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A csecsemo- és gyermekgyogyaszat a jovo generacio egészségének megtartasa, a prevencio €s a gyermekeket érintd
betegségek gyogyitasa miatt az egyik fontos teriilete az egészségiigynek. Szamunkra, a gyermekgyogyaszok szamara is
eloirt feladat szakvizsgank megujitasa. Az elmult 5 év soran szdmos tovabbképzd tanfolyamon vehettiink részt, a szak-
vizsga megujitasahoz azonban a Gyermekgyogyaszati Kotelezd Szinten Tartdé Tovabbképzé Tanfolyamon torténd rész-
vétel is sziikséges. Ezt a tanfolyamot ebben az 6téves periodusban utolsd alkalommal szervezziik meg a Semmelweis
Egyetemen a két Gyermekklinika 6sszefogasaval. Helyszine a torténelmi multra visszatekintd I. Sz. Gyermekklinika tan-
terme, ahol a kollégak koziil sokan ismerkedtek meg a gyermekgyogyaszat alapjaival.

A kotelezd szo6 sokak szamara egy kiilsdleg eldirt, elvégzendd feladat, amely kevés ujdonsadggal kecsegtet. A gyer-
mekgyogyaszat az elmult években alapvetd véltozasokon ment 4t itthon és vilagszerte. Ennek megfeleléen tigy gondol-
juk, évrél évre tudunk Gjat mondani és Gjat nytjtani az Ondk szamara. Bamulatos gyorsasaggal fejlédik a diagnosztika és
a terapia is. A hagyomanyos diagnosztikai modszerek mellett az egyre finomabb és pontosabb képalkotas, a funkciot is
feltard képalkotd diagnosztika mellett a molekularis szinti meghatarozasok és modszerek is mindennapossa valtak a gya-
korlatban. A klinikai genetika a kezdeti Iépéseket kovetden szinte minden nap Gjabb és ujabb betegségek hatterében tarja
fel az eltéréseket. A terapia teriiletén eddig alig elképzelhetd 0j lehetdségek allnak rendelkezésre. Bar ezek koziil szamos
még itthon nem elérhetd, de tudni roluk €s alkalmazasukrol szamunkra is sziikséges. Az 0j dolgok széles tarhaza azonban
koszonhetben a hazai gyermekgyogyaszat ismerten és elismerten magas szinvonalanak, itthon is elérhetd.

A Kotelez6 Szinten Tartd Tovabbképzoé Tanfolyamot ezért igyekeztiink érdekessé tenni, hogy a kotelez6 jelleg helyett
az ismeretek felfrissitése és megujitasa legyen az elsddleges cél. A legfontosabb feladata az eldadoknak a mindennapi
gyakorlatban is elérhetd, 0j lehetdségek bemutatasa, megismertetése.

A magyar gyermekorvoslas felkésziiltségét tekintve mindig az élvonalhoz tartozott. Az alapellatdsban ndlunk most is
specialis képzettségli, csecsemo- és gyermekgyodgyasz szakorvosok latjak el a gyermekek nagy részét. Az alapellatas fel-
késziiltségének és a korhazban dolgozo kollégaknak kdszonhetden eredményeink elérik az eurdpai szintet. Az eredmé-
nyek azonban a szakemberek hivatastudatanak és az élethosszig tartd tanulasnak koszonhetéek. Sajnos a rendszervalto-
zast kovetd éveknek az egyik legnagyobb vesztese az egészségiigyben a gyermekgyogyaszat. Az elmult években ezen a
teriileten okozott nagy zlirzavart a struktravaltas, s a szakmat hatranyosan érintette a finanszirozas valtozasa is. A csecse-
mo- és gyermekgyogyaszat teriiletén a legmagasabb a szakmat elhagyok szama. Kérdés meddig tart a hivatastudat és ki-
tartas?

Tanfolyamunkra szeretettel hivunk minden érdekl8dét, hiszen forumot biztositunk a szakmai és tudomanyos ismere-
tek megujitasahoz. Biztosak vagyunk abban is, hogy az egyiittlét és egyiitt gondolkodas erét ad a nehézségek elviselésére

Dr. T L;lassay Tivadar Dr. Szabo Andras
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ORVOSKEPZES folyéirat szerzéi Gtmutatéja

A folyéirat célja: Az 1911-6ta megjelend Orvosképzés legfontosabb
célja a hazai orvoskollégak folyamatos gradudlis és posztgradualis
képzésének tamogatasa. A lap elsésorban olyan munkdk kozlését
tartja feladatanak, amelyek az orvostudomany egy-egy aganak
Ujabb és lesz(irt eredményeit foglaljak 6ssze magas szinvonalon gy,
hogy azok a gyakorlé orvoshoz, szakorvoshoz, klinikushoz és elméle-
ti orvoshoz egyarant széljanak. Emellett lehetéség van eredeti kozle-
mények és esetismertetések benyujtasara, és az Ujsag a Semmelweis
Egyetem szakmai kotelez6 szinten tart6 tanfolyamok eléadasi 6ssze-
foglaldinak is teret ad. Az eredeti kozlemények a rendszeres lap-
szamokban, vagy a témahoz kapcsolddd tematikus lapszamokban
kapnak helyet. Fontos feladatunknak tartjuk, hogy rezidens kollégak
tollabdl szarmazé esetismertetéseket is kdzoljink, melyeket mentori
ajanlassal kériink benyujtani. A beadott dolgozatokat a szerkeszt6bi-
zottsag el6zetes biralatra adja ki, és a kézirat kozlésére a biralat ered-
ményének fliiggvényében kerl sor. Tudomanyos dolgozat benyuj-
taséra az aldbbiak szerint van lehet6ség:

* Esetismertetés (case report)

* Fiatal doktorok (PhD) tudomanyos beszamoldja, Uj eredményei-
nek osszefoglalasa (nem tézisek vagy doktori értekezések!)

+ Klasszikus 6sszefoglalé kozlemény az elméleti és klinikai orvostu-
domany barmely teruletérdl, a legujabb irodalmi eredmények fel-
hasznalasaval

+ ,Update” jellegti kbzlemény, azaz nem egy téma kidolgozésa, ha-
nem adott szakterilet legljabb tudoményos eredményeinek
Osszefoglalasa

* El6adasi 6sszefoglald (a tanfolyamszervezok felkérése alapjan)

A kézirat: A tudoményos kozleményeket elektronikusan, Word do-
kumentum formatumban kérjuk eljuttatni a szerkesztéségbe. Az il-
lusztraciokat, abrakat és tablazatokat kulon file-ként kérjuk elktldeni.
Az abrak cimeit és az dbramagyarazatokat a Word dokumentumban
kulon oldalon kell feltiintetni, az dbra/tablazat szamanak egyértelmi
megjelolésével. A digitalis képeket minimum 300 dpi felbontasban
kérjuk, elfogadunk tif, eps, illetve cdr kiterjesztés(i file-okat. A kézirat
elfogadasa esetén az abrakat a szerkesztéség nyomtatott formaban
is kéri elkuldeni. Az orvosi szavak helyesirasaban az Akadémia allas-
foglalasanak megfeleléen, a latinos irdsmaod kovetkezetes alkalmaza-
sat tekintjuk elfogadottnak. Magyarosan kérjuk irni a tudomanyagak
és szakteruletek, a technikai eljarasok, muszerek, a kémiai vegyletek
neveit. A szerkeszt6k fenntartjak maguknak a stilaris javitas jogat. A
mértékegységeket SI mértékrendszerben kérjik megadni.

A kézirat felépitése a kdvetkezd: (1) cimoldal, (2) magyar 6sszefog-
lalas, kulcsszavakkal, (3) angol 6sszefoglalds (angol cimmel), angol
kulcsszavakkal, (sorrendben): magyar cim, angol cim, (4) roviditések
jegyzéke (ha van), (5) széveg, (6) irodalomjegyzék, (7) dbrajegyzék, (8)
tablazatok, (9) abrak. Az oldalszamozast a cimoldaltél kezdve kell
megadni és az egyes felsorolt tételeket kilon lapon kell kezdeni.

(1) A cimoldalon sorrendben a kovetkezék szerepeljenek: a kézirat ci-
me, a szerz6k neve, valamint a szerz6k munkahelye, a kapcsolattartd
szerzé pontos elektronikus és postai cimének megjel6lésével. (2-3)
Az 6sszefoglaldst magyar és angol nyelven kell bekildeni, kiilon ol-
dalakon, a kovetkez6 szerkezet szerint: ,Bevezetés” (,Introduction”),
,Célkitlizés”  (,Aim"), ,Mddszer” (,Methods”), ,Eredmények”
(,Results”) és ,Kovetkeztetések” (,Conclusions”) lényegre t6ré meg-
fogalmazasa torténjék. A magyar és az angol dsszefoglalasok terje-
delme - kulén-kilon — ne haladja meg a 200 szét (kulcsszavak nél-
kal). A témahoz kapcsolodd, maximum 5 kulcsszot az 6sszefoglaldk
oldalan, azokat kovetéen kérjik feltintetni magyar és angol nyel-
ven. (4) A kéziratban el6forduld, nem éltalanosan elfogadott révidi-
tésekrdl kilon jegyzéket kell késziteni abc-sorrendben. (5) A széveg-
torzs szerkezete vildagos és az olvasé szamara &tlathaté legyen. Ere-
deti kozlemények esetén a ,Bevezetd"-ben roviden meg kell jeldlni a
problémafelvetést, és az irodalmi hivatkozasokat a legujabb eredeti

kozleményekre és 6sszefoglalokra kell szlikiteni. A ,Mddszer” rész-
ben vildgosan és pontosan kell leirni azokat a médszereket, amelyek
alapjan a kozolt eredmények szulettek. Kordbban kozolt moédszere-
ket esetén csak a metodika alapelveit kell megjellni, megfeleld iro-
dalmi hivatkozassal. Klinikai vizsgélatokndl a kézirathoz csatolni kell
az illetékes etikai bizottsag allasfoglalasat. Allatkisérletek esetén a
Magyar Tudomanyos Akadémia — Egészségligyi Tudomanyos Tanacs
- dllatkisérletekre vonatkozo etikai kodexe érvényes, melyre a meto-
dikai részben utalni kell. A statisztikai modszereket és azok irodalmat
is meg kell adni. Az ,Eredmények” és a ,Megbeszélés” részeket vila-
gosan kell megszerkeszteni. Referdlé kbzlemények benyuijtasa ese-
tén a szOvegtorzs altémakra oszthatd, melyeket alcimek vezessenek
be. Osszefoglald referdtumokndl a szévegtdrzs terjedelme ne halad-
ja meg a 30 000 karaktert (szokozzel), eredeti kézleménynél (klinikai,
vagy kisérletes) ne haladja meg a 20 000 karaktert (szokozzel), esetis-
mertetésnél ne haladja meg a 10 000 karaktert (sz6kdzzel), el6addsi
Osszefoglald esetén pedig ne haladja meg a 8000 karaktert (szokoz-
zel).

Irodalom: a hivatkozéasokat (maximum 50, el6adasi 6sszefoglalénal
maximum 10) a sz6vegben valé megjelenés sorrendjében tlintessék
fel. A sz6vegben a hivatkozast a sorszama jeldli.

Hivatkozds cikkre: sorrendben: szerz6k neve (6 szerzé felett et al./és
mtsai): cikk cime. folydirat neve (Index Medicus szerint réviditve) év;
kotetszam:elsé-utolsé oldal. Példa: 1. Kelly PJ, Eisman JA, Sambrook
PN: Interaction of genetic and environmental influences on peak
bone density. Osteoporosis Int 1990; 1:56-60. Hivatkozds konyvfeje-
zetre, sorrendben: a fejezet szerzGi: a fejezet cime. In: szerkeszték
(editors): a kdnyv cime. A kiadas helye, kiadd, megjelenés éve; fejezet
els6-utolsé oldala. Példa: 2. Delange FM, Ermans AM. lodide
deficiency. In: Braverman LE, Utiger RD, eds. Werner and Ingbar’s the
thyroid. 7th ed. Philadelphia, Lipincott-Raven, 1996; 296-316.
Abrajegyzék: a megjelenés sorrendjében, arab szammal sorszémozva
egymas alatt tartalmazza az dbra cimét és alatta révid és lényegre t6-
ré dbramagyarazatot

Tdbldzatok: kulon-kilon lapokon kérjuk, cimmel elldtva és arab
szammal sorszémozva. Torekedjenek arra, hogy a tablazat konnyen
attekinthetd legyen, ne tartalmazzon zavardan sok adatot.

