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MPS

AR V X-HEZ KOTOTT, PROGRESSZIV , HETEROGEN, SULYOS
BETEGSEGCSOPORT

SOK SZERVRENDSZERT ERINTO- SZAMTALAN VALTOZO TUNETET
PRODUKALO BETEGSEGCSOPORT

KET FO FORMA
NEM-NEURONOPATIAS, LASSU PROGRESSZIOJU (ENYHE)
SULYOS NEURONOPATHIAS ( KLASSZIKUS )

HATALMAS PSZICHES ES SZOCIALIS TEHER MIND A BETEGNEK, MIND A
CSALADNAK



SEK LAKOHELYE!




/DEMOG/RAPHICS AND MEDICAL CHARACTERISTICS —
S </

FREQUENCY THERAPY
AGE BMT 2 -
2 BMT+ ERT 2
S ; ERT 6
14-18 YEARS 2

OVER 18 YEARS 1

AGE WHEN MPS WAS DIAGNOSED

BEFORE 1 YEAR 2
BEFORE 3 YEARS 3
AFTER 3 YEARS 6

ATTENDING SCHOOL

YES 9
NO 2
SYMPTOMS

FREQUENT RTI 8
LOSS OF HEARING 5
HERNIAS 6
CARDIAC PROBLEMS 8
ENLARGED LIVER AND/OR SPLEEN 11
AIRWAY OBSRTUCTION 9
SLEEP APNOE 6

SEIZURES o\ /



A BETEGSEG HATASA A CSALADRA,
A BETEGEK ADAPTIV MAGATARTASA

—

e ERT SZAMOS TUNETET ES PANASZT CSOKKENT DE NEM MINDET

 AZ IDEGRENDSZERI TUNETEKET IS MUTATO (NEURONOPATIAS) FORMA
NEM GYOGYITHATO ENZIMKEZELESSEL (VER-AGY GAT)

e A PROGRESSZIV (FOKOZODO) TUNETEK MIATT A BETEGSEG EGYRE
NAGYOBB TERHET RO A CSALADRA SOK VONATKOZASBAN:

« IDOBEOSZTAS

« MINDENNAPI ELET

« OKTATAS

« TESTVERI ES CSALADON BELULI KAPCSOLATOK
* FIZIKAI KIMERULTSEG

» TARSADALMI ELSZIGETELODES

« ANYAGI PROBLEMAK



HQOL MERESEK MPS BETEGEKNEL

—

OBJEKTIV MUKODES (FUNKCIO)- BETEGEK ES MEGFIGYELOK ALTAL

SZUBJEKTIV JOLET- CSAK A PACIENS VALASZAI ALAPJAN (FIZIKAI FAJDALOM ES
STRESSZ)

ALTALANOS EGESZSEGUGY! PROFIL: EGYSZERI ESZKOZ- AZ EGESZSEGI
ALLAPOT KULONBOZO ASPEKTUSAIT VIZSGALJA, LEHETOVE TESZI AZ
OSSZEHASONLITAST EGYES BEAVATKOZASOK KOZOTT

SPECIFIUS- KLINIKAILAG RELEVANSABB ES INFORMATIV, DE BIZONYOS
BETEGPOPULACIORA VONATKOZHAT CSAK

A HRQOL VIZSGALATOK KULONBOZO FORMAI

 INTERVIEW (NAGYON HATEKONY, KEVES HIANYZO ADAT, DE FORRASRA VAN
SZUKSEG)

« TELEFON
e A PACIENS V ELLATOJA ALTAL ONALLOAN KITOLTOTT FORMA
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AZ ALKALMAZKODASI MAGATARTAS FELMERESE A
"VINELAND —II ADAPTIVE BEHAVIOR” SKALAVAL

* LEFORDITOTT ES ADAPTALT VINELAND —II ALKALMAZKODASI MAGATARTAS SKALA
HASZNALATA

« HASZNALAT MODJA — TELEFON V SZEMELYES BESZELGETES (SZOBELI BELEEGYEZES
UTAN)

e A PACIENSEK V ELLATOIK VALASZAIT ERTEKELJUK

* MODULOK:
* MOTOROS KESZSEGEK
* SZOCIALIZACIOS KOLCSONHATASOK, KOMMUNIKACIOS KEPESSEG
 SZEMELYES ELETRE VONATKOZO KESZSEGEK
« KOZOSSEGI ELETRE VALO KESZSEGEK

o ALKALMAS A MAGATARTASI PROBLEMAK FELMERESERE

* INTERNALIZACIO ( ONSERTES, FURCSA V REPETITIV MAGATARTAS, IZOLACIOS =
MAGATARTAS)

» EXTERNALIZACIO ( ROMBOLO MAGATARTAS, MASOK BANTALMAZASA )
* ANTISZOCIALIS ( NEM KONVENCIONALIS -, NONCOOPERATIV MAGATARTAS)

