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ERN GENTURIS egyszeri nyelv( 6sszefoglalo:

KLINIKAI GYAKORLATI IRANYELVEK SCHWANNOMATOSIS EMBEREK DIAGNOZISAHOZ,
KEZELESEHEZ, FELUGYELETEHEZ

BEVEZETES

A schwannomatozist jellemzdéen fajdalmas, joindulaty ideghively-daganatok (schwannoma)
kialakulasa jellemzi a test korili gerincvelGi és periférias idegeken. A schwannomatosisban szenveddk
klinikai ellatasa jelent&sen eltér, mivel még nincs specifikus iranymutatds a schwannomatosisra

vonatkozodan.
IRANYELV CELJAI

A schwannomatosis irdnymutatast azért hoztak létre, hogy segitse az egészségigyi szakembereket
a schwannomatosisban szenveddk legkorszerGbb diagnézisanak, klinikai kezelésének és
felugyeletének elvégzésében. Ez az iranymutatas a rendelkezésre allé legjobb bizonyitékok és a
schwannomatosisban szenveddk ellatasaval foglalkozo szakérték konszenzusa alapjan készilt, és
rendszeresen frissiteni fogjak, hogy tiukrozze a bizonyitékok valtozasait. Az elvaras az, hogy a
klinikusok betartsak ezt az iranymutatast, hacsak nincs olyan nyomos klinikai ok, amely az adott

betegre jellemz6, hogy ne tegye.
AZIRANYMUTATAS HATALYAES CELJA

Az iranyelv célja, hogy meghatarozza a schwannomatosisban szenvedé betegek optimalis

diagndzisat, klinikai kezelését és feligyeletét.

SURVEILLANCE PROTOCOL SCHWANNOMATOSIS

Vizsga vagy megfigyelés Intervallum Eletkor a | Eré*
kezdéshez
| II<I|rj|ka|IV|z?gaIat es, - ’ Mérsékelt
Schwannomatosis | értékelés fajdalom és | Evi 12-14 év
neuroldgiai vizsgalat
Specifikus Diagndzis | Erds
Schwannomas , , én/életkor
Agy és gerinc MRI g_, / } _ vagy 12-14
ajanlasok szerint )
év
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Teljes test MRI Kiindulasi vagy Diagnozis | Mérsékelt
roviddel utana. vagy 12-14
Fontoljameg a )
o év
Craniospinalis-val
valtakozva
Ultrahang Fontoljameg a Adott Mérsékelt
végtagok vagy a esetben
bordakozti
probléma
megoldasat

* Ez az osztalyozas publikalt cikkeken és szakért6i konszenzuson alapul.

FOBB JAVASLATOK

Klinikai attekintés = A schwannomatosisban a varhato élettartam altalaban nem valtozik,
ellentétben az NF2-vel. A fajdalom kiemelked6 jellemzéje, kilondsen az

LZTR1 csiravonal patogén variansaban szenvedo6knél.

Diagnozis A reproduktiv korban vagy az atmenetben szenvedd schwannomatosisban
szenvedd betegeknél meg kell vitatni az utédokra vald atvitel valdszini

kockazatait, valamint a terhesség és a belltetés el6tti diagnozis lehetdségeit.

Képalkotas Azoknal a betegeknél, akiknél lokalizalt fajdalom és/vagy tarsulé neuroldgiai
fokalis deficit van, nyilvanvalé schwannoma nélkil, lokalis MRI-t kell végezni
vékony szeletekkel (<3 mm) a nagyon kicsi, de funkcionadlisan jelentds

schwannomak kimutatasa érdekében.

A fajdalom célzott vizsgalatdhoz az ultrahang (a schwannomak
képalkotasaban jartas személy kezében) hasznos problémamegoldé modszer

lehet.

Eves klinikai = Minden felilvizsgalati latogataskor a kévetkezéknek kell lennidk:
ertekeles * A fajdalomtorténet teljes korl felmérése
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* Teljes neurologiai vizsgalat
o Eletmindség felmérése elismert eszkozzel, pl. EQ-5D

* A paciens pszicholdgiai szikségleteinek felmérése

Nem mUtéti Multidiszciplinaris fajdalomkezelést kell alkalmazni, amely a tinetkezelésre
fajdalomkezelés  Osszpontosit, és a fajdalommal 6sszefiiggd fogyatékossagot célozza meg bio-

pszichoszocidlis megkozelités alkalmazasaval.

Afajdalmas schwannémak jelentds neuropatids komponenssel rendelkeznek,
els6 vonalban olyan gydgyszereket kell alkalmazni, mint a triciklikus
antidepresszansok és gabapentinoidok, masodik vonalban pedig az SSRI-t

vagy mas ASD-t (Topiramate, Carbamazepine, Oxcarbazepine) kell

alkalmazni.
MUtéti Egyes elvaltozasok sebészileg nem eltavolithatok, és a mitétek a
beavatkozas megndvekedett morbiditashoz kapcsolddnak. Tehat a siker valdszinUségének

és a neurologiai hiany kockazatanak értékelése magaban foglalja az
ideghUvely daganatok eltavolitasaban jelentés tapasztalattal rendelkez6

sebész altal végzett értékelést.

PSZICHOLOGIAI SZUKSEGLETEK

ig a schwannomatosis fizikai megnyilvanuldsai objektivek és leirhatok, fontos figyelembe venni a
schwannomatosis hatdsat a betegek kognitiv, pszicholdgiai, érzelmi és szocialis jolétére. A
pszicholdgiai szorongast okozhatja a fajdalom, a faradtsag, a tobbszori mitétek, a betegség
progresszidjaval kapcsolatos bizonytalansagok és a csaladtervezéssel kapcsolatos félelmek. A
betegek egészségi allapotaval kapcsolatos hiedelmei rendkivil er6sen meghatarozdak lehetnek a
terapiara adott valaszukban, a hosszU tavu kezelésben és az altalanos fogyatékossagban. A fizikai
betegség sulyossaga nem mindig korreldl az érzelmi stresszel, azonban a fajdalom jelentds tényezd a
schwannomatosisban. Ez nem meglepd, mivel a fajdalomnak jél felismerhetd és jelentds

pszichoszocialis 0sszefiggése van.
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Valodjaban a formalis pszicholdgiai értékelés nem végezheté el minden schwannomatosissal
diagnosztizalt betegnél. Bizonyos kockazati tényez6knek azonban figyelmeztetnitk kell a klinikust,

hogy fontolja meg a korai pszicholdgiai beavatkozast és a beutalot.
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