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A cystás fibrosisban szenvedő betegek várható élettartama jelentősen megnőtt az utóbbi évtizedben, egyre több be-
teg képes saját gyermeket vállalni. Célunk a cystás fibrosisban szenvedő várandós nők perinatalis és anyai történései-
nek felmérése saját eseteink és az irodalmi adatok alapján. 14, cystás fibrosisban szenvedő nő 16 várandósságáról 
számolunk be. Rögzítettük a várandósok életkorát, testtömegét, testmagasságát, testtömegindexét, légzésfunkciós 
értékeit a graviditás kezdetén és végén. Az anyai átlagéletkor szüléskor 21,6 (18–25) év volt. Az anyák graviditásának 
kezdetén a testmagasság átlaga 162 (150–175) cm, a testtömeg átlaga 57,6 (42–72) kg, a testtömegindex átlaga 21,4 
(19,1–23,2) kg/m2 volt. A graviditás végén a testtömeg átlaga 62 (39–76) kg, a testtömegindex átlaga 23,6 (21,3–
24,1) kg/m2 volt. A graviditás alatti súlygyarapodás átlaga 8 (1,5–21,5) kg volt. A légzésfunkciós értékek a graviditás 
kezdetén 2 betegnél voltak beszűkültek. A graviditás alatt még 2 beteg légzésfunkciós értékei csökkentek. A sikeres 
graviditások száma 13 volt. 1 anya kétszer szült. A koraszülések száma 1 volt. A várandósság átlagosan a 38. (34–40.) 
gestatiós hét után 7 esetben császármetszéssel, 6 esetben hüvelyi szüléssel fejeződött be. A vetélések száma 3 volt. 
Az Apgar-pontszám minden esetben normális volt. 13 gyermek közül 11-nél a verejtékteszt nem volt emelkedett. 
2  gyermeknél magas verejtékértékek voltak, egyikük c.1521_1523delCTT-heterozigóta, a másiknál génmutációt 
nem tudtunk igazolni. A cystás fibrosisban szenvedő nők általában jól tolerálják a várandósságot az esetek többsé
gében. A kórosan beszűkült tüdőfunkcióval, alacsony tápláltsági állapottal és cukorbetegséggel rendelkező nők na-
gyobb valószínűséggel számíthatnak káros következményekre. Az újszülöttek prognózisa általában jó, de számítani 
kell a koraszülés és a kis súllyal születés gyakoribb előfordulására. Ideális esetben a várandósságot előzetes tanácsadás 
útján kell megtervezni, és speciális cystás fibrosis csoportnak kell a várandósok ellátását figyelemmel kísérni, ideértve 
a cystás fibrosis kezelésében jártas szülészeket is. Kisszámú saját adatunk retrospektív elemzése megerősíti az irodalmi 
adatok tanúságait.
Orv Hetil. 2021; 162(28): 1129–1136. 
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Pregnancy in women with cystic fibrosis 

14 case reports and literature review

The life expectancy of patients with cystic fibrosis has increased significantly in the last decade, with more and more 
patients being able to have their own children. The aim of our study was to assess the perinatal and maternal outcome 
of pregnant women with cystic fibrosis based on our own cases and literature data. We report 16 pregnancies in 14 
women with cystic fibrosis. We recorded the age, body weight, height, body mass index, and respiratory function 
values of pregnant women at the beginning and end of pregnancy. The mean maternal age at childbirth was 21.6 
(18–25) years. At the beginning of maternal pregnancy, the mean height was 162 (150–175) cm, the mean body 
weight was 57.6 (42–72) kg, and the mean body mass index was 21.4 (19.1–23.2) kg/m2. At the end of pregnancy, 
the mean body weight was 62 (39–76) kg and the mean body mass index was 23.6 (21.3–24.1) kg/m2. The weight 
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gain under pregnancy was mean 8 (1.5–21.5) kg. The respiratory function values at the onset of pregnancy were 
narrowed in 2 patients. During pregnancy, the respiratory function values of 2 more patients decreased. The number 
of successful gestations was 13. A mother gave birth twice. The number of premature births was one. The pregnancy 
after the mean 38. (34–40.) gestational week was completed in 7 cases by cesarean section and in 6 cases by vaginal 
delivery. The number of miscarriages was 3. The Apgar score was normal in all cases. In 11 of 13 children, the sweat 
test was not elevated. 2 children had high sweat values, one of them is heterozygous with c.1521_1523delCTT, the 
other could not prove a gene mutation. Women with cystic fibrosis generally tolerate pregnancy well, in most cases. 
Women with poor lung function, low nutritional status, and diabetes are more likely to expect adverse consequences. 
The outcome of the newborns is good in general, but a common occurrence of premature birth and low birth weight 
is to be expected. Ideally, pregnancy should be planned through prior counseling and the care of pregnant women 
should be monitored by a specialized cystic fibrosis team, including obstetricians experienced in the treatment of 
cystic fibrosis. A retrospective analysis of our own small-number data  confirms the evidence from the literature data. 
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Rövidítések
BMI = (body mass index) testtömegindex; CFDM = cystás fib-
rosissal összefüggő diabetes mellitus; CFLD = (cystic fibrosis 
liver disease) cystás fibrosishoz társuló májbetegség; CFTR = 
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator) cystás 
fibrosis sejtmembrán konduktancia szabályozó; FEF = (forced 
expiratory flow) maximális középkilégzési áramlás; FEV1 = 
(forced expiratory volume in 1 second) forszírozott kilégzés 
során 1 másodperc alatti levegőtérfogat; FVC = (forced vital 
capacity) erőltetett vitálkapacitás; IGF = (insulin-like growth 
factor) = inzulinszerű növekedési faktor; IGT = (impaired glu-
cose tolerance) csökkent glükóztolerancia; IVF = in vitro ferti-
lizáció; PI = (pancreatic insufficiency) pancreaselégtelenség