~— \ R
Lanyiné, 2012, Gydégypedagdgiai Pszichodiagnosztika, Csakvari Judit, 2013, Gyégypem Szemle, 2013 ) o \
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PROBLEMA

A SZULOKRE GYAKOROLT HATAST RESZBEN MAGYARAZHATJA AZ
~ AKTUALIS FIZIKAI ES PSZICHOSZOCIALIS NYOMAS AMELY RAJUK
NEHEZEDIK GYERMEIK ELLATASA KOZBEN”

A GYERMEK IGENYEI MEGHATAROZZAK A SZULOK KIKAPCSOLODASI,
SZOCIALIZALODASI LEHETOSEGEIT, ES A BETEGSEG PROGRESSZIV
TERMESZETE EGYRE FOKOZODO SZORONGAST OKOZ A SZULOKNEK. ”

Mary Needham et al, ] Genet Counsel , 2013 \-/
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PROBLEMA

MOTOROS KESZSEGEK: 3-5 EVES KORRA ROMLANAK, ERT-VEL
JAVULNAK

SZOCIALIS KAPCSOLATOK ES KOMMUNIKACIOS KESZSEGEK:
AHOGY A HALLAS, BESZEDKEPESSEG ELVESZ — A SZOCIALIS
KAPCSOLATOK IS ELVESZNEK- A SZULOK MEGFIGYELESE SZERINT
EGYRE NEHEZEBB AZ ISKOLAI HELYTALLAS, KOZOSSEGI
ALKALMAZKODAS

SZEMELYES ELET KESZSEGEI: SZEGENYESEK, A BETEGEK ALLANDO
SEGITSEGRE SZORULNAK A MINDENNAPI ELETBEN ( ETKEZES, WC
HASZNALAT, OLTOZKODES )

KOZOSSEGI LET KESZSEGE: ERTEK, PENZ, IDO, PONTOSSAG, MUNKA,
FELELOSSEG FOGALMAINAK HIANYA



PROBLEMA

= SULYOS BETEGEK NEM KEPESEK A VALASZADASRA, SZULOK VALASZOLNAK
HELYETTUK.

A SZULOK FUNKCIONALIS MEGKOZELITESE
SZORONGAS- SZULOK TOBB, MINT 40%-A FEL GYERMEKE ELVESZTESETOL

60 % -UK SZORONG AZ ELETTARTAM CSOKKENESETOL, SZINTE
MINDENKI FEL A JOVOTOL

MINDENNAPI TEVEKENYSEG- 1ZULETI KONTRAKTURAK, FAJIDALOM, CARPAL
TUNNEL SYNDROMA + SULYOS KOGNITIV ZAVAROK MEGAKADALYOZZAK
A NORMAL NAPI AKTIVITAST - A CSALADOK MINDEGYIKE ILYEN
PROBLEMAVAL KUSZKODIK

» ERZELMI FUNKCIONALITAS- A LEGTOBB CSALADBAN SULYOS
FUNKCIOZAVAR ALAKUL KI, A CSALADI KONFLIKTUSOK FOKOZODNAK,
SZOCIALIS IZOLACIO ALAKUL KI, DEPRIMALT HANGULAT, CSALAD
DISZFUNKCIONALISSA VALIK.
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MEGKUZDESI STRATEGIAK

—

PARKAPCSOLAT MEGEROSITESE

CSALAD OSSZEZAR

SZOCIALIS SEGITO RENDSZER FOKOZOTT SEGITSEGERE
TAMASZKODAS

TARSASAGHOZ VALO TARTOZAS



PROBLEMAMEGOLDAS

—

* NAGYON RESZLETES, MELYREHATO TAJEKOZTATAS: PACIENSEK ES
ELLATOSZEMELYZET FELVILAGOSITASA A SZORONGAS ES FELELEM

ELKERULESERE

o A BETEGSEG HATASANAK PONTOS FEMERESE A MINDENNAPI ELET
VISZONYAIRA: A CSALAD NAPI RUTINJAINAK RACIONALIZALASA

e BIZTOSITANI A BETEGSZERVEZETEKHEZ VALO KORAI KAPCSOLODAST



NALOLAICFIIES AL MFO TARSIASIAGUIN
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KAPCSOLATTEREMTES FORMAI: "/

1.
4
2.
e

HAGYOMANYOS ES ELEKTROMOS LEVEL
TELEFONBESZELGETESEK
EVI 3-4 ALKALOMMAL SZEMELYES TALALKOZO

“*RITKA NAP — FEBRUAR

“*CSALADI NAP- TAVASZ

*NYARI VAKACIO

*EVES KONFERENCIA (AGUSZTUS VEGE)
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THANK YOU FOR YOUR
ATTENTION




