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Bevezetés: Az aniridia ritka, velesziiletett panocularis betegség, mely a latdélesség kiillonbozE mértékd csokkenésével
jar.

Célkitiizés: Velesziiletett aniridids betegek latiskdrosodasukkal kapcsolatos tapasztalatainak felmérése Magyarorsza-
gon egy, az ANIRIDIA-NET dltal készitett kérd6iv segitségével.

Betegek és modszer: A vizsgilatba a Semmelweis Egyetem Szemészeti Klinikdjan 2005. oktéber és 2022. majus kozott
congenitalis aniridia diagnoézisdval vizsgalt vagy kezelt betegeket vdlogattuk be. A betegek az ANIRIDIA-NET 20
pontbdl all6 kérdSivének magyar nyelvil valtozatat toltotték ki a segitségiinkkel. A kérd6iv kitért a demografiai ada-
tokra, a betegség okozta leggyakoribb panaszokra, a kiilonbozé élethelyzetekben tapasztalt, gyengénldtds okozta
nehézségekre, illetve gyengénlitd-segédeszkozok haszndlatidnak gyakorisigara.

Eredmények: A kérddivet 33 személy (17 n6 [51,5%] és 16 térfi [48,5%]), 16 (48,5%) gyermek és 17 (51,5%) felnStt
toltotte ki, életkoruk 25,69 + 17,49 év (5-59 év) volt. Mindennapi gyakorisiggal fényérzékenységet 27 6 (81,8%),
szemszarazsigot 5 £6 (15,2%), konnyezést 4 6 (12,1%), ingadozé latast 3 £6 (9,1%), szemfijdalmat 2 £6 (6,1%) em-
litett. A megkérdezettek tobbsége ugy nyilatkozott, hogy a személyes kommunikdcié az iskolatirsakkal (16 6
[48,5%]), illetve munkahelyi kollégdkkal (11 {6 [33,3%]) soha nem okoz nehézséget a latdssériilésiik miatt. Soha nem
tartott igényt segitségre 29 £6 (87,9%) az otthoni napi rutinban, 24 {6 (72,7%) iskoldba/munkaba jutishoz, 17 {6
(51,5%) kiilonboz§ tevékenységekben vald részvételhez. Soha nem hasznilt gyengénlito-segédeszkozt 29 £6 (87,8%)
a kommunikaciéndl, 23 6 (69,7%) utazasndl, 20 {6 (60,6%) tirsadalmi tevékenységekben valé részvételnél, 18 £6
(54,5%) tanulds/munka sordn.
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Kovetkeztetés: Noha az aniridia csokkent latoélességgel jir, a congenitalis aniridids személyek tobbsége, kiilonosen
gyermekkorban, szemészeti panaszai ellenére nehézség nélkil éli meg a személyes kommunikaciot és a kilonféle
élethelyzeteket. A gyengénlatd-segédeszkozok fontos segitséget jelenthetnek szamukra felnSttkorukra, illetve az élet-
kor elérehaladtaval.

Orv Hetil. 2023; 164(34): 1342-1349.

Kulcsszavak: aniridia, latdscsokkenés, kérdGiv

Congenital aniridia patients’ experience on their visual impairment in Hungary

An ANIRIDIA-NET survey

Introduction: Aniridia is a rare congenital panocular disease associated with varying degrees of visual acuity impair-
ment.

Objective: To assess the experiences of congenital aniridia patients in Hungary, with visual impairment using a ques-
tionnaire developed by the ANIRIDIA-NET.

Patients and method: Patients completed the Hungarian version of the 20-item ANIRIDIA-NET questionnaire with
our assistance. The questionnaire covered demographic data, the most common complaints caused by the disease,
the difficulties caused by low vision in different life situations and the frequency of low vision aids used in daily life.
Results: 33 subjects (17 female [51.51%] and 16 male [48.48%]), 16 (48.5%) children and 17 (51.5%) adults com-
pleted the questionnaire, with an age of 25.69 + 17.49 years (5-59 years). Daily photosensitivity was reported by 27
(81.8%), dry eyes by 5 (15.2%), tearing by 4 (12.1%), fluctuating vision by 3 (9.1%), and eye pain by 2 (6.1%) sub-
jects. The majority of respondents said that personal communication with schoolmates (16 [48.5%]) or colleagues at
work (11 [33.3%]) never caused difficulties because of their visual impairment. 29 people (87.9%) never needed help
with daily routines at home, 24 (72.7%) with getting to school /work and 17 (51.5%) with various activities. 29 peo-
ple (87.8%) never used low vision aids for communication, 23 (69.7%) for travelling, 20 (60.6%) for participating in
social activities, 18 (54.5%) for studying,/work.

Conclusion: Although aniridia is associated with reduced visual acuity, the majority of people with congenital aniridia,
especially in childhood, manage to cope with personal communication and various life situations without difficulty,
despite their eye complaints. Low vision aids can be an important aid for them as they grow into adulthood and as
they age.