A cystás fibrosis diagnosztizálása és kezelése terén elért 
haladás javuló életminőséget és megnövekedett túlélést 
eredményezett. Jelenleg az amerikai, cystás fibrosisban 
szenvedő betegek várható túlélése 41,7 év, és a becslések 
szerint a 2000-es években született, cystás fibrosisban 
szenvedő csecsemők 50 éves korukon túl fognak élni 
[1]. A betegség korai diagnózisa, komplex gyermekgyó-
gyászati és felnőttkori kezelése, gondozása lehetővé te-
szi, hogy a cystás fibrosisban szenvedő legtöbb nő képes 
legyen a várandósság vállalására és élő, egészséges újszü-
lött világrahozatalára [2]. A cystás fibrosisban szenvedő 
nők lokális és szisztémás hátterű szubfertilitásának új te-
rápiás megközelítése is hozzájárul ehhez [3]. E tények 
magyarázzák Fair és mtsai cystás fibrosisban szenvedő 
felnőtt nőbetegek körében végzett vizsgálati eredménye-
it, miszerint a nők 72%-a fontosnak tartja a gyermekvál-
lalást [4].

A várandósság alatt bekövetkező fiziológiás klinikai 
változások felerősödése, a terhelés fokozódása elsősor-
ban a graviditás előtti pulmonalis állapottól, a malnutri-
tio mértékétől és a kapcsolódó cystás fibrosis szövőd
ményektől – cystás fibrosishoz társuló diabetes, máj- és 

epeműködési zavar, bakteriális kolonizáció, légzőszervi 
infekciók/exacerbatiók – függ. Mindezek veszélyeztet-
hetik a várandósság egészséges lezajlását. A tudatosan 
tervezett, a betegségtől függően ideális életkorban bekö-
vetkező, várhatóan eredményes lefolyású graviditások 
eléréséhez a cystás fibrosist kezelő teamnek serdülőkor-
ban fel kell készítenie az ifjakat. A cystás fibrosisban 
szenvedő fiatal nőknek ismerniük kell betegségfüggő 
speciális reproduktív egészségi problémáikat (későbbi 
pubertás, csökkent fertilitás) [5]. Fontos, hogy megfele-
lő időben tájékozódhassanak a betegségükből eredő kö-
vetkezményekről (a várandósság anyai és magzati kocká-
zatairól), valamint a gyermeket érintő esetleges genetikai 
kockázatról [6, 7]. A nem kívánt graviditás megelőzése 
érdekében tisztázni kell, hogy a várandósság védekezés 
nélkül bekövetkezhet [8], különösen a CFTR-modulá-
torok alkalmazása mellett [9]. A közelmúltban megje-
lent közlemények a várandósság létrejöttének és szövőd-
mény nélküli lefolyásának javuló arányáról számoltak be. 
A várandósság a betegek többségében nem idéz elő 
azonnali vagy középtávú állapothanyatlást [10]. A sú-
lyos, krónikus tüdőérintettség és a malnutritio, a cystás 
fibrosis szövődmények (CFDM, CFLD, bakteriális kolo-
nizáció, pulmonalis infekciók/exacerbatiók) azonban 
napjainkban is rizikót jelentenek mind az anya, mind a 
magzat számára. Ez az állapot a kezelőteam és a beteg 
gondos, előzetes, közös mérlegelését igényli a fogantatás 
előtt [11].

Célunk a cystás fibrosisban szenvedő nők graviditásá-
nak perinatalis és anyai hatását felmérni saját tapasztala-
taink és az irodalmi adatok alapján. Az összefoglalást az 
is indokolja, hogy a hazai irodalomban eddig kevés köz-
lemény foglalkozott a témával [12–14]. Ugyanakkor a 
gyakorló orvos a jövőben várhatóan gyakrabban szembe-
sül cystás fibrosisban szenvedő serdülővel vagy várandós 
beteggel.
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Betegek és módszerek