Abrdk: kilén-kildn lapokon kérjik. Csak reprodukéalhaté mindség
abrakat, fényképek kuildését kérjuk (min. 300 dpi felbontasban), a ko-
rabban megjelolt file formatumokban. A kézirat elfogadésa esetén a
nyomtatott abrat kérjuk bekildeni a szerkesztéségbe és az dbra hat-
oldalan puha ceruzaval kérjuk jeldlni a szerzé nevét, arab szdmmal az
dbra sorszamat és a vertikalis iranyat.

A formai hidnyossaggal bekuldott kéziratokat nem tudjuk elfogadni.
A gyors lektori és korrekturaforduldk érdekében kérjuk a legbizto-
sabb levelezési, illetve e-mail cimet, telefon- és faxszamot megadni.
Elfogadas esetén kilon levélben kérjuk jelezni, hogy a szerzék a koz-
leménnyel egyetértenek (és ezt aldirasukkal igazoljak), valamint le-
mondanak a folyéirat javéra a kiadasi jogrdl. [résbeli engedélyt ké-
rink mellékelni a mar kozolt adat/abra felhasznalasa, felismerheté
személy dbrazolasa, szerzének nem mindsulé személy nevének em-
litése/feltlintetése esetén. A szerkesztség az altala felkért szakérték
személyét titkossaggal kezeli. A kézirat tulajdonjoga a megjelenésig
a szerz6t illeti meg, a megjelenés napjan tulajdonjoga a kiadéra szall.
A megjelent kéziratok meg6rzésére szerkesztéséglink nem tud val-
lalkozni.

A kéziratok benyujtasat a kovetkezd cimre vaérjuk:

Dr. Szelid Zsolt szerkeszt8ségi titkdr
Semmelweis Egyetem, Kardioldgiai K6zpont
1122 Budapest, Varosmajor u. 68

Tel: (06-1) 458-6810

E-mail: orvoskepzes@kardio.sote.hu
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2010. FEBRUAR 5. PENTEK

09:00 - 09:30 |Prof. Dr. Araté Andrds Gyermek-gasztroenterologia 70.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyogydészati Klinika oldal

09:30 - 10:00 |Dr. Trethon Andrds Nosocomialis fert6zések intenziv ellatast igényl6 allapotok- |68.
Févérosi Onkormanyzat, Egyesitett Szent Istvan és Szent |ban oldal
Laszlé Koérhédz - Rendelintézet

10:00 - 10:30 |Dr. Fogarasi Andrds A gyermekkori epilepszia felismerése 69.
Bethesda Gyermekkorhaz oldal

10:30 - 11:10  |Dr. Pataki Margit Antimikrobas terapia elmélete és gyakorlata az altalanos 67.
Semmelweis Egyetem, . Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika |csecsemé és gyermekgyoégyaszatban oldal

11:10 - 11:30 Kavésziinet

11:30 - 12:00 |Dr. Téth-Heyn Péter Folyadék- és elektrolitzavarok kezelése ujszulottkorban 72.
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika |és a perioperativ idészakban oldal

12:00 -12:30  |Prof. Dr. Szabé Andrds D-vitamin jelent6sége a csecsemé- és gyermekgyodgydszat- |73.
Semmelweis Egyetem, . Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika |ban oldal

12:30 — 13:30 Ebédsziinet

13:30 - 14:10  |Dr. Tory Kdlmdn Molekularis vizsgalatok jelentésége 75.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika oldal

14:10 - 14:30  |Prof. Dr. Fekete Gyérgy A leggyakoribb genetikai betegségek, diagnosztika, tenni- |76.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika | valok oldal

14:30 - 15:00 |Dr. Sz6nyi LdszIé Ujsziilbttkori sz(ir6vizsgélatok 77.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyo6gydészati Klinika oldal

15:00 — 15:20 Kévésziinet

15:20 - 16:00 |Dr. Haldsz Zita Gyermekendokrinolégia 79.
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika oldal

16:00 - 16:40 |Dr. Kérner Anna Diabetes mellitus a mindennapi gyakorlatban 80.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyodgydészati Klinika oldal

16:40 - 17:10  |Dr. Luczay Andrea A gyermekkori elhizés 82.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika oldal

17:10 Zarés

2010. FEBRUAR 6. SZOMBAT

09:00 - 09:30 |Dr. Dallos Gdbor Szervatiltetés lehetéségei és specidlis szempontjai 83.
Semmelweis Egyetem, Transzplantacids és Sebészeti gyermekkorban oldal
Klinika
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Pataki Margit

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az antimikrobas terapia célja: a korokozo elpuszti-
tasa vagy szaporodasanak ledllitasa a fert6zes helyén. Az
antibiotikum kivélasztdsa sordn figyelembe kell venni,
hogy adott korképet milyen baktériumok okozhatjak, mi-
lyen a valasztandd szer hatasspektruma, valamint hogy a
korokozd ne rendelkezzen sem természetes, sem szerzett
rezisztenciaval adott antibiotikummal szemben. Széles
spektruml az az antibiotikum, amely a kérokozok na-
gyobb hanyadara hatasos. Sziik, amely a koérokozok ki-
sebb hanyadaval szemben hatékony.

Az in vitro érzékenységi vizsgalat nem feltétlentil je-
lenti az antibiotikum klinikai hatasossagat. Az antibioti-
kum klinikai alkalmazhatosaga az antimikrobas hatasos-
sagon kiviil a farmakokinetikai, farmakodinamias hata-
soktol, a mellékhatasok esetleges jelentkezésétol, a koltse-
gektdl is fiigg.

Az antibiotikumok hataserdsségét a MIC-érték fejezi
ki. A hataserdsség kiilonboz6 korokozokkal szemben elté-
ré. A terapia kivalasztasa soran dontd, hogy az antibioti-
kumnak a fertdzés helyén varhaté koncentracidja haladja
meg a kérokozoval szembeni MIC-értéket.

Az antibiotikumok szamara nehezen hozzaférhetd: a
kozponti idegrendszer, a csontszovet, a rossz vérellatasu
teriiletek, a mlianyag eszk6zokre (kaniilok, shuntdk, proté-
zisek) tapadt baktériumok.

A korokozok rezisztenciamechanizmusai sokfélék.
Leggyakrabban a béta-laktamaz-termelés, a kotdfehérje
vagy a sejtfal permeabilitdsanak megvaltozasa, az efflux
(az antibiotikum a mikroba belsejébdl gyorsan kitiriil, mie-
16tt még a sejthez tudna kapcsoldodni, és kifejthetné hata-
sat) mechanizmus fordul el6. A biofilmképzddés is szere-
pet jatszik egyes baktériumok (Staphylococcusok) anti-
biotikum-kezelésének sikertelenségében.

Empirikus terapiarol akkor beszéliink, ha a kezelést
az adott korképet legnagyobb valdsziniiséggel okozd mik-
robak ¢és azok rezisztenciaviszonyainak ismerete alapjan
alkalmazunk. Specifikus a terapia, ha az antibiotikumot
kitenyésztett és ismert antibiotikum-érzékenységii kor-
okozd ellen irjuk el6. Preemptiv terapia sordn az antimik-
robas szert a betegek azon alcsoportjaban alkalmazzuk,
akiknél a fennallo specifikus rizikofaktorok miatt az infek-
ci6 kialakulasanak veszélye az atlagosnal nagyobb (bar in-
fekcid klinikai jele még nem all fenn).

Antibiotikum-profilaxist gyakori vagy ritka, de si-
lyos kdvetkezményekkel jaro fertézés megel6zésére adjuk
ugy, hogy az alkalmazott antibiotikum bizonyitottan csok-
kenti az infekciok szamat. Mdsodlagos profilaxist az in-
fekcid megel6zésére azon betegeknél alkalmazunk, akik a
fertdzésiikre mar kaptak antibakterialis kezelést.

Az antibiotikumok hasznalata soran figyelembe kell
venni a farmakokinetikai, farmakodinamias hatasokat, va-
lamint a kettd osszefliggéseit.
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A farmakokinetika az antibiotikum-koncentraci6
iddbeli valtozasait vizsgalja a szervezet szoveteiben és fo-
lyadéktereiben. A vizsgalt paraméterek: csiicskoncentra-
i (Cpax), minimumkoncentracio (Cp,), felezési ido (t)),
gorbe alatti teriilet (AUC).

A farmakodinamia az antibiotikum baktériumokra
gyakorolt hatasat vizsgalja. Paraméterei: minimalis gatlo
koncentracio (MIC), minimalis 616 koncentracio (MBC),
posztantibiotikum effektus.

A farmakokinetika és a farmakodinamia egyiittes vizs-
galata az antibiotikum-koncentracio idobeli valtozasanak
¢és az antibakterialis hatékonysag dsszefliggésének vizsga-
latat jelenti a terapia optimalizalasa érdekében. A paramé-
terek: AUC/MIC (AUIC), Cypx/MIC, TMIC.

E paraméterek figyelembevételével és alkalmazasaval
— irodalmi adatok szerint — magasabb a gyogyulasi arany
és csokken a rezisztencia kialakulasanak esélye.

Az eléadasban ismertetjiik a legfontosabb antibioti-
kum-csoportok hatasspektrumat, antibakterialis hatasat,
klinikai alkalmazasuk indikacioit.

Antibiotikum-kombindaciora teriileten szerzett fert6-
z¢€s esetén akkor van sziikség, ha pneumonia kezelése so-
ran felmeriil annak atipusos eredete. Korhazi kezelés soran
antibiotikum-kombinacidt akkor hasznalunk, ha a hatas-
spektrum szélesitését és/vagy az antibakterialis hatés fo-
kozésat szeretnénk elérni.

Kétféle kezelési stratégia lehetséges:

» Az els soran a leghatékonyabb antibiotikummal
kezdik a terapiat, amelyet késObb — a rezisztencia-
viszonyok ismeretében — lehet sziikiteni.

» A masodik kezelési stratégia soran a kevésbé haté-
kony antibiotikummal kezdik a terapiat, és ha a be-
teg nem javul, — vagy a mikrobiologiai diagnozis
alapjan — lehet szélesiteni a spektrumot.

Az eldadas ismerteti mindkét stratégia eldnyeit és hat-

ranyait.

A Kkezelés kudarcanak okai kozott megemlithetjiik: a
korokozd nem érzékeny az adott antibiotikumra, nem
megfeleld a dozirozas, nem jut el az antibiotikum az infek-
ci6 helyére, a korokozo rezisztenssé valt a terapia soran az
alkalmazott antibiotikumra, korokozovaltas tortént, nem a
korokozo, hanem a kolonizald torzs ellen kap kezelést a
beteg, vagy a beteg sorsat az antibiotikum mar nem tudja
befolyasolni.

Az antibiotikumok felesleges hasznalata a kornyezet-
szennyezés egy formaja. Hasznalatukkor a rezisztencia ki-
alakulasanak veszélyein til az antibiotikum-csoportok vé-
ges szamara is figyelemmel kell lenniink. Ujabb antibioti-
kum-csoportok nem kertiltek forgalomba, egy-egy csopor-
ton beliil legfeljebb ujabb készitményekkel talalkozha-
tunk.
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Trethon Andras

Févarosi Onkormanyzat, Egyesitett Szent Istvan és Szent Laszlé Kérhaz - RendelSintézet, Budapest

Nosocomialis fert6zésnek tekinthetdé minden olyan
fert6zés, amely az egészségiigyi ellato haldzat kereteiben
alakult ki betegben, hozzatartozonal avagy a személyzet
korében.

Az egészségiigyi intézményekben az antibiotikumok-
kal szemben rezisztens korokozok aranya az alabbi ténye-
z6knek tulajdonithatoan nétt meg: a korképek sulyossaga,
az immunszupprimalt betegek nagyobb szama, 0j eszko-
z0k és eljarasok bevezetése, rezisztens korokozok bekerti-
Iése az alapellatasbol, az elégtelen korhazi infekciokont-
roll, a perioperativ profilaxis eszkalalodasa, a novekvd
mérvii empirikus antibiotikum-alkalmazas, az antibioti-
kum-felhasznalas novekedése a régioban (agrarium!).

Nemritkan a beteg maga ,,szallit” rezisztens baktéri-
umpopuldciokat az intézetbe. Korhazi apolasa idején bél-
floraja korhazi torzsekkel kolonizalodik. A korhazi fertd-
zések jelentds részének forrasa a beteg sajat floraja (endo-
gén infekciok). Az alkalmazott antibiotikum-kezelés sze-
lektiv hatdsa nyoman ebben a floraban ,,tulnének” a sza-
mos szerrel szemben rezisztens (MDR) patogének. Ezek —
dontden keziink kozvetitette — transzmisszidja az MDR
baktériumok intézményen beliili elterjedéséhez, és nehe-
zen kezelhet6 nosocomialis fert6zésekhez vezet.

