapota jogan — minden egyéb
feltétel nélkiil vehetd igénybe. Az SMA-s betegek gydgyithatatlan betegségiik miatt emelt
Osszegli csaladi potlékra, kozgydgyellatasra és utazasi kedvezményre jogosultak. Rend-
szeres gyermekvédelmi kedvezmény (példdul intézményi étkeztetés), gyermekgondozasi
segély, apoldsi és otthongondozasi dij is megilleti az SMA-s gyermeket nevel$ csalado-
kat. Igényelhetd anyasagi tAmogatas a gyermek megsziiletését kovetd hat hénapon be-
lil, tovabba személygépkocsi-vasarlasi / atalakitasi tAmogatds, mentesség a gépjarmiadd
fizetése aldl, ingyenes parkolas, akadalymentesitési tAmogatas, potszabadsag, addked-
vezmény (Magyar Orszéaggytlés, 1993, 1997, 1998; Magyarorszdg Kormanya, 2006).

A szocidlis helyzet felmérése és a tamogatdsok gyors feltérképezése elégedettséget és
megkonnyebbiilést valtott ki az dltalunk meginterjuivolt sziildkbdl, ezért — a bizalmuk
megdrzése érdekében is — fontosnak tartjuk a soron kiviili tigyintézést. A pszichoszocidlis
problémakrdl a PedsQL-skéla kevés informaciot biztosit, ezért errdl a teriiletrdl szemé-
lyes interjuk sordn tdjékozddunk részletesen. A jovBben tervezzitk validalt pontrendsze-
rek bevezetését (PedsQL 3.0 Neuromuscular Module [PedsQL NMM] a péciensek élet-
mindségének becslésére; PedsQL Family Impact Module [PedsQL FIM] a PedsQL NMM
kiegészitéseként a gondozok életmindségének mérésére) (Chen et al., 2011; Ho et al,,
2013). Besziikiilt életmindséggel é16 pacienseknél és sziileiknél is fontosnak tartjuk a csa-
ladi egyenstily miel8bbi helyrealldsa érdekében a pszichoszocidlis allapot kovetését és

a személyre szabott tAmogatast.

OSSZEFOGLALAS
Génterdpiaban részesiilt SMA-s betegeink kovetése soran tapasztaltuk meg a pszicho-
szocialis tényezdk jelentdségét a paciensek és csalddjuk életmindségével kapcsolatban.

A személyre szabott, csaladkozpontu és teljes kor(i segitségnyujtashoz szitkséges ezen
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életvitelt nehezité kortilmények feltarasa is. A 21. szdzad eldtt a betegség természetes
lefolydsat folyamatos allapotromlas jellemezte, igy a mentdlhigiénés tdmogatas féként
a megvaltoztathatatlan elfogadtatdsat, a megbékélés és életvezetés segitését, valamint
a csaladtagok végsd elengedésre vald felkészitését célozta. A gydgyszeres terapidk beve-
zetésével a paciensek élettartamanak novekedése, az allapotromlas megallasa valt lehe-
tévé, és a nem visszahozhaté mozgasfunkcidk elfogadtatdsa 4llt a pszichés tdmogatas
fokuszaban.

Az SMA ujsztulottkori szlirésével a csaldd pszichés terhelésének Gjabb aspektusai
bontakoztak ki. Azt gondolhatnank, hogy a tiinetmentesen diagnosztizalt beteg gyer-
mekek csaladjat kisebb lelki trauma éri a gyermekiik gydgyithatatlan betegségével vald
szembestiléskor, hiszen a korai kezelés eredményeként kevésbé kell szamolniuk a prog-
resszid életmindséget rontd kovetkezményeivel, sét akdr teljes értéki életre is redlis
esély nyilik. Ennek 6romét azonban felilmulhatja a diagndzis helyessége feletti kétely,
mivel gyermekitk nem mutatja a betegség tiineteit. Tovabbi lelki megrazkddtatést je-
lent a varva vart gyermek megsziiletése felett érzett boldogsag szertefoszldsa a sokkold
diagndzis hallatdn és az ezzel jard tehetetlenség, kildtdstalansdg érzése. Ezért kiilonos

gonddal kell kortilvenniink az érintett csaladokat,

hogy kételyeiket eloszlassuk, segitsiink meg&rizni A betegek sulyos terheinek
az anyasag Ooromét, teljes értéklien kialakitani az csokkenésehez, pozitivabb
anya-gyermek kotddést, és visszaadhassuk a szii- Jovokepukhoz és jobb élet-
18k pozitiv jovSképbe vetett hitét. Mindez nagy mindségukhodz az egész-
felelGsséget, specialis képzettséget, szakembereket, segugyl tarsszakmak. a sz-
pszicholdgiai jartassagot, empatikus készséget igé- &k és a tarsadalom szoros
nyel. A gydgyszeres terdpia értéke és az elérhetd partnerségi egyuttmikode-
egészségnyereség igy lehet teljes. se s7(] kséges.