A Borsod-Abaúj-Zemplén megyei Központi Kórház és 
Egyetemi Oktatókórház Velkey László Gyermekegész-
ségügyi Központjában 42 éve működik cystás fibrosis 
kezelő központ. A speciális, felnőtteket ellátó osztály lét-
rejöttéig (2015) a betegeket a diagnózis felállításától 20 
éves korig kezeltük. 1996-ban hazánkban a második 
cystás fibrosis felnőttközpont Miskolcon kezdte meg 
működését, de rövid fennállás után átszervezték. 2015 
óta ismét folyamatosan megvalósulhat a fiatal felnőttek 
transzmissziója speciális miskolci ellátóhelyre. A köztes 
időben a leányokat úgy adtuk át a felnőtt-alapellátásba, 
hogy ismerték a gyermekvállalás optimális kritériumait, a 
partnerrel kapcsolatos teendőket, illetve kértük, hogy si-
keres graviditást követően jelentkezzenek újszülöttjeik-
kel a rendelésünkön. Jelen feldolgozásunkban az 1974 
és 2001 között született, általunk kezelt és gondozott, 
cystás fibrosisban szenvedő nők sikeres graviditásainak 
lefolyását vizsgáltuk meg. A retrospektív felmérés során a 
betegek általunk készített orvosi dokumentumait, vala-
mint szülési/születési zárójelentéseit értékeltük. A jelen 
állapotról telefonos interjúk segítségével tájékozódtunk. 
A cystás fibrosis diagnózisának felállítására légúti és ente-
ralis tünetek, valamint kóros tartományba eső verejték-
NaCl-tartalom (>60 mmol/l) miatt került sor, a kórle
folyás nyomon követése során megerősített módon. 
A genetikai vizsgálat minden esetben megtörtént, több-
ször ismételten. Az akkori lehetőségek szerint 2, 5, majd 
8 gyakori mutáció vizsgálatára volt mód. Jelenleg a pozi-
tív verejtékteszttel bíró betegek esetében már a leggya-
koribb 38 kaukázusi mutációra történnek vizsgálatok. 
14, cystás fibrosisban szenvedő nő 16 várandósságáról 
számolunk be. Az érintett édesanyák negyede vallotta 
azt, hogy tervezett második gyermeket, de végül ez nem 
valósult meg, kivéve 1 esetet. Az érintett betegeknél a 
diagnózist átlagosan 3,9 éves korban állítottuk fel, a cys-
tás fibrosisra gyanús klinikai és laboratóriumi vizsgálati 
eredmények alapján. A kórlefolyás nyomon követése so-
rán észlelt, cystás fibrosishoz társuló progresszív tünetek 
alapján véglegesítettük a diagnózist. Az általunk gondo-
zott 14 betegnél a Macroduct  verejtékgyűjtő és -elemző 
rendszerrel (ELITechGroup, Puteaux, Franciaország) 
mért verejték-NaCl-érték átlaga 83 (60–129) mmol/l 
volt. A leggyakoribb c.1521_1523delCTT (régebbi nó-
menklatúra: F508del) kaukázusi génmutációt 6 érintett 
beteg hordozza (1. táblázat). A betegeink graviditásá-
nak kórlefolyását tükröző adatok átlagértékei mellett zá-
rójelben feltüntetjük a szélsőértékeket is. Az adatokat 
részben táblázatok segítségével ismertetjük. 

Eredmények 

Gondozásunk alatt 14, cystás fibrosisban szenvedő anyá-
nak 16 graviditásból 13 élő gyermeke született. Egy 
édesanyának 2 sikeres graviditása volt. A megterméke-
nyülés 1 alkalommal IVF után, a többi esetben spontán 

következett be. 1 spontán és 2 művi abortusz volt. Az 
utóbbiak közül az egyik anatómiai fejlődési rendellenes-
ség miatt, a másik az anya kérésére történt. A betegek 
jelenlegi átlagéletkora: 34,5 (19–46) év. Az élő gyer
mekük születésekor az anyák átlagéletkora 21,6 (18–25) 
év volt. A menarche átlagideje 13,6 (12–16) év volt. 
A várandósság sikerét meghatározó előzetes szomatikus 
paramétereket, valamint azok graviditás alatti változását 
a 2. táblázatban foglaljuk össze. A légzésfunkció a váran-
dósság előtt 12 betegből 10 esetben fiziológiás volt. 
2 beteg esetében voltak patológiás értékek. A 2-es szá-
mú  betegnél: FVC 55,6%, FEV1 50,0%, FEF 25–75: 
30,0%; a 6-os számú betegnél: FVC 63,0%, FEV1 47,0, 

1. táblázat Betegek genetikai, verejtékeredményei és életkora

Betegek / 
születési év, 
hónap 

Genetika Verejték, 
Macroduct 
(mmol/l)

Élekor 
jelenleg / 

szüléskor (év) 

  1) 1974. 09. c.1521_1523delCTT / 
ismeretlen

    60 46/22

  2) 1975. 05. c1521_1523delCTT / 
c1521_1523delCTT

>110 21/18

  3) 1976. 03. Ismeretlen / ismeretlen     60 44/25

  4) 1978. 11. Ismeretlen / ismeretlen     60 42/22

  5) 1979. 02. Ismeretlen / ismeretlen     60 41/20

  6) 1983. 02. c1521_1523del CTT / 
2143delT

    88 37/24

  7) 1986. 04. Ismeretlen / ismeretlen     89 34/25

  8) 1987. 04. c1521_1523delCTT / 
ismeretlen

  129 33/21

  9) 1990. 05. c.1521_1523delCTT / 
pT5821

    66 30/21

10) 1995. 06. Ismeretlen / ismeretlen     94 25/20

11) 2001. 01. c.1521_1523delCTT / 
ismeretlen

    92 19/18

12) 1997. 07. Ismeretlen / ismeretlen     90 29/19

Kóros verejtékérték: 1) emelkedett: ≥60 mmol/l, 2) egyedül is diag-
nosztikus értékű ≥80 mmol/l. A c.1521_1523delCTT régebbi nó-
menklatúrája: F508del

2. táblázat A betegek auxológiai paraméterei 18 éves korban és azok válto-
zása a várandósság alatt

Auxológiai paraméterek
átlag (szélsőértékek)

18 éves 
korban

A graviditás
kezdetén

A graviditás 
után 1 évvel 

Testmagasság (cm) 162 
(150–175)

162 
(150–175)

162 
(150–175)