» A kiterjesztett spektrumu cefalosporinok szelekci-
0s hatdsa dontden alabbi baktériumokra vonatko-
zik: Enterobacter, Citrobacter, Acinetobacter
spp., P. aeruginosa, ESBL-termeld bélbaktériu-
mok, enterococcusok, MRSA.

» A carbapenemek szelekcids presszidja alabbi kor-
okozok iranyaban érvényesiill: MDR P. aerugi-
nosa, S. maltophilia, E. faecium. Az utdbbi két faj
természetes rezisztenciat mutat veliikk szemben.

» A kinolonhasznalat MDR P. aeruginosa, ESBL
termel6 bélbaktériumok, rezisztens Enterobacter,
Citrobacter spp.-ek, enterococcusok és az MRSA
tulndvekedéséhez vezethet.

Az MDR korokozok elterjedését az egyes orszagok a
surveillance vizsgalatokkal, az antibiotikum-alkalmazas
korlatozasaval, az infekcidokontroll helyes gyakorlataval,
esetleg 0j szerek bevezetésével lassithatjak. Az infekcio-

ORVOSKEPZES

@ Semmelweis Kiadé

kontroll elemei a kdvetkezdk: a nosocomialis fertézések
feltérképezése, a személyzet és a sziilék oktatdsa, a sze-
mélyzet egészségvédelme, az antiinfektiv szerek haszna-
latanak monitorizalasa, a nosocomialis fertézések kont-
rollja, a kornyezet-infrastruktira vizsgalata, végezetiil a
fentiek végrehajtasanak folyamatos ellendrzése.

Az MDR patogének korhazon beliili elterjedése meg-
szlintetésének eszkozei a kovetkezdk: a rezisztencia
monitorizalasa, a rezisztens korokozo6-hordozas gyors ki-
sziirése, ezen szabalyok betartatasa, a rezisztenciakontroll
beépitése a korhaz miikddési szabalyzataba, a kolonizalt
betegek elhelyezése.

Stlyos nosocomialis fert6zésben szenvedd beteg ke-
zelésénél a gydgyszervalasztas szempontjai:

1. A fertézés lokalizacidja.

2. Kell-e szamitanunk rezisztens korokozora?

3. Mi volt a megel6zden alkalmazott antibiotikum?

Az intenziv osztalyokon akviralt fertézések nehezen
kezelhetd volta gyakorta az 6ket okozd baktériumok
MDR-jaban keresendd. Ezen korokozok a kovetkezok: a
methicillinnel szemben rezisztens S. aureus (MRSA), a
multirezisztens bélbaktériumok, tovabba a panrezisztens
Pseudomonas és Acinetobacter spp.-ek.

Az invaziv MRSA-fertdzés — a vancomycin kivételé-
vel hazankban jelenleg csak részben hozzaférheto —
gyogyszerei a vancomycin, a teicoplanin, a fusidinsav, a
linezolid, a tigecyclin, a daptomycin ¢€s a ceftobiprol.

ESBL-termeld korokozod tettenérésekor a carbapene-
meket alkalmazhatjuk a terapids siker reményében. Az
egy¢b béta-laktamok in vivo nem hatékonyak. Elhuzodo
korhazi kezelés esetén mindig szoba jon koroki szerepiik.
Az ESBL termel6 baktériumok visszaszoritasaban lénye-
gesen hatékonyabb stratégia a korhazi infekcidkontroll,
mint az antibiotikum megszoritas.

Panrezisztens Pseudomonas- és Acinetobacter spp.-ek
okozta infekcioban jelenleg a colistin a valasztando anti-
biotikum.

A nosocomialis véraramfertdzések bejelentésével
nyert adatok orszagos feldolgozasa segitségiinkre lehet
ezen infekciok lekiizdésében és megel6zésében!
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Fogarasi Andras
Bethesda Gyermekkoérhaz

Az epilepszia az agy egyes teriileteinek koros miikddé-
se miatt kialakulo és rohamok formajaban jelentkez6 be-
tegség. Epilepszias gorcsnek vagy rohamnak egy adott
rosszullétet neveziink, mig epilepszia-betegségrdl akkor
beszéliink, ha valakinek legalabb két alkalommal jelentke-
zett nem alkalmi rosszulléte. Az alkalmi rohamokhoz a va-
lamilyen kiils6 provokalo tényez6 altal kivaltott gércsoket
soroljuk (pl. lazgdres, villogd fény, alkoholfogyasztas,
drog- vagy gyodgyszermegvonas okozta roham).

Az epilepszia gyermekkori eléfordulasa 1%, gyakori-
saga tehat eléri pl. a joval ismertebb cukorbetegségét. Az
alkalmi rosszullétek aranya még ennél is magasabb, ldz-
gores pl. minden 30. gyermeknél eléfordul.

Okai sokfélék lehetnek. A betegek egy részénél agyi
eredetli eltérés (fejlddési rendellenesség, gyulladds, oxi-
génhiany, vérzés, illetve sériilés) okozza. Mas gyermekek-
nél orokletes gorcskészség all a betegség hatterében;
ilyenkor nem ritka, hogy a sziilok, testvérek vagy a tavo-
labbi rokonok kozatt is elofordul epilepszia.

A rosszullétek lezajlasa attol fligg, hogy az agy mely
részérdl indul a roham. Az egész agyat bevond rosszullé-
tek Ugynevezett generalizalt tonusos-klonusos gorcsok
(korabban nagyroham vagy grand mal) formajaban jelent-
kezhetnek, ami eszméletvesztéssel, elvagodassal, az egész
test megfesziilésével, majd rangatdzasaval jar. Szintén ge-
neralizalt az epilepszia egyik gyakori gyermekkori forma-
jaaz absence roham, ami a beszéd, irds vagy jaték néhany
masodpercig tartdé megakadasaval jelentkezik, majd a pil-
lanatnyi kihagyas utan a gyermek folytatja korabbi tevé-
kenységét. Kisebb teriileten zajlo rohamok enyhébb tiine-
tekkel, egy-egy izomcsoport megfesziilésével vagy meg-
randulasaval jarnak, s6t vannak motoros tiinetek nélkiil,
csak tudatzavarral jard, nehezen észrevehetd rohamok is.
Eléfordul, hogy csak a beteg altal elmondott, de kiviilr6l
nem észlelhetd furcsa érzésekkel talalkozunk, megtartott
tudatallapot mellett. Ez utobbi jelenséget — mely gyakran
egy nagyobb roham bevezet tiinete — aurdanak nevezziik.

Ha epilepszids gyermeket vizsgalunk, a legelsd 1épés,
hogy betegségét megprobaljuk besorolni valamelyik epi-
lepszia-szindromaba. Az epilepszia-szindroma meghata-
rozasa rendkiviil fontos, mert segithet az optimalis gyogy-
szervalasztasban és a betegség kimenetelének meghataro-
zasaban is. Ebben az anamnézisfelvétel (csaladban halmo-
zottan eléforduld epilepszia, rohamok induldsanak ideje,
gyakorisaga, tipusa, az értelmi fejlédés liteme), a neurolo-
giai vizsgalat (goctiinetek), illetve a rutin EEG ¢és a képal-
koto vizsgalat (CT helyett ma mar MR) segit a legtobbet.

Fontos tudni, hogy az EEG nem 100%-0s szenzitivita-
su és specificitasu modszer: az epilepszids betegek kb.
20%-anal nem mutat eltérést, mig egészséges (sosem ro-
hamozott) emberek néhany szazaléka is hordozhat koéros
EEG-mintat.
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Focalis epilepszia gyanuja esetén mindig kérlink
koponya-MR-vizsgalatot. A CT inkabb csak durva elval-
tozasok (pl. agydaganat) kizarasara szolgal, mig a na-
gyobb felbontasit MR-vizsgalattal finomabb eltéréseket
(pl. fejlédési rendellenesség, oxigénhianyos karosodas) is
ki lehet mutatni, de nagyon fontos, hogy a finomabb elté-
réseket csak megfeleld6 MR-protokollok mellett és az epi-
lepszias felvételek értékelésében jaratos neuroradiologus
fog megtalalni.

Az epilepszia-szindromak felosztdsa a roham tipusa €s
az EEG eredménye mellett az életkoron, a csaladi anamné-
zisen és a terapiara adott valaszon alapszik. Nem ritka,
hogy nem sikeriil azonnal pontos szindréma besorolast vé-
gezniink, hanem honapok telnek el a preciz diagnozis fel-
allitasaig. A betegek kb. egyharmadanal pedig egyaltalan
nem sikeriil a pontos klasszifikalas. Az MR-lelet, illetve a
fokalitas tengelye mentén késziil a szindromabeosztas. Ez
négy nagy csoportot hataroz meg:

1. A szimptomas focalis epilepszidk kozé a koriilirt agyi
laesiok okozta epilepszidk tartoznak, leggyakoribb ti-
pusok a temporalis lebeny epilepszia, illetve frontalis
lebeny epilepszia.

2. Azidiopathias generalizalt csoportba olyan, genetikai
eredetii epilepszia-betegségek tartoznak, mint a rovid
tudatvesztésekkel jard absence epilepszia vagy a
nagyrohamokkal jelentkezd juvenilis mioklonus epi-
lepszia. Ezek koz0s jellemzdje, hogy gyodgyszerrel al-
talaban megsziintethetéek a rohamok, de a legtobb be-
tegnek ¢lete végéig szednie kell a gydgyszert.

3. Azidiopathias focalis epilepsziak leggyakoribb gyer-
mekkori képvisel6je a benignus centrotemporalis epi-
lepszia (BCTE) vagy mas néven Rolando-epilepszia.
Tipusosan 4-8 éves kor kozott indul és kisebb, nyalfo-
lyast, beszédzavart okozd rohamokat okoz, melyek
azonban atmehetnek nagyrohamokba is. Altaldban
gyogyszerrel konnyen beallithatoak ezek a betegek, és
3-4 év gybdgyszerszedés utan legtdbbjiik biztonsaggal
elhagyhatja az antiepileptikumot.

4. A szimptomas generalizalt csoportba silyos, nehezen
beallithatd, gyakran mentalis leépiiléssel jaro epilep-
szia-szindromak tartoznak. Ilyen a csecsemodkorban,
epilepszias spazmus sorozatok formajaban induld
West-szindroma vagy a kisgyermekkori indulasu
Lennox—Gastaut-szindroma.

Epilepszia-betegség esetén, ha a rosszullét ismétlodé-
sének komoly esélye van, a gyermekneurologus anti-
epileptikumot rendel. A beteg életkoratol, a rohamok tipu-
satol és sulyossagatol fliggen kiilonbozo antiepilepti-
kumokat hasznalunk. Nehezen beallithatd betegeknél
tobbféle gyodgyszert kombindlunk egymassal. Ezek a
gyogyszerek akkor hatasosak, ha a vérben megfeleld szin-
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tet érnek el, amit bizonyos antiepileptikumoknal ellendriz-
ni is tudunk.

Az epilepsziak tobbsége joindulatu, ami azt jelenti,
hogy gydgyszerszedés mellett nem jelentkezik wjabb
rosszullét, de az antiepileptikum kihagyasa gdrcsot provo-
kalhat. A gyermekkori epilepszidk egy része serdiilékorra
meggyogyul, de a gydgyszer elhagyasa ilyenkor is csak
fokozatosan, a gondozo orvossal megbeszélt litemben tor-
ténhet. A mai korszer(i antiepileptikumok szedése mellett
joval ritkabban jelentkeznek mellékhatasok; a gyogy-
szer-vérszint ellendrzése és a mellékhatasok idoben torte-
né felismerése miatt a gondozo6 orvos bizonyos id6k6zon-
ként vérvételt rendel el. Ez tartalmazza a gyogyszer vér-
szintjét (nem minden antiepileptikum vérszintje mérhe-
td!), illetve a leggyakoribb mellékhatasok szlrését célzd
vizsgalatokat (vérkép, vese- és majfunkcio, ionok).

A gyodgyszerrel nem gyogyithato betegek egy részénél
az epilepszids goc eltavolitdasa a rohamokat megsziintethe-
ti vagy jelentdsen mérsékelheti. Az idoben elvégzett mitét
elénye tobb ponton is javitja a beteg életmindségét: ro-
hammentesség, értelmi fejlédés és szocializacid, toxikus
gyogyszerek felfiiggesztése, kevesebb korhazi felvétel.