Keywords: aniridia, visual impairment, questionnaire
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aniridia patients’ experience on their visual impairment in Hungary. An ANIRIDIA-NET survey]. Orv Hetil. 2023;
164(34): 1342-1349.
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A congenitalis aniridia ritka, mindkét szemet érintS be-
tegség, melynek leggyakoribb ismertetdjele a szivarvany-
hartya részleges vagy teljes hidnya. Noha a congenitalis
aniridia megnevezés a szivirvanyhartya tobbnyire jol fel-
ismerhet$ hidnyara utal, ebben a panocularis rendelle-
nességben a szem szinte minden struktirdjaban eléfor-
dulhatnak kisebb-nagyobb foka velesziiletett eltérések.
Megtalalhatunk Gn. anirididhoz tirsult keratopathiat,
congenitalis glaucomdt, velesziiletett sziirke halyog (1/A
abra) mellett a zonularostok insufficientidjat vagy részle-
ges hidnyat, papilla- vagy /és maculahypoplasiat. A bete-
gek nagy részénél velesziiletett nystagmust is leirtak
[1-3].

Mindemellett a betegek élete sordn az aniridiahoz tar-
sult keratopathia tobb évtized alatt kifejezettebbé valhat,
fokozoédhat (1/B abra) a sziirke hilyog, illetve lencse-
subluxatio vagy -luxatio kovetkezhet be, és a glaucoma is

okozhat tovabbi latdsromldst vagy akar vaksagot [1]. Az
utébbi években az irodalom a kiilonféle szemészeti md-
tétek hatdsat is kritikaval illette, hiszen egyes esetekben
az anirididhoz tirsult keratopathia hirtelen progresszio-
jat és az un. aniridiafibrosis-szindréma kialakulasat irtdk
le stlyos fokua latisromlassal, kozvetleniil az elvégzett
miitétek utin [4-6]. Eppen ezért birmely szemészeti
mitét tervezése alapos megfontoldst, illetve tervezést
igényel [4-6]. A szemészeti eltérések ellitisihoz és gon-
dozasdhoz kiilonféle szemészeti szakteriiletek rendsze-
res, gondos egyiittmiikodése elengedhetetlen.

A congenitalis aniridias esetek tobbségében a PAX6-
gén heterozigéta funkcidveszté muticioja all a klinikai
kép hatterében, de a FOXCI, PITX2, CYPIBI, FOXD3,
TRIM44 génekben megjelend muticidknak is szerepiik
lehet a kialakuldsaban [5]. Ugyanakkor a PAX6-génnek
nemcsak a szem fejlédésében, hanem az idegrendszer,
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1. dbra

Congenitalis aniridia igen kis foka anirididhoz térsult keratopa-
thidval (vékony nyil) és cataracta polaris anteriorral (vastag nyil)
(A). Az életkor el6rehaladtival az anirididhoz tirsult keratopa-
thia fokoz6dhat, és erezett centralis szaruhdrtyapannus jelenhet
meg a fokoz6dé limbusdssejt-elégtelenség kovetkeztében (B)

a szaglérendszer és a hasnydlmirigy kialakuldsaban is sze-
repe van, éppen ezért az aniridia szisztémas elvaltozasok-
kal (példaul hyposmia, halliscsokkenés, diabetes melli-
tus) is tarsulhat. Ezekben az esetekben PAX6-szindré-
miérol beszéliink. Jelenlegi tuddsunk szerint a congenita-
lis aniridiat a spektrumbetegségek kozé soroljuk [7].

A fentiek alapjan érthetd, hogy congenitalis aniridia-
ban a betegeknél gyengénlitisra szimithatunk, mely az
életkor el6rehaladtaval progredialhat. Hazdnkban koradb-
ban nem tortént felmérés arrél, hogy a congenitalis
aniridias betegek lataskdrosodasa a mindennapi életiiket
milyen mértékben befolydsolja. Ennek felmérése segithet
abban, hogy a congenitalis aniridids betegek szamdra a
lehetS legmegtelel6bb segitséget, timogatast adhassuk
életiik sordn — az ellitorendszer esetleges fejlesztésével —,
ezzel javitva életmindségiiket. Az ANIRIDIA-NET
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szemészekbdl, gyermekszemészekbdl, klinikai és alapku-
tatissal foglalkoz6 szakemberekbdl allé, aniridids bete-
gek részvételével mikods nemzetkozi hdlézat, melynek
célja az aniridia kezelésének javitasa, Gj kezelési lehet&sé-
gek és vizsgdlati médszerek kidolgozasa, valamint a bete-
gek igényeinek felmérése és a kutatds 6sztonzése.

Jelen munkdnk célja magyarorszagi velesziiletett aniri-
dids betegek lataskarosodasukkal kapcsolatos tapasztala-
tainak felmérése egy, az ANIRIDIA-NET dltal készitett
kérdoiv segitségével.