Testtömeg
(kg)

51,6 
(40–67,5)

57,6 
(42–72,1)

62 
(39,2–76)

BMI
(kg/m2)

19,5 
(17,4–20,6)

21,4 
(19,1–23,2)

23,6 
(21,3–24,1)

Graviditás alatti 
súlygyarapodás (kg)

 8  
(1,5–21,5)

BMI = testtömegindex
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FEF 25–75: 21,0%. A graviditás alatt a 2 beszűkült lég-
zésfunkciójú nőbeteg mellett másik 2 beteg értékei is 
csökkentek. A 2-es számú betegnél: FVC 60,8%, FEV1 
52,0%, FEF 25–75: 29,0%; a 6-os számú betegnél: FVC 
63,0%, FEV1 53,0%, FEF 25–75: 29,0%. Továbbá a 8-as 
számú betegnél: FVC 85,0%, FEV1 90%, FEF 25–75: 
75%; a 11-es számú betegnél: FVC 82,0%, FEV1 83,0%, 
FEF 25–75: 71,0%. Az utóbbi 2 beteg a jó prognózisú, 
a másik 2 a magas rizikójú csoportba tartozott. Szülés 
után 2 éves nyomon követés szerint az anyák állapota 
stabil. A betegek közül 1 halálozott el időközben bal-
esetben, a többiek nevelik gyermekeiket.

A 13 élő, egészséges gyermek átlagosan a 38. (34–40) 
gestatiós héten született, 6 per vias naturales, 7 sectio 
caesareaval. A fiú újszülöttek (n: 5) átlagos születési sú-
lya 3460 (2800–4000) g, a lányoké (n: 8) 3090 (2150–
3700) g volt. Koraszülés 1 esetben történt. 9 gyermek 
szopott átlagosan 3,3 (1,5–6) hónapig. 13 gyermek kö-
zül 11-nél a verejtékteszt nem volt emelkedett. 2 gyer-
meknek volt emelkedett a verejtékszintje. Az egyiknél 
génmutációt nem sikerült kimutatni, míg a másiknál a 
c.1521_1523delCTT-mutáció igazolódott. Az utódok 
átlagéletkora 13 (4–26) év. 

Megbeszélés

A múlt század második felében, szerény terápiás lehető-
ségek mellett, a cystás fibrosisban szenvedő nők váran-
dóssága koraszüléssel és az anya szülés utáni korai halálá-
val végződött. Kent és mtsai összefoglalták az 1960-as 
évek eredményeit. 162 nő 217 várandósságának elemzé-
se során megállapították, hogy a graviditások 4,6%-a 
spontán vetéléssel és 24,3%-a koraszüléssel fejeződött 
be. Ebben az időben a cystás fibrosisban szenvedő anyák 
szülés utáni medián túlélése kevesebb volt, mint 5 év, bár 
az anyai halálozási arány nem haladta meg a korban azo-
nos, gyermeket nem vállaló, cystás fibrosisban szenvedő 
nőkét. Az anyák 13,6%-a halt meg a szüléstől számított 2 
éven belül. A perinatalis csecsemőhalálozási arány 7,9% 
volt. A lehangoló eredmények összefüggésben álltak a 
graviditás alatti, 4,5 kg-nál kisebb súlygyarapodással és a 
FEV1<50% értékkel [15]. Nagyobb statisztikai adatok 
szerint egyértelművé vált, hogy a cystás fibrosisban szen-
vedő várandós nők két csoportra oszthatók. Az első, jó 
prognózisú csoportban a graviditás sem az anya, sem a 
magzat/utód számára nem jelent kockázatot. A másik 
csoport nagy rizikójú, melyben emelkedik az anyai és a 
magzati morbiditás, mortalitás, fokozott a koraszülési 
arány. A két csoport között szignifikáns különbség volt a 
tápláltsági állapot (a pancreaselégtelenség [PI] mértéké-
től függően), a Shwachman klinikai és a Brasfield radio-
lógiai pontszámok (<80), valamint a légzésfunkciós ér
tékek (≤50 FEV1%) között. Ez alapján a graviditás 
elkerülését, illetve megszüntetését támogatták a magas 
rizikójú csoportban. Ugyanakkor pontos kritériumokat 
fektettek le a kalóriabevitel mennyisége és minősége te-
kintetében a várandósok számára [16]. A későbbi évek-

ben a cystás fibrosisban szenvedő betegek várandóssá
gának egyre javuló eredményeiről számoltak be. Ezt 
segítette a bővülő terápiás lehetőségeken túl az is, hogy 
több nemzeti és regionális (például európai) nyilvántar-
tást hoztak létre. Az adatgyűjtés módszertanának javítása 
és elemzése hasznos információkkal bővítette a cystás 
fibrosisban szenvedő betegek terápiáját és kórlefolyásuk 
követését [17, 18].