Gyermekgasztroenterolégia

Araté Andras

Amennyiben sikeriilt igazolnunk, hogy a rohamok indula-
si helye egybeesik az MR-laesidval és a laesio eltavolitasa
varhatéan nem okoz karosodast, megtorténhet a miitét. Az
epilepszias gyermekek terapiajaban ma vilagszerte egyre
nagyobb szerepet kap a miitéti megoldas.

A legtdbb epilepszids betegnek nincs sziiksége szigoru
életmodbeli megszoritasokra, egyediil az olyan helyzete-
ket kell kertilnie, ahol egy varatlan rosszullét veszélyes le-
het (ezért tilos a fara maszas, szertorna, feliigyelet nélkiili
Uszas és flird6zés, illetve a forgalmas helyeken torténd ke-
rékparozas). Ugyanakkor bizonyos sportokat (pl. atlétika,
labdasportok) kifejezetten ajanlunk, hiszen a kdzosségi és
sikerélményekre kiilondsen nagy sziikségiik van a kroni-
kus betegséggel ¢loknek.

Ha barmikor taldlkozunk rohamozé gyermekkel, pro-
baljuk megvédeni a sériilésektdl, roham utan pedig végez-
ziik el az alapvetd elsdsegélynyujtast; elsdsorban a 1égzés
és szivmiikodés ellendrzését. A nyelv esetleges meghara-
pasat ugysem tudjuk megakadalyozni, ezért a szajaba ne
tegylink semmilyen targyat. A rosszullét utan fektessiik le,
szlikség esetén hivjunk ment6t, a beteg feltisztulasa utan
pedig probaljuk megnyugtatni.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az alabbiakban a gyermek-gasztroenterologia teriile-
térél néhany olyan teriiletet emelek ki, amelyeknek nagy
jelentdsége van a gyermekgyogyaszati gyakorlatban és
amely teriileteken az utobbi években jelentds elorehaladas
tortént.

Hasi fajdalommal jaré funkcionalis
gastrointestinalis korképek

Az Apley-kritériumokat kdvetden a klinikai irodalom-
ban a RAP szamos variansat leirtak, igy példaul a nem fe-
kélyes dyspepsiat, az irritabilis bél szindromat és a maga-
ban jelentkezd funkciondlis hasi fajdalmat. A gasztro-
enterologiaban egyre tobb funkcionalis korképet definial-
tak kizardlag tiinetegyiittes alapjan, amelyeket az els6
konszenzus konferencia helye alapjan Roma kritériumok-
nak neveztek el. A Roma II. kritériumok mér definialtdk a
gyermekkori funkcionalis gasztroenterologiai betegsége-
ket is, s a kozelmultban tortént meg azok tovabbi pontosi-
tasa (Roma III. kritériumok). A Roma III. kritériumok sze-
rinti kategorizalas szerint megkiilonboztetiink funkciona-
lis dyspepsia, IBS, izolalt hasi fajdalom és abdominalis
migraine formakat. Hangstlyozni sziikséges, hogy az
egyes alcsoportok kizardlag a klinikai prezentacié alapjan
definialhatoak.
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Coeliakia

A coeliakia (gluténszenzitiv enteropathia) a vékony-
bél-nyalkahartya atrophidjaval jaré klasszikus malabsorp-
tios korkép. Populaciosziirések alapjan igazolddott, hogy
a betegség elofordulasi aranya 1% kortilire tehetd. A diag-
nosztika a tipusos esetekben egyszerfi. Napjainkban azon-
ban mar ritkan jelentkezik a korkép ezekkel a jellegzetes
tiinetekkel. Ennek az oka, hogy a csecsemdk étrendjébe a
gliadin bevezetésére Gjabban késobb keriil sor, €s ismert,
hogy minél késébbi a gliadinbevitel, annal késébb és eny-
hébb tiinetekkel indul a betegség. Jelentkezhet a coeliakia
monoszimptomas forméaban is, igy példaul az egyetlen tii-
net lehet a novekedésbeli elmaradas. A betegség ,,csen-
des” forméban is perzisztalhat, klinikai tiinetek nélkiil, és
ilyenkor csak a szerologiai sziir@vizsgalatok vetik fel a
coeliakia gyanujat. Ez a csendes forma gyakran fordul el
coeliakiasok elséfoku rokonaiban és bizonyos koérképek-
hez tarsul gyakran (pl. 1-es tipusu diabetes mellitus, sze-
lektiv IgA-hiany, hepatopathia egyes esetei), ilyenkor in-
dokolt a szlir$ vizsgalat elvégzése. A diagnosztikaban leg-
jobban az antiendomizium antitestek kimutatdsa hasznal-
hat6 fel. A korismézésben jo hatasfokkal alkalmazzak a
kozvetleniil az antitranszglutaminaz ellenanyagok kimu-
tatdsara alkalmas transzglutaminéz-tartalmt ELISA kite-
ket is.
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Az oralis tolerancia kialakitasanak lehetdségei

Korabban az allergénnel torténd subcutan immuntera-
pia volt a leggyakrabban alkalmazott médszer. Az oralis
tolerancia kialakulasi mechanizmusanak megismerése
azonban paradigmavaltast okozott az allergias betegségek
megeldzésének elérésében. Amig kordbban az allergiara
fokozott hajlamot mutatd csecsemdkben inkébb a szoba
jovo allergének elkeriilést javasoltak, addig mara az a né-
zet alakult ki, hogy az adott taplalékantigén korabbi bevi-
tele eldsegitheti az oralis tolerancia kialakulasat.

A korai per os mogyorotartalmu ételek preventiv sze-
repét megerdsitették azok a vizsgalatok, amelyeket az
Egyesiilt Kiralysagban és Izraelben €16 teljesen hasonlo
genetikus hatter(i csecsemoOkben és kisdedekben végeztek.
Kideriilt, hogy az izraeli gyermekekben a mogyorofehérje
tartalmu ételeket sokkal korabban vezetik be az étrendbe.
Ennek ellenére Izraclben a mogyorodallergia prevalencidja
csupan 0,17%, mig az Egyesiilt Kiralysagban vizsgalt zsi-
do gyermek populacioban 1,85%, vagyis tobb mint tizszer
magasabb.

A bioldgiai kezelés alkalmazasa gyermekkori
Crohn-betegségben

Jelenleg az infliximab alkalmazhaté6 hazankban a
gyermekkori Crohn-betegség kezelésére.

Gyermekgyogyaszati Kotelez6 Szinten Tarté Tanfolyam
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Alkalmazasa indikalt az egyéb kezelésre rezisztens sii-
lyos Crohn-betegségben, vagyis olyankor, amikor a
beteg nem vagy nem megfelelden reagalt a konvencio-
nalis gyogyszeres kezelésre, vagy a kizarolagos
enteralis terapidra. Terapiarezisztensnek tekintjiik a
beteget akkor, ha harom hoénapig tart6 immun-
szuppresszids kezelés és adekvat dozis alkalmazasa
mellett nem vezet elfogadhatd eredményhez. Termé-
szetesen akkor is indikalt az infliximab kezelés,
amennyiben a fent felsorolt immunszuppresszios ké-
szitményekkel szemben intolerancia vagy orvosi el-
lenjavallat all fenn. Az infliximab kezelés elkezdése
el6tt mérlegelni kell azt, hogy nem sziikséges-¢ sebé-
szi beavatkozas (pl. talyog, passzazs-zavart okoz6 szii-
kiilet), kiilonosen akkor, ha a korkép az ileocoecalis ta-
jékra lokalizalodik.

Az infliximab mésik indikacidjat jelenti a fistula-
képzdédéssel jaro aktiv Crohn-betegség abban az eset-
ben, ha az ebben szenvedd betegek nem reagaltak a
megfeleld dozisu s idétartamu hagyomanyos kezelés-
re, beleértve az antibiotikum-terapiat, a drenazst ¢s az
immunszuppreszszios terapiat.

Az infliximab kezelésnek harmadik csoportjat azok a
Crohn-beteg gyermekek jelentik, akiknek extra-
intestinalis manifesztaciojuk (pl. arthritis, pyoderma
gangrenosum) a konvencionalis kezelés ellenére nem
javul.
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Folyadék- és elektrolitzavarok kezelése az ujsziilottkorban

és a perioperativ idészakban

Toth-Heyn Péter

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Intenziv Osztély

A szervezet napi folyadéksziikségletét alapvetden
meghatarozza a vizeletmennyiség, illetve az inszenzibilis
vizvesztés (perspiratio).

Az atlagos ¢élettani folyadékveszteségek az alabbi élet-
korfiiggd tényezO6kbdl adddnak dssze:

UJSZUL@TT— 6 HQ— 5-10 EV | SERDULO
6 HO 5EV
(ml/kg/nap)
Vizelet 60 60 50 40
Inszenzibilis 40 30 20 10
Széklet 20 10 - -
Osszes 120 100 70 50

A folyadéksziikséglet meghatarozéi, jsziilottkori
jellemzdk

A vizelettel valo vesztést meghatarozza a GFR, illetve
a vizeletkoncentraci6 (ADH-hatas). Ujsziilott esetében
mind a GFR, mind a vese koncentralokészsége szamotte-
véen korlatozott. Az inszenzibilis vizvesztés elsGsorban a
béron és a 1égutakon keresztiil jon 1étre. Minél éretlenebb
egy Ujsziilott, annal vékonyabb és permeabilisabb, illetve
jobban vaszkularizalt a bére. A légutakon vald vesztés a
légzésszamtol fligg, Ujsziilottekben szintén magasabb.
Erett 0jsziilottek esetén napi 60 ml/kg, korasziilottek ese-
tén 80 ml/kg atlagos kezdé folyadékbevitel lehetévé teszi
a fiziologias folyadékvesztést. A tovabbiakban napi 10-20
ml/kg-mal emelhetd a folyadékbevitel, egészen 150—160
ml/kg-ig, korasziilottek esetén 180-200 ml/kg-ig, melyet
igy 6-7 napos korra érhetiink el. Az elsé életnapok izotoni-
as folyadékvesztésének megfelelden somentes oldatokat
alkalmazunk, és csak a 3. életnaptdl kapnak 0ijsziilottjeink
a késébb is sziikséges mennyiségben natriumot és kaliu-
mot. Ez nagyjabol megfelel a ,,1/4-es sdoldatnak”. Az 1j-
sziilottek folyadékterapidja legalabb 6 mg/kg/perc gliikoz-
ellatast kell, hogy biztositson. Ez a gyakorlatban 10%-os
gliikozoldatnak felel meg. Dysmaturus Ujsziilottek csok-
kent tartalékaik miatt hajlamosabbak hypoglykaemiara,
ezért gyakran 10%-ot meghaladé gliikdzkoncentraciora
szorulnak (akar 12 mg/kg/perc glikozfluxus felett). Hy-
perbilirubinaemias 0jsziildttek €s hyperviscositas esetén a
szokasos napi folyadékbevitelt 20%-kal megemelve sok-
szor javulast ériink el. Mérlegelni kell azonban a liberalis
folyadékkezelés kockazatait, els6sorban korasziilotteknél
(PDA, IVH)! Kékfénykezelés esetén 10-20%-kal maga-
sabb folyadékbevitellel kell szamolnunk. A perinatalis
asphyxia tubularis karosodast okozva tovabb fokozhatja a
korasziilottek magasabb Na-vesztését, ronthatja koncent-
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ralokészségiiket, igy szamitanunk kell ezen betegek atme-
neti poliuriajara. Folyadékterviinket a gépi 1¢legeztetés,
izom-relaxacido soran jelentkezd diuresis- és folyadék-
tér-valtozasokhoz illeszteni kell. A parasitott gépi l1élegez-
tetés soran csokkent perspiratioval és diuresissel szamol-
hatunk. Fel kell hivni a figyelmet az igen kisstlyu kora-
sziildttek elhuzodo furosemid clearance-ére (napi 1-szeri
adagolas is elegendd), a potencialis elektrolit zavarok
(hypokalaemia) és gyors intravazalis volumeningadoza-
sok veszélyeire (IVH).