Betegek és modszer

Munkankat a Semmelweis Egyetem Regionilis, Intéz-
ményi Tudomanyos és Kutatasetikai Bizottsaga engedé-
lyezte (80,/2020). A vizsgalatba a Semmelweis Egyetem
Szemészeti Klinikdjan 2005. oktéber és 2022. majus
kozott congenitalis aniridia diagnézisaval vizsgalt vagy
kezelt betegeket vilogattuk be. A betegeket az e-Med-
Solution (T-Systems, Budapest) dokumentdciés rend-
szer segitségével azonositottuk, és beleegyezésiik esetén
egyeztetett id6pontban vizsgalatra hivtuk Sket.

A vizsgalatban valé részvétel 6nkéntes volt. A betegek,
illetve kiskortak esetén jogi képvisel6jiik, részletes tdjé-
koztatast kovetSen irdsban beleegyezésiiket adtik a kér-
déiv kitoltéséhez. A jelenleg 7 nyelven elérhets, 20
pontbdl 4ll6, az ANIRIDIA-NET iltal készitett kérdGiv
dltalunk hasznalt magyar valtozatit az 1. tablizatban
tiintettiik fel.

A kérdé6iv kitért a demografiai adatokra (orszdg, élet-
kor, nem), valamint elsGsorban a betegség okozta leg-
gyakoribb panaszokra (fényérzékenység, szemszdrazsig,
szemfijdalom, ingadoz6 latas, konnyezés), a gyengénld-
tas okozta nehézségekre kiilonbozé élethelyzetekben
(szamitogép és mobiltelefon haszndlata, személyes kom-
munikacid, iskolai vagy munkahelyi nehézségek, tirsas
helyzetek, mindennapi rutinfeladatok elvégzése, kozle-
kedés), illetve gyengénlatd-segédeszkozok haszndlata-
nak gyakorisigara a mindennapi életben (iskola/munka,
szocidlis tevékenység, kommunikicié, szabadidSs tevé-
kenységek, utazas). A betegség tiineteinek gyakorisagit,
a gyengénlitds okozta nehézségeket, a segédeszkozok
hasznélatdnak gyakorisagat stb. a megadott skila szerint
lehetett megadniuk a betegeknek, illetve lehet&ség volt a
vilaszokat megjegyzésiikkel is kiegésziteni.

Az adatok statisztikai elemzését az SPSS szoftver 27-es
verzidjaval (IBM Corporation, Armonk, NY, USA) vé-
geztiik. Vizsgiltuk a leiré adatok mellett az életkor és a
kérdésekre adott vilaszok kozotti Osszefiggést x?-teszt
segitségével. Statisztikailag szignifikinsnak a 0,05-nal ki-
sebb p-értéket tekintettiik.

Eredmények

Munkank sorin az adatbazisban taldlt 82 betegbdl 33

jelent meg a kérdéiv kitoltésére. A résztvevdk dtlagélet-
kora 25,69 + 17,49 év (5-59 éves kor kozott) volt, 17
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1. tablazat | A betegek korcsoportok szerinti és a vilaszok szdzalékos megoszldsa

1. Kijelentem, hogy elolvastam a felmérésben valo részvételrdl sz6l6 tajékoztatoe.
33 16 (100%) en/ 01£8 nem

2. Tudomasul veszem, hogy a részvételem 6nkéntes, és barmikor, indoklds nélkiil visszavonhatom a részvételi hozzajaruldsomat anélkiil, hogy
torvényes jogaim sériilnének.

33 £6 (100%) en/ 0 6 nem
3. Hozzdjirulok a felmérésben valé részvételhez.

33 16 (100%) igen/ 016 nem
4. Kérjiik, vilassza ki azt az orszigot, amelyben él. (27 felsorolt orszag)

33 16 (100%) Magyarorszig 0f6 egyéb
5. Korosztilyod? (év)
10 év alatt 616 (18,2%)
10-19 11 £6 (33,3%)
20-29 416 (12,1%)
30-39 2 16 (6,1%)
40-49 6 £6 (18,2%)
50-59 316 (9,1%)
60-69 1 £6 (3,0%)
70-79 0 £6 (0%)
80+ 0 £6 (0%)
6. Nemed?

17 16 (51,5%) nd/ 16 16 (48,5%) férfi/ 016 (0%) egyéb
7. Milyen gyakran érzékeled a kovetkezd tiineteket?
Minden Hetente Hetente Kevesebb mint Soha
nap tobbszor egyszer heti egyszer

Fényérzéhenysiy 27 16 (81,7%) 2 16 (6,1%) 0 £6 (0%) 2 16 (6,1%) 2 16 (6,1%)
Szemsziarazsiy 5 £6 (15,2%) 416 (12,1%) 0 £6 (0%) 6 16 (18,2%) 18 16 (54,5%)
Szemfijdalom 2 16 (6,1%) 316 (9,1%) 0 16 (0%) 5 16 (15,2%) 23 16 (69,6%)
Ingadozo latds 316 (9,1%) 616 (18,2%) 2 16 (6,1%) 516 (15,2%) 16 £6 (48,4%)
Kinnyezés 416 (12,1%) 316 (9,1%) 216 (6,1%) 7 £6 (21,2%) 17 £6 (51,5%)

Meggegyzés (nem kotelezd): 1 16 (3%) az ingadoz6 ltds tekintetében életkora (kiskor) miatt nem tudott valaszolni

8. Tud-e normalszamitogépet hasznalni, specialis szoftverek vagy eszk6zok nélkiil, amelyek a képernyd nézését és a szamitogép haszndlatat

segitik?
Lgen 26 16 (78,8%)
Nem, specidlis eszhozokre vagy szoftvevekrve van sziikségem a szamitigép hasznilatihoz 316 (9,1%)
Nem vonatkoztathato ram n kévdés 4 16 (12,1%)

Megjegyzés (nem kotelezd): 15 £6 (45,4%)

9. Tud-e normal-mobiltelefont hasznalni specidlis szoftverek vagy eszkdzok hasznalata nélkiil, amelyek a képernyd nézését és a mobiltelefon
hasznalatat segitik?