A 2000-es évektől kezdődően a betegek azonos elvek 
szerinti gondozása, az agresszív, célzott antibiotikumte-
rápia bővülő módjai és készítményei, a táplálásterápia 
számos lehetősége, az infekciókontroll, valamint a szülé-
szeti és az újszülöttellátás korszerűsödése miatt a cystás 
fibrosisban szenvedő fiatal nők sokkal jobb szomatikus, 
cardialis és pulmonalis statusban kerülnek nemzőképes 
korba, bátrabban és biztonságosabban terveznek csalá-
dot. Mindez magyarázza a tovább javuló anyai és magza-
ti eredményeket. A koraszülés, az intrauterin növekedési 
visszamaradottság, a császármetszés azonban továbbra is 
gyakori maradt, főleg a graviditás előtti rossz anyai álla-
pot eseteiben [16, 19, 20–22]. A cor pulmonale és a sú-
lyos pulmonalis hypertonia változatlanul ellenjavallata a 
terhességnek. A ventilatiós elégtelenség, a krónikus, ter-
heléses vagy éjszakai hypoxia, valamint a Burkholderia 
cepacia fertőzés, a 18 kg/m2 alatti BMI relatív ellenjaval-
latai a várandósságnak [22, 23]. 

Napjainkban az anya és a gyermek szempontjából is 
sikeres várandósság érdekében hozzá kell segíteni a szü-
lőket a felelősségteljes döntéshez. Javasolt a következő 
kérdésekre fókuszálni a graviditás előtt és alatt. A váran-
dósság tervezésének időszakában – annak ellenére, hogy 
a cystás fibrosisban szenvedő nők tisztában vannak korlá-
tozott élettartamukkal – célszerű megvitatni, hogy ki ne-
veli a gyermeket a későbbi morbiditás vagy anyai halálo-
zás esetén. Tisztázandó a partner genetikai állapota. A 
magzat cystás fibrosis kockázata attól függ, hogy az apa 
hordoz-e CFTR-mutációt. A cystás fibrosisban szenvedő 
nő gyermeke 100%-ban a cystás fibrosis gén hordozója. 
Annak esélye, hogy az apa a cystás fibrosis gén hordozó-
ja, 1/25. Annak valószínűsége pedig, hogy egy beteg 
anyának beteg gyermeke születik, elméletileg 1/1 × 
1/25 × 1/2, azaz 2/100 = 2%. Amennyiben az utód 
verejtéktesztje pozitív, akkor azt kell tisztázni, hogy be-
teg-e. Abban az esetben, ha betegség nem igazolódott, 
az utód cystás fibrosis heterozigóta. A cystás fibrosis be-
tegség negatív genetikai vizsgálati eredmény után is le-
hetséges, mivel a genetikai szűrés általában nem teljesge-
nom-szekvenálással történik, hanem célzottan a 38 leg
gyakoribb kaukázusi kóros CFTR-mutáció keresésével. 
Várandósság alatt alapvető feladat a tüdő működésének 
és a köpet mikrobiológiájának szoros ellenőrzése. A lég-
zőszervi fertőzések (a krónikus bakteriális kolonizáció) 
agresszív antibiotikumkezelést igényelnek. Így kerülhető 
el a tüdőparenchyma károsodásának, a tüdőfibrosisnak a 
fokozódása. A kezeléshez szükséges célzott antibiotiku-
mok kiválasztása alapos mérlegelést igényel [16]. A ta-
pasztalat azt mutatja, és számos közlemény is ezt tá-
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3. táblázat Az egyes tanulmányokban vizsgált várandósságok eltérő kimenetele

Tanulmányok A vizsgálatok 
időszaka

Graviditás
(n)

Élve születés
(%)

Koraszülés az élve 
születés arányában (%)

Abortusz
(%)

Edenborough et al. [27] 1977–1996   72 70 32 10

Goss et al. [2] 1985–1997 680 74   –   6

Gilljam et al. [23] 1963–1998   92 80   7 12

Gillet et al. [28] 1980–1999   75 85 25   7

Cheng et al. [24] 1989–2004   43 84 44   9

Thorpe-Beeston et al. [29] 1998–2011   48 96 46   4

Saját 1974–2004   16 81 n: 1 n: 3

A koraszülések és a kis súllyal születések aránya elsősorban a vizsgált gravidák légzésfunkciós értékeitől függ; ezek különböző minősége magyaráz-
za a tanulmányok közötti eltéréseket

masztja alá, hogy az antibiotikumkezelés veszélytelen a 
magzatra. A várandósság előtti jó tápláltsági állapot je-
lentős tényező. Ma már a várandósság előtti 22 kg/m2 
BMI ajánlott [16]. Az egészségesek kalóriabeviteléhez 
mérten cystás fibrosisban minimum 120%-ra megemelt 
kalóriabevitel további emelése szükséges, különösen a 
PI-betegek (a cystás fibrosis betegek 90%-a) esetében. Ez 
naponta +300 kcal bevitellel valósítható meg. A megfele-
lő anyagcsere-egyensúlyt a per os étrend-kiegészítők és 
egyes esetekben enteralis táplálás, nasogastricus szonda 
vagy gastrostoma alkalmazásával lehet elérni. A PI-bete-
gek részére ajánlott a zsírban oldódó A-, D-, E- és K-vi-
taminok és az esszenciális zsírsavak folyamatos pótlása, 
valamint a vas adása [24]. A szénhidrát-anyagcsere kont-
rollálása fontos. 10 éves életkor felett évente részletes 
kivizsgálás szükséges, mivel az életkor előrehaladtával 
elsősorban a nőbetegek esetében emelkedik a cystás fib-
rosishoz társuló diabetes (CFDM) gyakorisága. A cukor-
betegség szűrését ezen túl a gestatio 20. hetében foko-
zott gondossággal kell elvégezni. A fennálló anyagcsere-
zavart (IGT, CFDM, gestatiós diabetes) folyamatos el-
lenőrzés mellett inzulinkezeléssel szükséges egyensúlyban 
tartani. A nem megfelelően kontrollált cukorbetegség-
ben gyakori a magzati rendellenességeknek, a macroso-
miának és a következményes vállelakadásnak a kockázata 
a szülés során [25]. A rendszeres ultrahangvizsgálatok és 
a magzati Doppler-vizsgálatok biztosítják az anyai és a 
magzati jóllét/súlygyarapodás ellenőrzését, valamint a 
szülés megfelelő időzítésének meghatározását [26]. Fi-
gyelemmel kísérendő az anyák tüdőfunkciója és a légutak 
akut és krónikus gyulladásai. Mindezek befolyásolják az 
anyai és a magzati kockázat mértékét [26]. A cystás fib-
rosisban szenvedő várandós betegek a harmadik trimesz-
terben rendszeres szülészeti ellenőrzés alatt is állnak a 
cystás fibrosis team által végzett állapotfelmérések és kar-
diológiai kontroll mellett [27]. A közelmúlt közlemé-
nyeiben saját kisszámú vizsgálatunkhoz hasonló eredmé-
nyeket találtunk (3. táblázat) [2, 23, 24, 27–29]. Az 
anyai és a perinatalis kimenetelt a betegek életkora és a 
betegség súlyossága napjainkban is befolyásolja, de a ko-
rábbi megfigyelésekben leírtaknál jóval kisebb mérték-