A perioperativ id6szak folyadékterapiajanak
specialis szempontjai

A preoperativ folyadékbevitel tervezésének alapja a
szokasos fenntartd folyadékigény.

suLY FOLYADEKSZUKSEGLET

<10 kg 4 ml/kg/6ra

10-20 kg 40 + 2 ml/kg/dra a 10 kg feletti sulyt szamitva
20 kg < 60 + 1 ml/kg/dra a 20 kg feletti silyt szdmitva

Az intraoperativ folyadékkezelés soran megadjuk a
fenntart6 folyadékmennyiséget, valamint potoljuk a vesz-
teséget (vérzés) €s a miitéti expozicid €s a szoveti sériilés
nagysagatol fliggden a parolgast és a harmadik térbe torté-
n6 vesztést. Kis beavatkozashoz, ha a gyermek hajnalban
fogyasztott folyadékot, nem feltétleniil sziikséges iv. fo-
lyadékpotlas. A miitét alatt altalaban izotonias oldatot
hasznalunk a veszélyes hyponatraemia megel6zése célja-
bol (SIADH). Kivételt jelent a nagy Na-terhelés veszélyé-
vel jaré jsziilottkor, a congestiv szivelégtelenség, maj-
clégtelenség, veseelégtelenség. Alapjaban véve glikoz-
mentes vagy alacsony gliikoztartalmu izotonias oldatokat
hasznalunk. Ujsziilottek az els6 48 oréban, illetve paren-
teralis taplalasban részesiilo gyermekek cukortartalmu in-
fuziot kapnak. A mitét alatti folyadékvesztést izotonids
krisztalloid, kolloid oldattal vagy transzfuzidval potoljuk.

A harmadik térbe torténé folyadékvesztés becsiilhetd:

Testfellleti m(itét 1-2 ml/kg/éra
4-7 ml/kg/éra

5-10 ml/kg/éra

Mellkasi muitét

Hasi mitét

A posztoperativ id6szak folyadékigényét a kovetkezd
tényezok befolyasolhatjak:
a) fokozott ADH hatas,
b) citokinhatas, kdvetkezményes capillary leak;
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c) gépi lélegeztetés, relaxalas, csokkent vénas vissza-
aramlassal, gyenge renalis perfuzioval és diuresissel,

d) folyamatos veszteség draineken, illetve gyomorszon-
dan;

e) intraoperativ folyadékterhelés.

Az elsé 12 oraban kisdedek és gyermekek esetén az
alapoldat izotonias: Ringer-Laktat/acetat vagy Salsol. A
fenntart6 folyadékigény 20%-kal kevesebb, mint élettani
koriilmények kozott. Ketonuria megjelenése esetén
3-4%-ig gliikozzal szupplementalt oldatra valtunk. Ujszii-

l6ttek esetében ekkor is keriilni kell a nagy Na-terhelést, és
biztositani kell a megfeleld cukorbevitelt. A mérhet6 ,,se-
bészeti” veszteségek (gyomorszonda, drainek) minden-
képpen izotdnias oldattal potlandok, a fenntartd sziikség-
leten felil. Az els6 24 ora folyadéksziikségletébe belekal-
kuldlandé az intraoperativ folyadékbevitel, amennyiben
ez nem hidnypotlasra szolgalt, hanem a hemodinamikai
stabilitas biztositasara. Ezen szabaly be nem tartasa a ma-
gasabb ADH aktivitassal egylitt jelentds oedema-
képzddéshez vezethet.

D-vitamin jelentésége a csecsemo- és gyermekgyogyaszatban

Szabé Andras

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A kalcium- és csontanyagcsere szabalyozasaban el-
sOdleges szerepet a D-vitamin jatssza. A D-vitamin-hiany
tiineteit mar csaknem 400 éve igen részletesen leirtak,
mégis napjainkban ijdonsag erejével hat e régi ismeretek
ujrafelfedezése. A D-vitamin hatasspektruma rendkiviil
széles, a kalcium-anyagcsere szabalyozasa csak egy a sok
kozott. A kalcium szérumszintjének stabil biztositasa
alapvetd élettani funkcio, ezért a szabalyozasnak tobb 1ép-
csdje, illetve mechanizmusa van. A D-vitamin hataséara a
kalciumszint csak lassan (napokkal) véltozik, ezért a gyors
korrekeid érdekében sziikség van egy gyors hatasu szaba-
lyozasra, amit a parathormon (PTH) biztosit. A mell¢k-
pajzsmirigy altal termelt PTH hatasara a kalciumszint per-
ceken (5-10 perc) belill emelkedik. A hatés célszervei:

vese, ahonnan a PTH hatasara n6 a kalcium reabszorp-

cidja és fokozodik a foszfat tritése;
2. acsont, ahonnan a PTH hatasara fokozddik a kalcium
és a foszfat felszabadulasa.

Mindkét célszervre kifejtett hatds eredményeként a
szérumkalciumszint emelkedik, mig a foszfatszint nem
valtozik.

A PTH tovabbi fontos hatdsa a D-vitamin aktiv
metabolitja — a kalcitriol [1,25(OH),Ds] — szintézisének a
fokozasa a vesében. A ndvekvd kalcitrioltermelés hatasara
fokozodik a bélben a kalcium- és a foszfatfelszivodas. Mig
a szérumszint szabalyozasaban a parathormon szerepe az
elsédleges, addig a D-vitamin hatasa a szervezet kalcium
egyensulyanak a biztositasa szempontjabol bir nagyobb
jelentdséggel.

A szervezet kalciumegyenstlya azt jelenti, hogy a bél-
ben felszivodott kalcium és a vizelettel iritett kalcium
mennyisége egyenstlyban van. Az egyensuly biztositasa-
ban a csontszovet is alapvetd szerepet jatszik, mint
pufferkapacitas (kalcium- és foszfatraktar), mivel a csont-
szovet alkalmas a kalcium és foszfat raktdrozasara és
gyors mobilizacidjara is, ha sziikséges. A csontszdvetben
raktarozott kalcium biztositja a szervezet szamara azt a
tartalékot, ahonnan barmikor biztosithatd a normalis
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szérumkalciumszint, mivel a kalciumbevitel valtozo és
nem biztositja folyamatosan a sziikségletet. Gyermekkor-
ban a kalciumhdaztartas egyensulyat ugy kell biztositani,
hogy a csont novekedése érdekében a bevitt kalcium
mennyisége meghaladja az iritést, mig idGéskorban a
csontleéplilés miatt az iirités meghaladja a bevitelt.

A kalciumegyensuly biztositasaban elsddleges szere-
pet jatszo D-vitamin a majban hidroxilalodik és a keletke-
zett aktiv D-vitamin, a 25(OH)D; a szérumban kimutatha-
td6 mennyiségben kering. A szérumban mért 25(OH)Ds-
szint a D-vitamin-bevitellel aranyos, ezért meghatarozasa
alkalmas annak eldontésére, hogy fenn all-e a D-vita-
min-hidny. A D-vitamin-hiany egyrészt a klasszikus kalci-
umanyagcsere-zavar tiineteivel jelentkezik, de emellett
szamos tovabbi betegségek okozoja is lehet. Mig a
25(OH)Ds-bol a vesében keletkezo 1, 25(0OH),D; dontéen
a kalciumanyagcsere szabalyozasat biztositd endokrin
hormon, addig az extrarenalis 1,25(OH),D;-szintézis —
amely a legkiilonbozébb szovetekben is kimutathato — egy
szabélyozasat biztositja. Ez az oka annak, hogy D-vita-
min-hidny kovetkeztében csokkent 25(OH),Ds-szint az
extrarenalis kalcitriolszintézis csokkenéséhez vezet, fel-
boritva a sejtek proliferacios egyensulyat, illetve a kiilon-
b6z0 gének koaktivacios-korepresszor funkcidjat. Ennek a
kovetkezménye a tumoraktivitads fokozodésa, az immun-
rendszer zavara, az endokrin szovetek hipo- vagy hiper-
funkcidja stb. Betegségek sorardl igazolodott az elmilt
években, hogy a betegség rizikdjanak novekedése, a lezaj-
las sulyossaga 0sszefiigg a D-vitamin-hiannyal.

Profilaktikus D-vitamin-adas az elsé években kotele-
70 a rachitis prevencidja c€ljabol. D-vitamin-hiany esetén
az intenziv csontndvekedés mellett mineralizacios zavar
1¢ép fel és kialakulnak a rachitis klasszikus csonttiinetei. A
bordaporcok duzzanata (rachitises olvaso), a csuklo duz-
zanata (rachitises karperec), craniotabes, caput quadra-
tum, Harrison-barazda, scoliosis, gorbe végtagok. A ké-
s6bbi években — a novekedési iitem csokkenése miatt — a
D-vitamin-hidny ugyan nem vezet klinikailag vagy radio-
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logiailag igazolhatd csontelvaltozashoz, de az D-vita-
min-hidny aspecifikus tiineteit gyakran lathatjuk. Ilyenek
a fejlodés vagy novekedés elmaradasa, infekciohajlam,
izomgyengeség vagy fajdalom (gyermekkori labfajas hat-
terében 90%-ban lehetett D-vitamin-hianyt igazolni). Na-
gyon fontos azonban arra is gondolni, hogy a D-vita-
min-hidnyallapot igen jelentds rizikotényezéje nagyon
sok tigynevezett civilizacids betegség kialakuldsanak is,
melyek koziil kiemelhetd a diabetes, hypertonia, asthma,
leukaemia, melanoma, prostata-, colon- ¢és emlorak,
psoriasis, infekciok, gyulladdsos bélbetegségek, Crohn-
betegség, rheumatoid arhtritis, korasziilottség, IRDS,
myocardiumelégtelenség, multiplex sclerosis.

Epidemiologiai vizsgalatok sora igazolja, hogy az id6-
sebb korban (50 év felett) az egészséges emberek felében,
fiatal felnéttekben pedig mintegy 30%-ban mutathato ki
alacsony D-vitamin-ellatottsdg. Optimaélisnak tekinthetd,
ha a szérum-25(OH)Ds-szint télen is meghaladja a 30
pg/l-t.

A D-vitamin-hiany esetén a szervezet el6szor megpro-
bal kompenzalni azaltal, hogy fokozodik a PTH szintézise,
mely képes az 1,25(OH),D;-szintézis normalizalaséra ala-
csonyabb 25(OH)Ds-szint esetén is. E kompenzalt allapot-
ban a laborvizsgalatok a normalis Ca-szint mellett emelke-
dett PTH- és ALP-szintet, alacsonyabb P-szintet és csok-
kent kalciumiiritést mutatnak. Az emelkedett ALP-szint a
csontmiikodés fokozddasat mutatja. Egyszeri sziirés cél-

haematopoieticus rendszer
- éretlen sejtek differencialédasa
- javitja az anaemiat

szivizom
- antiproliferativ és prodifferencialé hatas
- javitja a balkamra-funkciét

Immunrendszer

- javitja a monocytakban és a macrophagokban az
immunfunkciokat

- immunszuppressziv hatas lymphocytakban

reproduktiv rendszer
- javitja a fertilitast

- antiproliferativ hatds az uterus endometriumban

- fokozza a spermatogenesist és a Sertolli-sejt-funkciot
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jara nem sziikséges az dsszes paraméter vizsgalata, hanem
elegend¢ a vizeletkalcium-iirités meghatarozasa is, mivel
a vizeletben a kalciumiirités csokkenése — néhany ritka be-
tegségtol eltekintve — csak D-vitamin-hiany esetén fordul
eldé. Alacsony kalciumiirités esetén az életkortol fliggetle-
niil javasolt a D-vitamin adésa. T¢li id6szakban pedig csak
gyogyszeres forméaban lehet a normal sziikségletet ered-
ményesen biztositani. A taplalék D-vitamin-tartalma
ugyanis néhany kivételtdl eltekintve (lazac, halolaj, maj,
mogyoro, tojas, egyes tejtermékek) alacsony. Optimalis
napozés hatésara, azonban nagyon sok D-vitamin képz0-
dik a boérben. A minimalis erythemas d6zisti napozas hata-
sara (MED of UVB) 10 000 U D-vitamin keletkezik. Mas
viszonyitas szerint tavasztdl 6szig 15 perc napsiités (10 és
15 6ra kozott) hatasara a napi sziikséglettel egyez6 400 U
D-vitamint keletkezik fehér bértiekben.

Oszt6] tavaszig azonban a mi délkériinkon az UVB su-
garzas oly mértékben csokken, hogy a napsiités nem ele-
gendd a napi D-vitamin-sziikséglet biztositasara.