Lyen 29 £6 (87,9%)
Nem, specidlis eszkozokre vagy szoftverekre van sziikségem o mobiltelefon basznilatihoz 316 (9,1%)
Nem vonatkoztathato ram a kévdés 116 (3,0%)

Megjegyzés (nem kotelezd): 15 £6 (45,4%)

10. Vannak-e problémai mdsok megértésében a személyes kommunikicié sordn (személyesen vagy online talilkozok sordn)?
116 (3,0%) mindig/ 2 16 (6,1%) néba/ 30 £5 (90,9%) soha
Megjegyzés (nem kotelezd): 0 16 (0%)

11. Képes-e olvasni vagy értelmezni az arckifejezéseket, amikor valakivel négyszemkozt beszél?
24 6 (72,7%) mindig/ 2 16 (6,1%) néha/ 7 16 (21,2%) soha
Megjegyzés (nem kotelezd): 8 16 (24,2%)

12. Vannak-e nehézségei az iskolaban, a tanulassal kapcsolatos feladatok megértésében vagy elvégzésében a latassériilése miatt?
6 16 (18,2%) mindig/ 116 (3,0%) néba/ 916 (27,3%) soha
17 £6 (51,5%) nem vonatkoztathato ram a kévdés
Megjegyzés (nem kotelezd): 0 6 (0%)

13. Vannak-e nehézségei az iskoliaban az osztalytdrsakkal vagy tarsaival valo tarsas helyzetekben a ldtassériilése miatt?
016 (0%) mindig/ 16 (3,0%) néba/ 16 £ (48,5%) soha
16 16 (48,5%) nem vonatkoztatharo ram a kévdés
Meggegyzés (nem kotelezd): 0 £6 (0%)

14. Erez-e nehézséget a munkahelyén, a munkéval kapesolatos feladatok megértésében vagy elvégzésében a latassériilése miatt?
316 (9,1%) mindig/ 416 (12,1%) néha/ 7 16 (21,2%) sohn
19 16 (57,6%) nem vonatkoztathato ram n kévdés
Megjegyzés (nem kotelezd): 0 £6 (0%)
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1. tablazat folyt.
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15. Erez-¢ nehézséget a munkahelyén a kollégakkal valé térsas helyzetekben a latdssériilése miatt?

266 (6,1%) mindig/

0f5 (0%) néha/ 11 £6 (33,3%) soba/ 20 f6

(60,6%) nem vonatkoztathato ram n kévdés

Megjegyzés (nem kotelezd): 0 £6 (0%)

16. Mennyi segitségre vagy timogatasra van sziiksége a mindennapi életében? Ez lehet egy barittol, rokontdl vagy mds személytdl.

Mindig Néha

0 £5 (0%)

Gyakran
Sziikségem van valakire, 06 (0%)
aki seqit o napi rutinomban
Sziikségem van valakire,

aki segit iskoldba/munkiba
menni

Sziikségem van valakire,

aki segit, hogy részt vebessek
tarsadalmi tevékenységekben
(vasirlds, sport, étterem,
rendezvények)

Meggegyzés (nem kotelezd): 0 £6 (0%)

0£5(0%)  1£5(3,0%)

165 (3,0%)  3£6(9,1%)

416 (12,1%)

1 6 (3,0%)

6 £6 (18,2%)

Soha
29 16 (87,9%)

Nem vonatkoztathato ram a kévdés
06 (0%)

24 £5 (72,7%) 7 £6 (21,3%)

17 €6 (51,5%) 616 (18,2%)

17. Van-e segitségre sziiksége ahhoz, hogy orvosi vizsgalatra menjen el?
0 16 (0%) tobbnyire/ 2 t6 (6,1%) néha/ 14 16 (42,4%) soba

1 £6 (3,0%) mindig/

16 {6 (48,5%) nem vonatkoztathatrd vam a kévdés

Meggegyzés (nem kotelezd): 0 £6 (0%)

18. Sziiksége van-e segitségre, amikor valami Gjat vagy szokatlant kell tennie, példaul 4j helyre kell mennie, vagy 4j feladatot kell kiprobalnia?

416 (12,1%) mindig/ 16 (3,0%) tibbnyire/

Megjegyzés (nem kitelezd): 2 £6 (6,1%)

11 6 (33,3%) néha/
3 16 (9,1%) nem vonatkoztathato ram n kévdés

14 £6 (42,4%) soha/

19. Milyen gyakran van sziiksége vagy tdimaszkodik gyengénlitd eszkozok /segédeszkozok hasznilatira az aldbbi tevékenységekhez?