A paciensek testi képességvesztése egyltt jar

pszichés sebezhetdségiikkel, ezért pszichoszoci-

lis és mentalhigiénés tamogatasuk melldzhetetlen része komplex elldtasuknak. A rossz
lelkiallapot noveli més egészségligyi problémak kockazatit, és rontja az életmindséget.
Akinek a teste beteg, annak a lelke is 4polasra szorul. A betegek sulyos terheinek csok-
kenéséhez, pozitivabb jovOképlikhoz és jobb életmindségitkhoz az egészségligyi tarsszak-

mak, a sztilék és a tarsadalom szoros partnerségi egylittmiikodése szitkséges.
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Psychosocial and Mental Health Support
for Children with Spinal Muscular Atrophy
and Their Parents

ABSTRACT

In spinal muscular atrophy (SMA), a genetic defect prevents the production of
sufficient protein for the motor neurons that innervate the muscles, causing
them to die and the muscles to atrophy. In severe cases, the result is paralysis
and immobility, mechanical ventilation due to respiratory failure, and feeding
via a gastric tube due to inability to swallow. Home care poses significant
psychosocial and mental health challenges for patients and their families.
Drug therapies have opened up new horizons in the quality of life of patients,
which is also influenced by the psychological state, social and financial
circumstances of the family. Therefore, psychotherapy, crisis intervention,
mental health and social support play an essential role. For the parents of
asymptomatic newborns, psychological trauma may manifest itself in the
difficulty of accepting the diagnosis and the burden of responsibility for
therapeutic decision-making. Our article presents our family-centered clinical
practice for the prevention and treatment of psychological trauma.
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MIKOS BORBALA | Gyermekgyogyasz, aneszteziologus és intenziv terapias, gyermekintenziv
terapias szakorvos, egéeszsegugyi es betegbiztonsagi szakmenedzser, cimzetes egyetemi
docens. Tevekenykedett osztalyvezetdkent a gyermek-aneszteziologiaban és intenziv terapia-
ban, orvosigazgatokent. Jelenleg mindsegugyi es oktatasi igazgato, génterapia-vezetd a Bet-
hesda Gyermekkorhazban, a Karoli Gaspar Reformatus Egyetem mesteroktatoja.

SOROMPO ANETT | Apolo, szocialis munkas, gyasztanacsado, mediator, csaladterapeuta.

A Bethesda Gyermekkorhaz szocialis és krizisintervencios osztalyanak vezetdje, a gyermekek
es csaladjaik betegseg, sérules okozta nehezsegeinek komplex segitsegnyujtasara torekszik.
A gyermekvedelem mellett a csaladokat s a gyermekeket a bekeruléstol a tarsadalmi integ-
racioig tamogatja.
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KEREKES JULIA | Gyermekgyogyasz rezidens, a Bethesda Gyermekkérhaz SMA-Génterapias
munkacsoportjanak tagja. Elkotelezetten és aktivan veszi ki a reszet a tudatos egészsegneve-
lesbol es prevenciobol, melyet a jévo egyik meghatarozo orvosiiranyanak tekint.

KORZENSZKY KLARA | Klinikai és mentalhigiéniai gyermek- és ifilisagi szakpszicholégus.

A gyermekpszichodrama, a meseterapia €s a zeneterapia modszereben kepzett. A Bethesda
Gyermekkorhazban a kronikus betegseggel €16, illetve az egéssérult gyermekek és csaladjaik
pszichés gondozasat végzi, segitve a betegseg/sérllés elfogadasat és a gyogyulas folyamatat.

BENCZE JANOS ZSOLT | Diakoniai igazgato, féigazgaté-helyettes, korhazlelkész, a Bethesda
Gyermekkorhaz SMA-Génterapias munkacsoportjanak video- és képrogzitésert felelds tagja.
A Bethesda Korhaz Alapitvany ugyvezetd igazgatoja, szocialis tdmogato bizottsagok korhazi
felelos vezetdje, a Karoli Gaspar Reformatus Egyetem oraaddja.

NYERGESNE ZAVODI EDIT | Diplomas apolo, okleveles andragogus, tizendt éve végez ok-
tatasi tevekenyseget apoloszakkepzé intézmenyekben. A Bethesda Gyermekkorhaz apolasi
igazgatodja. A Karoli Gaspar Reformatus Egyetemen az Egészsegtudomanyi Intézet intézet-
vezeto-helyettese, tanarseged. Az Egeszsegugyi Szakdolgozoi Kamara Etikai Kollegiumanak
elndkhelyettese.

VELKEY GYORGY JANOS | Gyermekgyogyasz, anesztezioldgiai és gyermek intenziv terapias
szakorvos. Elndke volt tdbb szakmai tarsasagnak és a Kérhazszdvetsegnek. Szamos kitinte-
tés kozt Lovagkereszt és a Tisztikereszt tulajdonosa. A Bethesda Gyermekkorhaz féigazgatoi
statusza mellett az Egyhazi Korhazak EgyesUtlesenek fotitkara és a Magyar Egeszsegfejlesztod
Egyesulet elndke.

FAZEKAS ELEK | A Karoli Gaspar Reformatus Egyetem oktatéja és a Debreceni Egyetem
nevelestudomanyi doktori programjanak vegzés hallgatoja, tovabba a Kézponti Statisztikai
Hivatal adatforras-koordinatora. Kutatasaival a tanodak és iskolak k&zétti kapcsolattartas jel-
legzetessegeit tarja fel. Oktatokent, kutatokent es dnkénteskent elkdtelezett hive a szocialis

munkanak.
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