A napozassal kapcsolatban ellentmondasos az egész-
ségiigyi felvilagosito céli kommunikacié. Az sokszorosan
igazolt tény, hogy a tartds és talzott napsiités a gyermek-
korban szignifikdnsan fokozza a — nem melanomas —
basalsejtes bércarcinoma rizikdjat. E betegség kialakulasa
azonban mar korai szakban konnyen észlelhet6 és jo prog-
nozissal kezelhet6. Szemben a bércarcinomaval, a mela-
noma kialakulasanak gyakorisaga tobbszoros a kevésbé

agy, kézponti idegrendszer

- fokozza az idegszdvet regeneraciojat

- emeli a ndvekedési faktor és neurotropin-
szintézist

bér
/ - antiproliferativ és prodifferencialé hatas
szamos sejttipusban

maj, pancreas

- javitjia a majszovet regeneracidjat

- fokozza az inzulin szintézisét és szekrécidjat
- csokkenti az inzulinrezisztenciat uraemiaban

bélrendzer
- noveli a kalcium- és foszforabszorpciét

csont és izomrendszer

- antiproliferativ és prodifferencialé hatas

- korrigélja az izomgyengeséget és izomatrophiat
D vitamin hidnyaban
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napsiitotte ,,északibb” vidékeken. Ez a tény azzal magya-
razhato, hogy a kevesebb napsiités mellett gyakoribb a
D-vitamin-hianyos allapot, €¢s ez a melanoma kialakulasa-
nak kedvez. Tehat helytelen az a javaslat, hogy keriiljiik a
napozast. Helyesebb lenne, ha csak a tulzott, és a bor le-
égéséhez vezetd napozastol vnank mindenkit. fgy példa-
ul nyaron a déli 6rakban az intenziv UVB sugarzas min-

denképpen keriilendd, de a délel6tti vagy délutani napozas
mar nem kockazatos, s6t kifejezetten hasznos. Akinek pe-
dig nincs alkalma elegendd id6t napozassal tolteni, annak
javasolt az oralis D-vitamin-bevitelrdl gondoskodni, ami a
téli iddszakban mindenképpen indokolt.

A D-vitamin jelentdségét a szervezett legkiilonb6zébb
teriiletein az 1. dsszefoglalo abra szemlélteti.

Molekularis vizsgalatok jelentésége

Tory Kalman

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyodgyaszati Klinika

Az évtized elején a Human Genome Projectnek ko-
szonhetéen megismertiik a human genomot alkoté 3,3
milliard bazis sorrendjét. A project soran 9 ember (1 né és
8 férfi) genomszekvencigjat hataroztak meg. A genom
tobb mint 99%-a ugyanaz minden emberben. Az emberek
kozotti genetikai kiilonbség dontd részéért a genom keve-
sebb mint 1%-at kitevd olyan nukleotidok felel6sek, me-
lyek baziskomponense (adenin, guanin, citozin, timin)
kétféle lehet. Ezen 18 millié nukleotidvarianst SNP-nek
(single nucleotid polymorphism) nevezzik. A polimorfiz-
musok ritkdbb bazisanak gyakorisaga is meg kell, hogy
haladja a populacidban az 1%-ot, ellenkezd esetben muta-
ciordl beszélink. A polimorfizmusok ¢€s betegségek,
fenotipus-jegyek kapcsolatat szamos tanulmany vizsgalja.
A polimorfizmusok hatasa azonban rendszerint igen cse-
kély, és csak nagy esetszamu vizsgalatban kimutathato.
Szamos kis esetszamu, megbizhatatlan eredményti vizsga-
lat 1at napvilagot, ezeket kell6 kritikaval szabad csak ol-
vasni.

A human genom koriilbeliil 23 ezer gént tartalmaz.
Szekvencidjuk ismerete 6nmagaban nem vitt kozelebb a
betegségek patomechanizmusanak megértéséhez. Ismer-
tiik a gének szekvenciajat, és le tudtuk irni a betegségek
fenotipusat, de nem tudtuk, hogy melyik gén mutacidja
melyik betegséghez vezet. Ebben tortént nagy elérelépés
az elmult évtizedben. Milyen modon?

Egy betegség X kromoszéman val6 6roklédését azért
tudjuk kdnnyen megallapitani, mert 1atjuk, hogy a nemmel
egyiitt 6roklodik. A testi kromoszoémaknak nincs ilyen
egyértelmii fenotipusjegye, és nem latjuk a betegre tekint-
ve, hogy az édesanyatol a nagyanyai vagy a nagyapai kro-
moszomat drokdlte. Molekularis vizsgalattal azonban meg
lehet ezt hatarozni, sét egy kromoszéman beliil kisebb te-
riiletre is le lehet sziikiteni azt a régiot, mellyel a betegség
egyiitt, kapcsoltan 6roklédik. Meghatarozva, hogy melyik
kromoszéma melyik régidja 6roklédik egyiitt a betegség-
gel, le lehet sziikiteni egy kis teriiletre azt a régiot, ahol a
mutaciét hordozé gén eléfordulhat. Az ebben a régidban
1év6 géneket a betegben vizsgalva, szekvenalva, meg lehet
talalni a mutaciot hordozot. Ezzel a modszerrel sikertilt
azonositani tobb szaz monogénes betegség génjét. Ma
tobb, mint 2000 betegség genetikai oka ismert.

2010; 52:61-124.

@ Semmelweis Kiadé

Egy gén identifikalasdnak tobb jelentds hatdsa van az
orvoslasra. Meghatarozé 1épés a betegség patomechaniz-
musanak megismerésében. A gén ismeretében tudjuk,
hogy melyik fehérje okozza a betegséget. A fehérjének
meg lehet hatarozni a sejtben vald elhelyezkedését, mas
fehérjékkel valo kapcsolatat, és ezekbdl kovetkeztetni le-
het arra, hogy milyen jelatviteli mechanizmusokban vesz
részt, mi a funkcidja. A funkci6 ismeretében pedig meg-
nyilhat az Ut a jovében terapidhoz. A felmeriil terapia,
gyogyszer hatasossaganak vizsgalata céljabol 1étre lehet
hozni olyan egér- vagy patkanytorzseket, melyek ugyan-
abban a génben hordoznak mutécidt, mint a betegek.

Tovabbi eldnye a mutans gén ismeretének, hogy a kli-
nikailag nem egyértelmii esetekben a diagndzis megerdsi-
tést nyerhet a mutaci6 kimutatasaval, mely egyben lehetd-
vé teszi a genetikai tanacsadast is.

Bizonyos betegségekben pedig mar ma is befolyasolja
a terapiat a genetikai diagnozis. A szteroidrezisztens
nephrosis-szindroma az esetek egy részében immunologi-
ai eredetli, mas részében azonban valamely podocyta-
van értelme az immunszuppressziv kezelésnek, és szamol-
ni kell a betegség kitjulasaval a transzplantalt vesében, az
utobbiban nincs értelme immunszuppresszionak, és nem
varhato a kitijulas a transzplantalt vesében sem. Meghata-
kezelésben. Hasonloan, a diabetes mellitus 1-5%-aért fe-
lelés MODY (maturity-onset diabetes of the young) egy
autoszomalis dominansan 6roklédo, genetikailag hetero-
gén, monogénes betegség. Klinikai lefolyasaban az 1-es ti-
pust diabetes mellitushoz hasonld, de egyes tipusaiban
szulfaniluredval lehet kezelni a beteget inzulin helyett,
ezért a mutacio kimutatdsa meghatarozo lehet a terapia-
ban.

A genetikai diagnosztika legmeghatarozobb szerepe
jelenleg valdsziniileg a daganatterapiaban van. Gyermek-
korban tobb daganat (leukaemidk, neuroblastoma) besoro-
laséban, és igy kezelésében dontd a daganatsejtekbdl ki-
mutatott szomatikus mutaciok tipusa. A leukaemiak bizo-
nyos formaiban egy rossz prognoézist jelentd mutacio ki-
mutatisa a csontveld-transzplantacio  indikacidjaval
egyenértéki.
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A fent vazolt példakban a genetikai diagnosztika, a
mutécidanalizis befolyasolja a terapiat, de nem kinal tera-
pias lehetdséget. Néhany betegség esetén azonban mar ki-
probalas alatt all mRNS-, illetve fehérjeszintézist (transz-
laciot) befolyasolo ,,genetikai terapia” is.

A Duchenne- és a Becker-izomdystrophia ugyanazon,
ményei. A kiilonbség koztikk az, hogy mig a Duchenne
izomdystrophia olyan mutacionak a kovetkezménye, ami

s

s s

jelentds a kiilonbség: mig Duchenne-izomdystrophidban a
varhato élettartam alig tobb két évtizednél, Becker-
izomdystrophiaban alig marad el az atlagpopulacioétol. A
kiprobalas alatt all6 terapia lényege, hogy az exonok hasi-
tasa soran, ,,exon-atugrassal” a Duchenne-tipusu mutaciot
ugy valtoztatjak, hogy az Becker-tipusu mutacidhoz, és

igy enyhébb fenotipushoz vezessen. Egyetlen izmot koz-
vetleniil injektalva mar kedvezd eredményrdl szamoltak
be human vizsgalatban, jelenleg zajlik a szisztémas keze-
1és kiprobalasa.

Tovabbi lehetdség a ,,stop kodon-szuppresszio”. Azon
betegekben, akik stop mutaciot hordoznak, lehetség van
olyan szer adasara, mely a stop mutacio ellenére nem allit-
kedvezo hatasardl szamoltak be a cystas fibrosisban szen-
vedod betegek stop mutaciot hordozd csoportjaban (a bete-
gek 5%-a).

A genetikai vizsgalatok egyre szélesebb kore valik el-
érhetévé napjainkban. Jelenleg dontéen diagnosztikus
szerepiik van, de elképzelhetd, hogy a kdvetkezd évtize-
dekben tobb betegségben sikertil a betegség lefolyasat be-
folyasolni a genetikai vizsgalatoknak, boviild terapias le-
hetéségeknek koszonhetden.

A leggyakoribb genetikai betegségek, diagnosztika, tennivalok

Fekete Gyorgy

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az 6roklodd megbetegedések tobbsége kiilon-kiilon
ritka, azonban Osszességiikben a csecsemo- €s gyermek-
gyogyaszat egyik legfontosabb teriiletét jelentik. A 2003-
ban lezarult Human Genome Project az egyes betegségek-
kel Osszefliggd génteriiletek leirasaval, térképezésével Uj
lehetdségeket nyitott meg az 6roklédo korképek korerede-
tének, patogenezisének tisztazasaban, osztalyozasaban, a
modern diagnosztikai és terapias eljarasok alkalmazasa-
ban. Az orvostudomany az 6rokl6dé megbetegedések te-
riiletén mutatta fel a legtobb 0j eredményt az elmult évti-
zedben. Egyre nagyobb a betegek ¢s csaladjaik érdeklodé-
se az 0j informéaciok irant, érthetéen ndvekszik az igény a
tiinetegyiittesek pontos diagnozisa, a genetikai tanacsadas
és a sulyos betegségek korai megelozése érdekében.
Mindezek a tények sziikségessé teszik, hogy a szakorvosi
tovabbképzés keretében az alapellatasban, a szakrendelé-
seken és a korhazakban dolgozo kollegak tajékoztatast
kapjanak az 6roklddo betegségek kivizsgalasaval, a gon-
dozasi és kezelési feladatokkal kapcsolatos 0j ismeretek-
rél, amelyeket munkéjuk soran hasznosithatnak.

A gyermek pszichomotoros fejlédésének elmaraddasa
és a koponya, arc dysmorphias tiinetei miatt jelentkeznek
a sziilok leggyakrabban a genetikai szakrendelésen. A
kariotipus vizsgélata ma mar nemcsak a szambeli kromo-
szomaaberraciok (21-es, 13-as, 18-as kromoszoma
trisomidja stb.) kimutatasat teszi lehetévé, hanem jellegze-
tes tiinetek esetén egy-egy kromoszomarészlet hianyanak,
tobbletének, atrendezddésének igen pontos azonositasara
is moéd van. A fluoreszcens in situ hyridisatio (FISH)
madszerével szamos szerkezeti kromoszéma-rendellenes-
ség (DiGeorge-, Williams—Beuren-, Prader—Willi-,
Angelman-szindroma stb.) diagnosztizalhat6. E korké-
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pek tlineteinek bemutatasaval az eldadas a korszeri cito-
genetikai vizsgalomodszerek kérésének orvosi javallatait
ismerteti.

Az értelmi elmaradas igen sok, valtozatos egy¢éb tiine-
tekkel is tarsulo, egyetlen gén hibdjaval dsszefiiggd
(monolocusos, monogénes) szindroma prezentacios tiinete
lehet (javorfaszorp-betegség, nemketotikus hyperglycin-
aemia, Rubinstein-Taybi-, Rett-szinroma stb.). A pontos
diagnozis megallapitasa legtobbszor a szindromologidban
gyakorlott klinikai genetikus segitségét igényli. A geneti-
kai szakrendelések orvosai segitenek a molekularis diag-
nosztikat végz6 hazai vagy kiilfoldi laboratoriumok meg-
talalasaban, a vizsgalati mintak eljuttatasaban.