Mindiy Gyakran

Iskola/Munka
Szocidlis tevékenyséy

8 £6 (24,2%)
36 (9,1%)

216 (6,1%)
36 (9,1%)

Kommunikicio, beleértve 316 (9,1%) 0 (0%)
o telefonhivisokat is
Szabadidds tevékenységek vagy 7 16 (21,2%) 0 (0%)

utnzis
Megjegyzés (nem kotelezd): 14 £6 (42,4%)

Néba Soha Nem vonatkoztathato
ram a kérvdés
316 (9,1%)

6 16 (18,2%)

16 (3,0%)

216 (6,1%)
116 (3,0%)
0 £5 (0%)

18 £5 (54,5%)
20 6 (60,6%)
29 £6 (87,9%)
116 (3,0%)

23 £6 (69,7%) 2 £6 (6,1%)

20. Milyen mértékben befolydsolja litdssériilése az aldbbi napi tevékenységeket?

Mindiy szitkségem
van segitségre

A tanyéromon lévd étel
meghkiilonboztetéséhez

Ttal vagy étel kivilasztisn

a konyhibil

A rubdim kivilasztisa

A dolgasm (kulcsok, telefon
sth.) meghkeresésében

A napi higiénin elvégzésében
(smink, borotvilkozds,
koramvigids stb.)

Megjegyzés (nem kitelezd): 0 £6 (0%)

0 £5 (0%) 266 (6,1)

0 £6 (0%) 0 £5 (0%)

0 £6 (0%)
366 (9,1%)

1 6 (3,0%)

216 (6,1%)

Néba kell segitséy

7 £6 (21,2%)

5 £6 (15,2%)

Nem vonatkoztathato
ram a kévdés

Segédeszkozikkel
elboldogulok

Egyediil is
elboldogulok,
segédeszkizok nélkiil
30 16 (90,9%)

0 £6 (0%) 1£6 (3,0%)

0 £5 (0%) 3216 (97,0%) 1 6 (3,0%)
0 £6 (0%)

0 £5 (0%)

31 £6 (93,9%)
22 6 (66,7%)

1 £8 (3,0%)
1 £6 (3,0%)
0 £6 (0%)

24 £6 (72,7%) 266 (6,1%)

né (51,51%) és 16 férfi (48,48%) toltotte ki a kérdbivet.
A betegek kozott 16 (48,5%) gyermek és 17 (51,5%) fel-
nétt volt. A betegek korcsoport szerinti megoszlasat és a
vizsgalt alanyok daltal adott valaszok megoszlasit az
1. tablazatban szemléltetjik.

A tiinetek gyakorisigat tekintve kiemelendd, hogy
mindennapi gyakorisiggal fényérzékenységet 27 {6
(81,8%), szemszirazsagot 5 16 (15,2%), konnyezést 4 t6
(12,1%), ingadoz¢ latast 3 {6 (9,1%), szemfijdalmat 2 {6
(6,1%) emlitett.

A megkérdezettekbdl 26 6 (78,8%) normélszamitd-
gépet, mig 29 {6 (87,9%) normal-mobiltelefont (,,okos-
telefont”) tudott hasznalni. Emellett a szamitoégép- és
mobiltelefon-hasznalat tekintetében a megkérdezettek a
kovetkezb megjegyzéseket tették. A szamitdgép-haszna-
16k korében 11 személy (33,3%) hasznilt normalszami-
togépet egyéb timogatis nélkiil, és 15 személy (45,5%)
hasznilt a szamitogép kezelése kozben segitséget: 7 6
(21,2%) nagyitast, 2 {6 (6,1%) a Windows sajit nagyité-
programjat, 2 f6 (6,1%) nagyobb betliméretet, 2 {6
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(6,1%) csokkent fényerdt és kozelrsl nézést, 1 £6 (3,0%)
sotét hattérszint és fehér betlszint, 1 {6 (3,0%) kozelrdl
nézést. Az okostelefonok hasznalatihoz 14 személy
(42,4%) nem igényelt egyéb timogatist, mig 15 {8
(45,5%) hasznalt segitséget: 5 6 (15,2%) nagyitist, 4 6
(12,1%) sotét hattérszint, fehér betliszint és nagyobb be-
tdméretet, 3 £6 (9,1%) alacsonyabb fényerdt, 2 {6 (6,1%)
nagyobb betliméretet, 1 {6 (3,0%) kozelrdl nézést.