ben. Az Észak-amerikai Cystás Fibrosis Betegnyilvántar-
tás adatai alapján 680, cystás fibrosisban szenvedő nőnél 
12 éven keresztül vizsgálták a várandósság hatását, és 
összehasonlították 3327 nem várandós, cystás fibrosis-
ban szenvedő beteg eredményeivel. Azt találták, hogy a 
graviditás sem a FEV1 értékét, sem a túlélést nem rontot-
ta, sőt a nagyon rossz tüdőfunkciójú nők túlélése sem 
volt rosszabb, mint a nem várandós, cystás fibrosisban 
szenvedő betegeké [30]. Más közlemények is a megfele-
lő gondozás szerepét hangsúlyozzák a hosszú távú jó 
prognózis érdekében [22, 28]. Brazil szerzők 2003 és 
2016 között nyomon követték a São Paulo-i Egyetem 
szülészeti osztályán szült, súlyos tüdőkárosodással ren-
delkező (FEV1%<60!), cystás fibrosisban szenvedő nők 
várandósságát és újszülöttjeik eredményeit. Adataik azt 
mutatják, hogy a betegek jól tolerálják a várandósságot. 
A betegek és az egészséges kontrollok átlagos gestatiós 
kora és koraszülési aránya, valamint az újszülöttek szüle-
tési súlya hasonló volt. Bár a szülések 75%-a vaginalis 
úton történt, a kontrollhoz viszonyítva gyakoribb volt a 
császármetszés vagy a hüvelyi műtéti beavatkozás [31]. 
A cystás fibrosisban szenvedő nők esetében más szerzők 
is magasabbnak találták a spontán szülés és a műtéti hü-
velyi szülés arányát, mint az egészséges kontrolloknál 
[32]. Burden és mtsai 100%-os hüvelyi szülésről (11 
spontán, 2 vákuumextrakció, 1 fogó) számoltak be 12, 
cystás fibrosisban szenvedő nő 14 szülése kapcsán. Más 
közleményben a várandós nők 71%-ánál a várandósság 
38. hetében a szülés indukciójára volt szükség a cukorbe-
tegség, illetve a légzésfunkciók romlása miatt [33]. Egy 
londoni munkacsoport retrospektív módon 48 várandós-
ságot vizsgált 41, cystás fibrosisban szenvedő nőnél. Fi-
gyelmeztető adatot közölnek, miszerint azok, akiknek a 
FEV1-értéke <40% volt, a szülés utáni 18 hónapon belül 
meghaltak. A rossz légzésfunkcióval rendelkezőknél a 
császármetszés és a koraszülés kockázata nagyobb volt. 
Hangsúlyozzák, hogy a beszűkült tüdőfunkciójú nőket 
időben fel kell világosítani a várható rövidebb élettartam-
ról és a rosszabb szülészeti eredményekről [29]. 