A malabsorptioval jaro tiinetegyiittesek soraban a leg-
gyakoribb cystas fibrosis génszintli diagnozisa a beteg
gyermekek DNS-mintainak elemzésével, a CFTR gén mu-
tacidinak kimutatasaval torténik. Jelenleg e korkép kiala-
kulasaért felelés 1500-nal tobb génmutacio ismeretes. Ko-
z¢ép-Eurdpaban, igy hazdnkban is a leggyakoribb a betegek
kb. 60%-4ban kimutathatd delta F508 mutacio. A pontos
diagnozis fontos az egyéb, hasonl tiinetekkel jaro beteg-
ségektdl valo elkiilonités érdekében, és modot ad arra is,
hogy a sziilok tovabbi gyermekeik esetében igénybe ve-
gy€k a praenatalis, magzati diagnosztika lehetdségeit.

Szamos velesziiletett anyagceserezavar esetében a ha-
gyomanyos biokémiai diagnosztikat (enzimvizsgalatok)
ma mar a betegséget okozd génmutaci6é kimutatasa is ki-
egészitheti. A phenylketonuria (PKU) klasszikus forma-
jéban a fenilalanin-hidroxilaz (PAH) gén kiilonb6z6 muta-
cidinak azonositasa fontos prognosztikai adatot szolgaltat
a beteg gyermeket gondozd orvos szamara. Egyes mutaci-
ok ugyanis enyhébb, kénnyebben befolyadsolhatd, més
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mutaciok viszont stulyosabb, diétas kezeléssel nehezebben
beallithato betegség fenotipussal jarnak.

Az 6roklodo lysosomalis tarolasi betegségek klinikai
tiineteinek ismerete sziikséges ahhoz, hogy a diagnozis
minél fiatalabb korban egyértelmiien megéllapithato le-
gyen. A Gaucher-kor, az 1. és II., valamint a VL. tipusu
mucopolysaccharidosis, a Fabry-kor, a Pompe-beteg-
ség ma mar enzimpotld kezeléssel gyogyithato, illetve a
betegek allapota jelentdsen javithatd. Az iv. enzimpotld
kezelés sikere dontden a kezelés kezdetének idopontjatol
figg.

A korszeri genetikai diagnosztika modszerei a gyer-
mekkori hematologiai malignus betegségek ¢és a dagana-
tok ellatasanak is Iényeges elemei. Az akut leukaemiakban
¢és lymphomakban el6forduld génatrendezodések kimuta-
tasa, a ,,minimal residual disease” felismerése a betegség

Ujsziilottkori sziirévizsgalatok

Szonyi Laszlo

kimenetelét dontéen befolyasold tényezd. A genetikai
vizsgalatok a Wilms-tumor kialakuldsanak magasabb koc-
kazataval jar6 korképek (aniridia, Beckwith—Wiedemann-
szindroma, hemihypertrophia) felismerésének ¢€s a geneti-
kai tanacsadasnak ma mar elengedhetetlen elemei.

A genetikaval nem specialisan foglalkozo csecsemd-
és gyermekgydgyasz szakorvosok feladata az, hogy
felismerjék, milyen esetekben sziikséges a klinikai geneti-
ka korszerli vizsgalo eljarasaiban és a genetikai tanacs-
adasban jartas szakorvos konziliumi segitségét kérni.
Els6sorban a beteget jol ismerd, rendszeres gondozasat
végzd orvosok 6roklodd betegségek iranti érdeklédésén,
tajékozottsagan mulik, hogy a beteg gyermekek ¢és csalad-
jaik id6ében kapjak meg az életminéségiik és csaladterve-
z¢stik szempontjabol optimalis ellatast.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az ujsziilottkori szlirGvizsgalatokat az 51/1997. (XII.
18.) NM rendelet ,, 4 kdtelezé egészségbiztositas kereté-
ben igénybe vehetd betegségek megelozését és korai felis-
merését szolgalo egészségiigyi szolgaltatasokrol és a szii-
rovizsgalatok igazolasarol” szabalyozza.

1. 0-4 napos életkorban:
a) teljes fizikalis vizsgalat, kiilonos tekintettel a fejlé-
dési rendellenességek sziirésére,
b) testtomeg, testhossz, fej/mell korfogat mérése és a
hazai standardok szerinti értékelése,
¢) ideggyogyaszati vizsgalat,
d) csip6ficam sziirése,
e) érzékszervek mikodésének vizsgalata:
ea) hallas vizsgalata,
eb) latas vizsgalata (voros visszfény, pupillareak-
cio, latasmagatartas),
f) velesziiletett anyagcsere-betegségek:
fa) galactosaemia (Osszgalaktoz-szint és Gal-1-
PUT), hypothyreosis, biotinidazhiany,
fb) tomegspektografias vizsgalattal, egy vizsgalati
mintabol:  javorfaszorp-betegség (MSUD),
tyrosinaemia I, II, citrullinaemia I (arginino-
szukcinat-szintaz-hiany, ASS), arginosuccinic
aciduria (arginoszukcinat-lidz-hiany, ASL),
homocystinuria, rovid lanca acil-CoA- dehid-
rogenaz-hiany (SCAD), kozép lancu acil-
CoA-dehidrogendz-hidny (MCAD), hosszu
lanct  hidroxi-acil-CoA-dehidrogendz-hiany
(LCHAD), nagyon hosszt lanct acil-CoA-
dehidrogenaz-hiany (VLCAD), karnitin-pal-
mitoil-transzferaz-hiany (CPT-I, II), karnitin-
transzport zavara (CT), multiplex acil-CoA-
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dehidrogenaz-defektus (glutarsav-aciduria
GAII), béta-ketotiolaz- (oxotiolaz) hiany, glu-
tarsav-aciduria-I (GAI), izovaleriansav-acid-
aemia  (IVA), metilmalonsav-acidaemia
(MMA), propionsav-acidaemia (PA), 3-hid-
roxi-3-metilglutaril-(HMG-)-CoA-lidz, metil-
krotonil-CoA-karboxilaz-hiany (MCC) mul-
tiplex karboxilaz-hiany, phenylketonuria

Ujsziilottkori sziirése.

Fejlodési rendellenességek sziirése

Velesziiletett rendellenességek fogalma: a velesziile-
tett rendellenességek a magzati életben (genetikai és/vagy
kiils6 kornyezeti tényezok hatasara) kialakul6 alaki (mor-
fologiai), biokémiai vagy miikddési (funkcionalis) zavar,
amelyeket a sziiletéskor (vagy praenatalisan vagy sziiletés
utan) észlelnek.

A bejelentés minden észleld orvos kdtelezettsége és az
e célra rendszeresitett nyomtatvanyon torténik.

A bejelentend6 rendellenességek kore kb 700.

Bejelentdlap a Johan Béla Orszagos Epidemiologiai
Kozponttol igényelhetd (vagy honlapjardl letdlthetd):

»Johan Béla” Orszagos Epidemiologiai Kézpont, Hu-
mangenetikai és Teratolégiai Osztaly

1097 Budapest, Gyali u. 2-6.

Tel: 1-476-1129 Fax:1-476-1389

e-mail: humgen@ock.antsz.hu

http://www.antsz.hu/oek
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Velesziiletett anyagcsere-betegségek
szlirése

Az Egészségiigyi Miniszter rendelete [44/2007. (IX.
29)] alapjan hazankban minden ujsziiléttnél kotelezo a ki-
terjesztett anyagcsere-sziirovizsgalat elvégzése 2007. ok-
tober 1. ota. Az 0jsziildttkori szlirdvizsgalatok végzésére a
miniszteri rendelet két centrumot jelolt ki: Semmelweis
Egyetem 1. Sz. Gyermekgyodgyaszati Klinika és Szegedi
Tudomanyegyetem, Gyermekgyogyaszati Klinika.

A kiterjesztett szlirés a korabban is vizsgalt hypo-
thyreosis, galactosaemia, biotinidazhiany és phenylketon-
uria mellett tovabbi 22 betegség vizsgalatat foglalja maga-
ban.

A vizsgalat valamennyi betegség esetében szaritott,
szlirGpapirra cseppentett vérbol torténik részben ELISA,
részben tdmegspektrometria modszerrel. A szlirGvizsgalat
hatékonysaga nagymértékben fiigg attol, hogy azt mikor
végezziik el. Kozvetleniil a sziiletés utan, a taplalas meg-
kezdése el6tt vett vérmintak csak korlatozottan alkalma-
sak vizsgalatra.

» A mintavétel idopontja illetve a vérvételt végzo in-
tézet, személyzet

1. A sziilészeti osztalyokon a 48. és 72. életora kozott
minden 0jsziilottél vérmintat kell venni anyagcesere-
szlir6vizsgalat céljabol. Ha az ujsziilott hazabocsatasa
48 oras életkor elott torténik, a mintavételt életkortol
figgetlentil el kell végezni. A vérvétel megtorténtét és
idépontjat, valamint a vérvétel idépontjaban a gyer-
mek életkorat (< 48 h vagy >48 h) az 0jsziilott zaroje-
lentésén és egészségiigyi konyvében fel kell tiintetni.

2. a) Haavérvétel id6pontjaig az Gjsziilott nem szopott

megfeleléen (nem fogyasztott min. 60 ml anya-
tejet), vagy ha a korai hazabocsatas miatt a vér-
vétel 48 oras ¢életkor el6tt tortént, a vizsgalatot 5-7
napos életkor k6zott (ha ez linnepnapra esik, az ezt
kovetd elsé munkanapon) meg kell ismételni. Az
ismételt vérvétel sziikségességét az Gjsziilott zarod-
jelentésén jelezni kell. A sziil6t/torvényes képvise-
16t az ismételt vérvétellel kapcsolatos tudnivalok-
ol tajékoztatni kell és el kell latni sziirdkartyaval
Az 0jsziilott korlapjahoz csatolni kell
Y az ujsziilott sziildjének / torvényes képviseldje-
nek az irasbeli nyilatkozatdt, melyben igazolja,
hogy a felvilagositasa megtortént, a szlir6kar-
tyat atvette, ¢és vallalja a feleldsséget gyerme-
kének az ismételt anyagcsere sziirdvizsgalat-
ban valo részvételéért.
A mintavétel és kiildés a gyermek ellatasaért fele-
16s (valasztott vagy ha az nincs, a teriiletileg illeté-
kes) haziorvos/hazi gyermekorvos kotelessége, aki
a vérvétel elvégzését, a minta elkiildését és ezek
egészségiigyl konyvében aldirasaval és orvosi pe-
csétjével koteles igazolni.
2. b) Ha a gyermeket fekvobeteg-intézetbdl otthonaba
bocsatjak, és korasziilottség vagy transzfizio/vér-
csere, parenteralis taplalas miatt sziikséges ismé-
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telt vérvétel a hazabocsatas utani idében esedé-
kes, ezt a gyermek zardjelentésén jelezni kell. A
szllot/torvényes képviselot az ismételt vizsgalat
elvégzésének sziikségességérol tajékoztatni kell,
és el kell latni sziir6kartyaval. A gyermek korlapja-
hoz csatolni kell
Y az ujsziilott sziilGjének / torvényes képviseldjé-
nek az irdsbeli nyilatkozatat, melyben igazolja,
hogy felvilagositasa megtorténtét, a szlirokar-
tyat atvette, és vallalja a feleldsséget gyerme-
kének az ismételt anyagcsere sziirdvizsgalat-
ban valo részvételéért.
A mintavétel és kiildés a gyermek ellatasaért fele-
16s (valasztott vagy ha az nincs, a teriiletileg illeté-
kes) haziorvos/hazi gyermekorvos kotelessége, aki
a vérvétel elvégzését, a minta elkiildését és ezek
egészségiigyi konyvében alairasaval és orvosi pe-
csétjével koteles igazolni.
Az otthon sziiletett, intézeti ellatasban utolag sem ré-
szeslild Ujsziilott esetében a sziirésrél valdo gondosko-
das a sziilésnél jelen levd, az ujsziilottet eldszor ellato
orvos kotelessége. Szlirokartyat a tertiletileg illetékes
budapesti vagy szegedi sziir6kdzponttol igényelhet. A
szlirésre torténd vérvételt a 48 és 72 oras életkor kdzott
koteles elvégezni. A mintavétel €s kiildés megtortén-
tét, valamint ezek idopontjat az 0jsziilott sziiletését
igazold orvosi okiraton, egészségiigyi konyvében és
jével koteles igazolni.
Az ijsziilottet el6szor ellatod egészségligyi személyzet
az anyagcsere szlrOvizsgalat elvégzését — eldzetes
egyeztetés utan — a lakohelyhez legkdzelebbi Csecse-
mdosztalyon is kezdeményezheti.
Ha az 0jsziilott a 32. gesztacids hét elott sziiletett, a
vizsgalatot 2 hetes, valamint a gesztaciés idére korri-
galt szlirési idépontban meg kell ismételni. Ha a kora-
szllott transzfuziora/vércserére vagy parenteralis tap-
lalasra szorul, az arra megadott szabalyok szerint kell
eljarni.
Ha az 0jsziilottnél 48 oras életkora eldtt transzfuzio/
véresere vagy parenteralis taplalas alkalmazasara
kertiil sor, a vérmintat még a kezelés megkezdése elétt
le kell venni. Parenteralis taplalas esetén ismételt vér-
vétel sziikséges 2 hetes ¢életkorban; transzfuzid/vércse-
re estében 2 hetes és 60 (galactosaemia) napos életkor-
ban.
Ha az ujsziilottet a sziilészeti intézetbél mas fekvobe-
teg-intézetbe szallitjak, a fogado intézetet irasban ta-
jékoztatni kell a mintavételi allapotrol. Az jszilott za-
rojelentése tartalmazza, hogy megtortént-¢ a mintavé-
tel; ha igen, mikor, milyen életkorban, transzfuzio elétt
vagy utdn, ha nem, akkor a kit6ltott sziirépapirt csatol-
jak a zarojelentéshez.
Tekintettel a védono az 0jsziilott hazaadasat kovetd 48
oran beliili latogatasi kotelezettségére, a szlirés meg-
torténtét a védonod is ellendrizze €s sajat dokumentaci-
Ojaban alairasaval és szolgaltatoi azonositdjaval iga-
zolja. Ha a védoéno a szlirésre torténd vérvétel elmara-
dasat vagy a gyermek allapotaval kapcsolatban barmi-
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lyen orvosi ellatast igényl6 problémat észlel (sargasag,
hanyas, aluszékonysag, taplalasi nehézség stb.), azt
még aznap koteles jelenteni a teriiletileg illetékes vagy
a csalad altal valasztott hazi gyermekorvosnak/hazior-
vosnak vagy hivatalos helyettesének.