A vizsgilt személyek koziil 30 fének (90,9%) soha
nem volt problémaja masok megértésében a személyes
kommunikaci6 sordn (személyes vagy online talilkozok).
A négyszemkozti beszélgetések alatt az arckifejezések ér-
telmezése 24 személy szamdra (72,7%) nem okoz gon-
dot, tgyszintén a megkérdezettek tobbsége tgy vélte,
hogy latassériilése soha nem okoz nehézséget a szemé-
lyes kommunikacioban az iskolatdrsakkal (16 £6 [48,5%]),
illetve a munkahelyi kollégakkal (11 {6 [33,3%]). A vi-
laszadok kozil 16 £6 (48,5%) volt a vizsgalat id6pontja-
ban hallgatdja valamilyen oktatasi intézménynek (altald-
nos iskola, szakiskola, gimnazium, egyetem), koziiliik a
tobbségnek nem okozott gondot a latidssériilése a tanu-
lisban (9 személynek [27,3%] soha, 6 f&nck [18,2%]
mindig, 1 fének [3,0%] néha). Vizsgilatunk id6pontja-
ban 17 £6 (51,5%) nem volt hallgatéja oktatasi intéz-
ménynek, ezért ez a kérdés rajuk nem volt vonatkoztat-
haté.

A 20 év feletti korosztilybol 14 {6 (42,4%) dolgozott
a kérdé6iv kitoltésekor killonféle munkahelyeken. A va-
laszaddk felének nem okozott gondot a latdssériilés a
munkavégzésben (7 f6nek [21,2%] soha, 3 f6nek [9,1%]
mindig, 4 t6nek [12,1%] néha okozott gondot). 19 fére
(57,6%) nem volt vonatkoztathat6 a kérdés, mivel mun-
kahelyen nem dolgoztak.

Kérdéiviink 16. kérdése a segitség, illetve timogatas
mindennapi életben val6 sziikségességére kérdezett ra.
A vilaszadok koziil 29 6 (87,9%) az otthoni napi rutin-
ban soha nem igényelt segitséget, 24 {6 (72,7%) az isko-
laba/munkaba jutishoz soha nem tartott igényt segit-
ségre, ¢és 17 t6 (51,5%) soha nem kért segitséget a
kilonbozé tevékenységekben (vasarlas, sport, étterem,
rendezvények) val6 részvételhez.

A nagykortak (17 személy [51,5%]) esetén azt is cle-
meztiik, hogy van-e sziikség segitségre orvosi vizsgalatra
torténd eljutishoz: 14 6 (82,3%) soha, 2 {6 (11,7%)
néha, mig 1 f6 (5,8%) mindig kért ehhez segitséget. Uj
teladat elvégzéséhez, illetve idegen helyre torténd elju-
tishoz 14 f6 (42,4%) soha, 11 t6 (33,3%) néha, 4 {6
(12,1%) pedig mindig kért segitséget.

Megyvizsgaltuk azt is, hogy milyen gyakran hasznaltak /
nem hasznaltak gyengénldtok szamara késziilt eszkozo-
ket/segédeszkozoket a mindennapi életben a vizsgalt
aniridias személyek. Soha nem haszndlt gyengénlato-se-
gédeszkozt 29 6 (87,8%) kommunikiciondl, 23 {6
(69,7%) utazésndl, 20 t6 (60,6%) tirsadalmi tevékenysé-
gekben vald részvételnél, 18 t6 (54,5%) tanulds/munka
soran. A gyengénlité eszkozoket/segédeszkozoket
hasznalok koziill mindossze 3 f6nek (3%) volt specidlis
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segédeszkoz a birtokdban (2 olvaségép, 1 tavesGszem-
iveg). A rendelkezésre dll6 eszkozt elsésorban az iskola-
ban probaltak hasznilni, ezek alkalmazdsa azonban a
valaszadok megjegyzése szerint nem valt be. A valasz-
adok tobbsége okostelefont hasznalt segitségnek (14 {6
[42,4%] ezzel kapcsolatos megjegyzést tevd koziil 13 {6
[39,4%]).

A 16. kérdés 3. alpontjira (,,Sziikségem van valakire,
aki segit, hogy részt vehessek tarsadalmi tevékenységek-
ben”) és a 19. kérdés 2. alpontjara (,,Milyen gyakran van
sziiksége vagy timaszkodik gyengénlitd eszkozok/se-
gédeszkozok hasznalatira szocidlis tevékenységek so-
ran?”) adott valaszok szignifikidns, pozitiv korreldciét
mutattak az életkorral (p = 0,002 és p = 0,039). Az
egyéb kérdésekre, illetve alpontokra adott vilaszok ese-
tén szignifikdns korrelacié az életkorral nem volt igazol-
hato.

Megbeszélés

Az ,EU COST Action ANIRIDIA-NET” Euré6pa tobb
orszagara kiterjedd felmérést készit, melynek célja a be-
tegek szemszogébdl megérteni, hogyan befolyasolja a
congenitalis aniridaval él6 személyek latassériilése e bete-
gek mindennapi életét, illetve milyen segédeszkozok all-
nak rendelkezésiikre. Jelen munkank a kérddSivre adott
valaszokat a betegek tekintetében Magyarorszagon
elemzi.