A légzőszervi exacerbatiók és a kórházi ápolás éves 
aránya a cystás fibrosisban szenvedő nők várandóssága 
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alatt a nagy kockázatú csoportban emelkedik. Több 
praenatalis ellenőrzést, több kórházi ápolást és hosszabb 
intravénás antibiotikumterápiát igényelnek [24, 28, 34]. 
A Pseudomonas aeruginosa, a Staphylococcus aureus  és a 
B. cepacia kolonizációk súlyosbítják a tüdőkárosodást, és 
fokozzák az anyai és a magzati rizikót. A graviditáshoz 
társuló fiziológiás változások miatt is csökken a teljes tü-
dőkapacitás és a residualis térfogat. Ennek következmé-
nye a respiratiós alkalosis, a hyperventilatio és a megnö-
vekedett oxigénfogyasztás. Mindez magyarázza, hogy a 
graviditás előtti <60 FEV1% kockázatot jelent a koraszü-
lés, a császármetszés, a tüdőfunkció romlása, a légző-
szervi szövődmények és az anyai korai halál vonatkozásá-
ban [29, 32, 35]. A graviditás alatti változások a jó 
táplálási állapot  megőrzése tekintetében is kihívást jelen-
tenek, miután a graviditás alatt tovább emelkedik a 
mennyiségi és minőségi energiabevitel iránti igény. Az 
életkor előrehaladtával egyre több extrapulmonalis szö-
vődmény társul a betegséghez: cystás fibrosissal össze-
függő IGT, CFDM, CFLD, csökkent csontsűrűség, dis-
talis bélobstrukció és gastrooesophagealis reflux 
betegség. A cystás fibrosisban szenvedő várandós nők-
ben a gestatiós cukorbetegség gyakorisága 14% – maga-
sabb, mint az általános népességben [23, 36]. A cystás 
fibrosisban szenvedő betegek többségénél életük során 
légzési elégtelenség miatt tüdőátültetés, másoknál egyéb 
szervátültetés válik szükségessé, amely meghosszabbítja 
az életüket. A tüdőátültetésen átesett, cystás fibrosisban 
szenvedő nők újabb esélyt kapnak a gyermekvállalásra. 
Fontos szempont a tüdőátültetést követően várandósság 
alatt álló nőknél a bronchiolitis obliterans következmé-
nyeként fellépő légzési elégtelenségnek, a cystás fibrosis 
extrapulmonalis megnyilvánulásainak, különösen a cu-
korbetegségnek a kezelése, valamint az allograft-kilö
kődés veszélyének, az immunszuppresszív terápiának a 
monitorozása. Emellett javasolt a várandósság ideális 
időpontjának megválasztása, ami 2,5–3 évvel a transz
plantáció után adott [37]. A jelenlegi hazai álláspont és 
gyakorlat még a stabil állapotú, transzplantált betegek 
számára is a graviditás elkerülését javasolja.

A cystás fibrosis hatása a magzatra

A várandósság hatása a magzat fejlődésére szintén tanul-
mányok tárgyát képezi mint döntő kérdés a gyermek és a 
család számára. A legfrissebb közleményekben még min-
dig 10–25%-os koraszülési arányról és gyakori alacsony 
születési súlyról számoltak be. Az Apgar-pontszám azon-
ban normális, a veleszületett rendellenességek aránya 
nem növekedett, és a perinatalis halál már ritka [22, 29, 
31, 32, 35, 38]. Patel és mtsai azt a megállapítást tették, 
hogy az általuk vizsgált, cystás fibrosisban szenvedő nők 
gyermekük születésekor szignifikánsan fiatalabbak vol-
tak, mint a kontrollcsoport tagjai (28,7 vs. 32,1 év), és 
közöttük az első graviditás is gyakoribb volt. Mindez 
hozzájárult a jobb anyai és magzati eredményekhez [39]. 
Girault és mtsai az általuk gondozott, cystás fibrosisban 

szenvedő 33 nő várandósságának anyai és magzati kime-
netelét vizsgálták. Az általános lakosságból vett kontroll-
csoporttal (n = 66) történő összehasonlítás során nem 
észleltek különbséget a gestatiós korban (38,1 vs. 38,4 
hét), a születési súlyban, az Apgar-pontszámban, a köl-
dökzsinór-pH-ban és a koraszülések számában (n = 5; 
15,1% vs. n = 7; 10,6%) [32]. A jó perinatalis eredmé-
nyek magyarázhatók a kis esetszámmal, a gravidák fiata-
labb életkorával, első terhességgel (95%), a jobb FEV1- 
(átlag 57,3%) és BMI-értékekkel. Az olaszországi Tosca-
nában 70, cystás fibrosisban szenvedő beteg gyermekei-
nek perinatalis adatait hasonlították össze a regionális 
populációs mintákkal [40], míg egy másik tanulmányban 
az egyesült államokbeli Cleveland város 79, cystás fibro-
sisban szenvedő betege újszülöttjeinek születési súlyát 
hasonlították össze az 1975 és 2005 között születettek 
országos átlagával [41]. A cystás fibrosisban szenvedő 
anyák újszülöttjei mindkét kisszámú betegtanulmány 
szerint kisebb súllyal születtek, mint a nem cystás fibrosis 
populációéi. Ennek okát a szerzők a koraszüléssel ma-
gyarázták. A közelmúltban a szintén egyesült államokbe-
li Washington államban végeztek egy tanulmányt, amely-
ben összehasonlították a cystás fibrosisban szenvedő be-
tegek 170 újszülöttjének születési súlyát nem cystás fib-
rosis betegek 3400 újszülöttjének születési súlyával. 
Megállapították, hogy a betegek újszülöttjeinek születési 
súlya kisebb, mint a kontrolloké: 3031 ± 759 g vs. 3387 
± 581 g [42]. Újabban Dánia (1980 és 2010 közötti) és 
az egyesült királyságbeli Wales (1998 és 2015 közötti) 
nyilvántartási adatai alapján végeztek vizsgálatokat 852, 
cystás fibrosisban szenvedő nő gyermekei között. A ko-
raszülés és az alacsony születési súly aránya ebben a vizs-
gálatban is magasabb volt a cystás fibrosisban szenvedő 
anyák újszülöttcsoportjában (Dánia: 12,7% vs. 5%; 9,4% 
vs. 5,8%; Wales: 11,9% vs. 4,2% és 11% vs. 5,4%). A cystás 
fibrosisban szenvedő betegek újszülöttjei átlagosan 200 
g-mal kisebb súllyal születtek. Kimutatták, hogy a mérsé-
kelten rövidebb gestatiós kornak a születési súlyra gyako-
rolt hatása kb. 40%. Ez arra utal, hogy a cystás fibrosis 
betegség jelentős közvetlen biológiai hatással van a mé-
hen belüli növekedésre [43]. Ez részben magyarázható a 
CFTR-mutáció és a csökkent IGF1-szint közötti össze-
függéssel. Az összefüggést kimutatták cystás fibrosisos 
sertésmodelleken [44], valamint cystás fibrosisos egere-
ken végzett vizsgálatokban [45]. Arra azonban még 
nincs bizonyíték, hogy a génmutáció a méhlepény folya-
dékcseréjét befolyásolná [46]. További kutatásokra van 
szükség, hogy teljes mértékben megértsük a CFTR-mu-
tációk hatását a méhlepény működésére és a cystás fibro-
sisban szenvedő édesanya magzatának fejlődésére. A cys-
tás fibrosisban eleve nagyobb, a graviditás során tovább 
emelkedő minőségi energiaszükséglet fedezésének 
nehézségei is szerepet játszhatnak a magzat elégtelen 
táplálásában és az újszülöttnek a gestatiós időhöz képest 
kisebb születési súlyában.