A megkérdezettek tobbsége gy vélte, hogy a szemé-
lyes kommunikacié az iskolatdrsakkal (48,5%), illetve a
munkahelyi kollégakkal (33,3%) soha nem okoz nehé-
zséget latassérilése miatt (Osszesen 81,8%). A tobbség-
nek (56,3%) a latassériilése nem okozott gondot a tanu-
lisban ¢és a munkavillalok felének (a megkérdezettek
21,2%-a) a munkavégzésben sem (Osszesen 77.5%).
A valaszadok 87,9%-a az otthoni napi rutinban, 72,7%
iskolaba/munkéiba jutishoz és 51,5% kiilonbozé tevé-
kenységekben valé részvételhez soha nem igényelt segit-
séget.

Hétkoznapi tevékenységeink soran rendkiviil gyakran
hasznaljuk latdsunkat. Latdssériilteknél a mindennapi
¢lethez sziikséges feladatok (napi higiénia, 6ltozkodés,
utazds, vasarlds stb.) végrehajtisa nehéz lehet. A latdssé-
riilés nélkiil él6kben fel sem meriil az a gondolat, hogy
egy latassérilt szamdra akdr egy nagyon egyszerd feladat
elvégzése is nehézséget okozhat. Ahhoz, hogy a minden-
napokban a latassériltek egyedil, segitség nélkil végez-
7€k tevékenységeiket, tobbéves tanuldsra és felkészitésre
van sziikség. Hazankban a latdssériilt gyermekek rehabi-
litacidja tobb mint 100 éves multtal rendelkezik. A sa-
lyos fokban latassériiltek 6ndlléd életre vald felkészitése a
Vakok Allami Intézetében (www.vakokintezete.hu) tor-
ténik. Itt lehet&ség van elemi rehabilitaciora, felmérések-
re, vizsgalatokra, rehabiliticios ellatasra és rehabilitacios
céla lakéotthon haszndlatdra, apolist-gondozast nyujtd
cllitdsra, valamint nappali ellitdsra is. Tovabbi elérhetd
szolgaltatisok a foglalkoztatds terén nyujtott segitség,
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mozgasterdpia, szocidlis és mentalhigiénés szolgiltatis,
valamint szabadidG-szervezés. Cél a latassériilteknek
minden sziikséges segitséget megadni, ugyanakkor elvar-
ni az érintett személyektdl, hogy megtanuljik és elvégez-
z¢ék mindazt, ami latassériiltként lehetséges [8]. Termé-
szetesen velesziletett latdssérilt gyermekek esetén
nagyon fontos a csaladi hattér is, hiszen csak megfelelGen
tdmogatd hattérre timaszkodva valhat a latassériilt gyer-
mekbdl egészséges onbizalommal rendelkezd fiatal [9,
10].

A Vakok Allami Intézetének fenti munkdja mellett a
gyengénlatok specidlis alapfokti oktatisa hazankban
1928-ban kezd6dott meg. Ennek helyszine kezdetben a
Vakok Intézete, majd késébb, kiilon intézményként a
Gyengénlatok Altalinos Iskoldja (www.gyengenlatok.
hu) lett. Az iskoldban a gyermekek nevelésében, oktatd-
siban és apolasaban szaktanirok, gyégypedagdgusok,
gyermekorvos, szemész, pszichologus, védénd, logopé-
dus és gyégytorndsz vesz részt. A Gyengénlitok Altali-
nos Iskoldjanak tanterve igazodik a Nemzeti alaptanterv-
hez, ezzel atjarhatésigot biztositva a konvencionailis
iskolak felé. Ugyanakkor a Nemzeti alaptanterv kovetése
mellett a Gyengénlaték Iskolaja rehabiliticiés foglalko-
zasokat is biztosit (latdsnevelés, tdjékozodas, kozlekedés,
Braille-iras-olvasas, onellatasra felkészités). A jelen mun-
kaban szereplé kérdéivet kitolts 33 személy koziil 7 £6
(21,2%) jart korabban, illetve 3 {6 (9,0%) jar jelenleg is a
Gyengénlatok Altalanos Iskoldjaba (6sszesen 10 6
[30,3%]). 23 {6 (76,6%) integrailt oktatds formdjiban tel-
jesitette a hazai alapfokt oktatas tantervét. Betegeinknél
nem gytjtottiink adatot arrél, hogy a Vakok Allami Inté-
zetében milyen aranyban volt lehet8ségiik ez idaig segit-
séghez jutni. Ugyanakkor az a megfigyelés, hogy a con-
genitalis  anirididas  betegek tobbsége a  kilontéle
élethelyzetekben viszonylag jol boldogul, nem meglepd,
hiszen velesziiletetten latassériilt személyeknél ezt mar
tobbszor leirtik az irodalomban [9].

A latdssériilt emberek mindennapi életének megkony-
nyitésére szamos segédeszkoz 4ll rendelkezésre. Ilyenek
a nagyitok (digitilis nagyito, szemiivegnagyitd, kézi na-
gyitd, asztali videonagyité és -felolvasé késziilék, hor-
dozhat6 videonagyitd), felolvasokésziilékek, felolvasoka-
merak, hangoskonyvek, beszél6 segédeszkozok (asztali
és karora, konyhai mérleg, személymérleg, vérnyomas-
mérd, vércukormérd, lazmérd, szinfelismerd, fényerds-
ségjelzd, beltéri-kiltéri h6mérd), irdfiizetek, irdlapok.
Mindezen segédeszkozok beszerzésében hazankban a
Magyar Vakok és Gyengénlatok Orszagos Szovetsége
(https:/ /www.mvgyosz.hu/amit-adunk-hu/latasserul-
teknek-hu) segit az érintetteknek.

Congenitalis aniridids betegeink koziil soha nem hasz-
nalt gyengénlatd-segédeszkozt 87,8% kommunikacio-
nal, 69,7% utazdsnil, 60,6% tarsadalmi tevékenységek-
ben valé részvételnél, 54,5% tanulds/munka sordn, és
mindossze 3%-nak volt specidlis segédeszkoz a birtokd-
ban. Ez részben ismét magyarizhaté azzal, hogy a vele-
szliletett latassérilt személyek jobban elboldogulnak a
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mindennapi életben, mint szerzetten latdssériilt tarsaik
[9]. Ugyanakkor a kiilonféle specialis segédeszkozok el-
érhetGségérdl Eurdpaban, illetve hazankban nem talal-
tunk kordbban megjelent tanulmanyt.

A megkérdezettekbdl 26 {6 (78,8%) normalszamito-
gépet, mig 29 6 (87,9%) normal-mobiltelefont (,,0kos-
telefont”) tudott hasznilni. Napjainkban a szimitastech-
nikai  eszkozok, okostelefonok  haszndlata  egyre
elterjedtebb. Tobbféle képernyolvasd és szamitogépes
nagyitéalkalmazds létezik, igy hazankban képerny&olva-
s6 szoftverck a JAWS (Job Access With Speech) és az
NVDA (NonVisual Desktop Access). A forgalomban
1év6 képernybnagyitd szoftvereck a MAGic és a Zoom-
Text, melyek a szamitégép-monitoron latottakat felna-
gyitjak, valamint a feliilet szine és a nagyitis mértéke
megyvilaszthat6 a segitségiikkel. Emellett az okostelefo-
nokon is elérhetS képernyénagyitod, -olvaso, illetve hang-
vezérlési funkcio is. A fentiek alapjan érthetd, hogy a 1a-
tassériiltek tobbsége szamitégépet hasznil (78,8%), és
nagy résziik a munkajat is ezen végzi.

Ugyanigy az okostelefonokon elérhet$ alkalmazasok,
legt6képpen a hangvezérlési funkcié nagy segitség, akdr
stilyosan latassériiltek szamara is. Eppen ezért nem meg-
lepd, hogy az altalunk vizsgalt congenitalis aniridids be-
tegeknél szintén az okostelefon volt a leggyakrabban
hasznalt, konnyen clérheté segédeszkoz (42,4%) [11].

A 16. kérdés 3. alpontjira és a 19. kérdés 2. alpontjara
adott vilaszok szignifikins, pozitiv korrelacidja az élet-
korral arra utal, hogy vasarlasnal, sportnal, étteremben és
rendezvényeken az ,,id6sebb”, aktiv felnétt korosztaly
nagyobb segitséget igényel, és szocidlis tevékenységek
sordn ez a korosztily haszndl segédeszkozoket a legna-
gyobb ardnyban. Nagyon fontos az érintett személyek
megfelel6 segédeszkozokkel, id6ben torténd ellatasa, hi-
szen igy tudjuk életmindségiiket megfelel§en javitani.

Kovetkeztetés

A

Elmondhatjuk, hogy noha az aniridia csokkent lat6éles-
séggel jar, a congenitalis aniridids személyek tobbsége,
kilonosen gyermekkorban, szemészeti panaszai ellenére
nehézség nélkiil elboldogul a személyes kommunikaci6-
ban és kiilonféle élethelyzetekben. A gyengénlito-segéd-
eszkozok fontos segitséget jelenthetnek szdmukra fel-
néttkorukra, illetve az életkor elérehaladtaval.

Anyagi tamogatds: Munkdnk a ,,COST action CA18116”
(www.aniridia-net.eu) része. A Dr. Rolf M. Schwiete
Zentrum munkajit a Dr. Rolf M. Schwiete Alapitvany
timogatta. A timogatoknak a kutatomunka megterve-
zésében, annak kivitelezésében és a kézirat elkészitésé-
ben nem volt szerepiik.

Szerzoi munkamegosztas: Cs.M., N.A., KKK, N.O.,
KXKr., BM., Sz.A., Cs.A., KKi, Sz.D., C. M., TK,
M.E., Sz.N.: Adatgytjtés. Cs.M., S.T., D.H., L.N.,
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G.C., M.E., Sz.N.: Irodalomgytjtés. Cs.M., S.T., D.H.,
Sz.N.: Statisztikai elemzés. Cs.M.; S.T., N.Z.Zs., M.E.,
Sz.N.: Kézirat szovegezése és javitisa.

FErdekeltségek: A szerzGknek nincsenek érdekeltségeik.
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»Nihil peccant oculi, si animus oculis imperat.”
(Nem vét a szem, ha az ész parancsol neki.)
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