A CFTR-modulátoroknak (összetett készítmények) a 
2015 óta bizonyos génmutációkban elérhető alkalma
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zása tovább növelheti a cystás fibrosisban szenvedő nők 
várandósságának és sikeres szüléseinek számát. A per os 
készítmények egyik eleme, a potenciátor javítja a CFTR-
klorid transzportját, míg másik tagja, a korrektor, lehető-
vé teszi a CFTR-protein mennyiségének vagy funkciójá-
nak javulását. A magzati fejlődésre gyakorolt hatásukról 
még kevés adat áll rendelkezésre. Az utóbbi években né-
hány esettanulmányban beszámoltak arról, hogy a várat-
lan graviditások alatt alkalmazott CFTR-modulátorok 
mellett a várandósság és a szülés zavartalan volt, az újszü-
löttek egészségesek. Szülés után a szoptatás is sikeres volt 
[46, 47]. Evidenciák hiányában jelenleg e gyógyszeres 
kezelés elkerülését vagy abbahagyását javasolják terhesség 
és szoptatás alatt. A cystás fibrosis modulátorok befolyá-
solhatják a fertilitást, és váratlan terhességeket idézhetnek 
elő, ezért a nőket a kezelés megkezdése előtt tájékoztatni 
kell a kockázatokról és az előnyökről [48–50].

Megállapítások, következtetések

A cystás fibrosisban szenvedő nők, szubfertilitásuk elle-
nére, a korszerű terápia és gondozás eredményeként egy-
re nagyobb számban válnak várandóssá, és növekszik a 
sikeres szülések száma. Az 1960–1970-es években a vá-
randósság prognózisa mind a magzat, mind az anyák te-
kintetében kétséges volt. Az utóbbi két évtizedben az 
eredmények sokat javultak. Amennyiben a cystás fibro-
sisban szenvedő gravida jó vagy mérsékelten csökkent 
légzésfunkciókkal bír, és megfelelő a tápláltsági állapota, 
nincs cukoranyagcsere-zavara, vagy az jól kontrollált, 
életkilátásai megegyeznek a gyermeket nem vállaló, cys-
tás fibrosisban szenvedő nőkéivel. A magasabb rizikójú 
csoport azonban a várandóssága során nagyobb figyel-
met, több kórházi ellátást és egyéb beavatkozást igényel 
a betegség súlyosabb állapota miatt. A gyermeket vállaló 
szülőnek előre tudnia kell, hogy ebbe a csoportba tarto-
zik-e vagy sem. A serdülőkortól az érintett leányokat 
megfelelő tudással kell felvértezni a párválasztásról, a 
gyermekvállalás esetén a betegségük szerinti ideális élet-
korról és klinikai állapotról. A graviditás alatt a tüdőálla-
pot megőrzése, az infekciókontroll, a megfelelő anyai és 
magzati súlygyarapodás és szükség esetén a komplikáci-
ók kezelése, szoros nyomon követése elengedhetetlen. 
Fontos a cystás fibrosis szakértői team és a szülészeti 
ellátást biztosító csoport együttműködése. Még gon
dosabb és szorosabb ellátás szükséges, ha a várandós 
transzplantált. A szülészeti ellátásnak nemcsak a magzat 
egészségét, hanem a várandósságnak az anya betegségére 
gyakorolt hatását is figyelembe kell vennie, különös te-
kintettel a légzésfunkciók hanyatlására. A graviditás előt-
ti rosszabb klinikai állapotú csoportban a koraszülésnek, 
az intrauterin növekedési visszamaradottságnak, a csá-
szármetszésnek a rizikójára továbbra is számítani kell, és 
nem zárható ki hosszabb távon az édesanya állapotának 
hanyatlása sem. Az utódok tartós nyomon követésünk 
szerint egészségesen fejlődnek, még kisebb születési súly 
esetén is.

Anyagi támogatás: A kézirat megírása és a kutatómunka 
anyagi támogatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: A kézirat elkészítésében a szer-
zők azonos mértékben vettek részt. A cikk végleges vál-
tozatát valamennyi szerző elolvasta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.

Köszönetnyilvánítás 
Köszönetet mondunk a Debreceni Egyetem Szülészeti és Nőgyógyá-
szati Klinikájának és Laboratóriumi Medicina Intézetének betegeink 
génmutációs vizsgálataiért. 
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