» Mintavétel

» A minta szennyezédésének elkeriilése céljabol
fontos, hogy a sziirépapir csikot sem kézzel, sem
gumikesztyiivel NE érintsiik meg.

» A szlir6kartyan minden adatot pontosan toltsiink
ki és ligyeljiink arra, hogy egy kockaba egy karak-
ter kertiljon. (A gyogyszerek felsorolasa, sziikség
esetén, a kartya hatlapjan folytathato.)

» A baba sarkat melegitsiik 3-5 percig egy puha, me-
leg vizzel (maximum 40 °C) atnedvesitett textilia-
val.

»  Valasszuk ki a szlras helyét és dezinficienssel
(jodtartalmt dezinficiens, pl. Betadine nem hasz-
nalhat6) tisztitsuk meg. Varjuk meg, amig az oldat
elparolog.

» A szarashoz steril, egyszer hasznalatos, 2-2,45
mm-es landzsat hasznaljunk.

» A sarkat vizszintesen (sarok lefelé), a sziv magas-
sagaval egyvonalban vagy az alatt tartsuk.

» Az els6 vércseppet tordljik le szaraz papirvatta-
val.

»  Varjuk meg, amig egy masodik, nagy csepp kép-
z6dik, s ezt érintsiik szlir6papiron 1évd karikdhoz.
Lehetdleg minden karikat egy nagy csepp vérrel
toltstink ki, ha azonban az mégsem elég, rogton
még egyet cseppenthetiink ra. Egyszerre csak egy
karikat tltsiink és csak az egyik oldalat érintsiik a
szlr6papirnak a vércsepphez. Ha elegendd vért
juttattunk a karikdba, az a sz{ir6papir masik oldalat
is teljesen atitatja. Ezt ellendrizziik le, majd egy-
mas utan toltsiik ki az dsszes tobbi karikat is. Ha
egy szurasbol nem sikeriil a sz{irGpapir-korongok

Gyermekendokrinolégia

Halasz Zita
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kitoltéséhez elegendd mennyiségii vérhez jutnunk,
ismételjiikk meg a szhrast.

» Umbilicalis vagy egyéb artérias/vénas katéterbol
is lehet vérmintat venni. Fontos, hogy kb. 0,5 ml
vért (a izotonids sdoldat vagy heparinoldaton feliil)
engedjiink le, s csak az azutan kifolyo vérbél csep-
pentsiink a sziir6papirra. Ha tobbszori mintavétel
indokolt (transzfuzid, korasziilottség), az utolso
mintat célszer( a sarok megszirasaval nyerni.

» EDTA-s vér nem hasznalhaté a vizsgalathoz.
Heparinizalt kapillarisbol cseppenthetiink a szi{ird-
papirra. A kapillarisban 1évé vért jol keverjiik
Ossze. A kapillarist ne taroljuk, hanem a vért azon-
nal cseppentsiik ki. A kapillaris végét ne érintsiik a
szlir6papirhoz.

» A minta kezelése, szallitasa

Szaritsuk meg a szlirdpapirt vizszintes helyzetben.

» A sziir6papir ne érintkezzen semmilyen mas fel-
szinnel (asztallap, papir), mindkét oldalat érje le-
vegd (helyezziik egy dobozra, vérvételi allvanyra
stb).

» A mintit kdzvetlen napfénynek, meleg hatasnak
(pl. radiator, inkubator, termosztat stb.) kitenni
nem szabad. A szaritasi id6 minimum 2 éra.

» Ellendrizziik, hogy a megfeleld ¢s teljesen szaraz-e
a minta, majd tegyiik boritékba. Postazasig szoba-
hémérsékleten taroljuk. (Mlanyag tasakban tilos
tarolni a kartyakat!)

» A kész szlirbkartyat 24 éran beliil, ill. hétvége
vagy linnepnapok esetén a legkézelebbi munka-
napon, elsébbségi levélként postazzuk.

» Ha egy boritékban tobb kartyat kiildiink, vigyaz-
zunk, hogy a vérrel atitatott sziirdpapircsikok ne
érintkezzenek egymassal. (A kartydk also-felsd ré-
szét valtogatva helyezziik egymasra, vagy va-
lasszuk el azokat egy tiszta papirlappal.)

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Az elmult évek klinikai vizsgélatai és tudomanyos ku-
tatasainak eredményei az endokrinologia teriiletén az is-
meretek robbanasszerii boviilését eredményezték (példaul
0j hormonok és neurotranszmitterek felfedezése, endokri-
nologiai diszfunkcidk genetikai hatterének egyre széle-
sebbkorii megismerése). Jelen attekintés a gyermekendok-
rinoldgia szempontjabol fontos gyakorlati kérdésekre he-
lyezi a hangsulyt, a gondozas és kezelés oldalarol.

A szomatikus fejlettség megitélése szempontjabol je-
lent6s a longitudinalis vizsgalatokon alapulo legujabb ha-
zai referenciaértékek haszndlata, pl. a testmagassag, test-
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suly, novekedési titem, BMI értékelésénél (Joubert K és
mtsai, Gyermekgyogyaszat 2006, 5:517-527.). A ndveke-
dési retardacié endokrinoldgiai kivizsgaldasa kapcsan
euthyreosis és az életkorhoz viszonyitott csokkent
szérum-IGF 1-szint a klinikai képpel 6sszevetve a noveke-
désihormon-szekrécio elégtelenségének lehetségét veti
fel. A GH- (n6vekedési hormon) szekrécios kapacitas fel-
mérése érdekében végzett provokacios tesztek az utdbbi
években sem valtoztak. Hazdnkban a szintetikus noveke-
dési hormon kezelés jelenlegi indikacioi: velesziiletett
vagy  szerzett  ndvekedésihormon-hiany, Turner-
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szindroma, kronikus veseelégtelenség. A novekedési-
hormon-termelddés zavaranak ritka formaja a 12 oras éj-
szakai GH-profil-vizsgalattal igazolhatd neuroszekrécios
diszfunkcio.

A GH-kezelés indikaciojanak bévitését jelenti, hogy a
nemzetkozi vizsgalatok eredményei alapjan hazai proto-
kollok allnak rendelkezésre alacsony, SGA (small for
gestational age), Prader—Willi-szindromas és Noonan-
szindromas betegek kezelésére (Luczay A és Solyom J,
Gyermekgyogyaszat 2006; 6:721-722.). Jelenleg azonban
az igen koltséges kezelés még nem tdmogatott. Az utdbbi
évek nemzetkozi és hazai adatai igazoljak a koponyatrau-
mat szenvedett gyermek gyakori endokrinologiai zavarait,
pl. elégtelen GH-szekrécid kialakulasat (Niederland T és
mtsai, Gyermekgyogyaszat 2006, 4:440-450.). Szintén
fontos a gyermekkori tumoros megbetegedésben szenve-
do, kemo- és/vagy radioterapias kezelésben részesiilo
gyermekek endokrinoldgiai vizsgalata és gondozasba vé-
tele (Haldsz Z, Gyermekgyogyaszat 2006, 4:401-408). A
sulyos primer inzulinszeri névekedési faktor-1 hiany (pri-
mer IGFD) is a novekedési hormon és IGF-1 szignal rend-
szer zavara. A korképet valtozo mértéki ndvekedési retar-
décid jellemzi. Az endokrinoldgiai vizsgéalatok a kor- és
nem-specifikus referencia adatok alapjan alacsony IGF1-
szintet igazolnak, megfelel6 vagy fokozott GH-szekrécios
kapacitas mellett. Magyarorszagon is forgalomba keriilt a
rekombinans DNS-eredetit human IGF1 (rhIGF1)
mecaszermin) készitmény. Stlyos ndvekedési zavarral ja-
r6 primer IGFD-ben alkalmazott rovid és hosszl tavi
rhIGF 1-kezelés hatasossagat nemzetkdzi adatok egyértel-
miien igazoltak.

Az utobbi évek fontos eredménye a Kisspeptin és
GPR54-gén szerepének megismerése a serdiilés folyama-
taban. A korai serdiilés megitélése az eurdpai allasfoglalas
alapjan valtozatlan (leanyoknal 8, fiaknal 9 éves kor eldtt
megjelend masodlagos nemi jelleg). Az etioldgiatol fiig-
gben kezelése depotGnRH-analdg, antidsztrogén, aroma-
taz-blokkold stb. A serdiilés folyamatanak megitélését is
percentilis értékelés segiti.

Ismert hypogonadismus esetén (pl. Turner-szindréma,
multiplex hypophysishormon-hiany) a nemi hormon szub-
sztitlicios kezelés megkezdése leanyoknal mar 8-9 éves
kortdl javasolt. Fiuk androgén szubsztitiucios kezelése kb.
14 éves kortol indokolt (hormontartalmu tapasz alkalma-
zéasa a serdiil6korban is terjeddben van)

A hypo-, illetve hyperthyreosis kezelése az utobbi
években jelentésen nem valtozott. Congenitalis hypo-
thyreosisban 15-20 napos életkor elott megkezdett pajzs-
mirigyhormon-szubsztiticios kezelés alkalmazdasa a gyer-
mek megfeleld szomatikus és mentalis fejlodése jelentosé-
ge szempontjabol kiemelkedden fontos. A genetikai kuta-
tasok eredményei alapjan a congenitalis hypothyreosis
hatterében meghuzdodo etiologiai ismeretek nagymérték-
ben boviiltek. Emellett fontos gyakorlati jelentésége van
azon betegségek ismeretének, melyekben az autoimmun
thyreoiditis szignifikansan gyakoribb eldfordulasa igazolt
(Turner-szindroma, Down-szindroma, coeliakia, diabetes
mellitus). Ezekben az esetekben a pajzsmirigyfunkcio
rendszeres ellendrzése ajanlott.

Mellékvesekéreg-elégtelenség esetén (pl. congenitalis
adrenalis hyperplasia, adrenalitis, adrenoleukodystro-
phia) a hydrocortison szubsztitucios adagja nyugalmi
helyzetben, j6 dltaldnos dllapotban 12—15 mg /m’ /nap per
os, lehetGség szerint 3 egyenld részre osztva. Stresszhely-
zetben (laz, m{tét) a napi adag 2-3-szorosa adand6. Az
adekvat terapiat els6dlegesen a j6 klinikai paraméterek jel-
zik, megfeleld szomatikus fejlodés, kielégitd titemi csont-
érés, normalis tartomanyban 1év0 vérnyomas értékek, vér-
cukor, ionogram. A congenitalis adrenalis hyperplasia
21-hidroxilaz-defektussal jar6 formaja esetén a CYP21
gén vizsgalata a hormonvizsgalatok mellett segiti a diag-
nozis felallitasat, a genotipus-fenotipus korrelacio alapjan
tampontot jelenthet a tovabbi gondozasban, és hozzajarul-
hat més érintett csaladtagok felismerésében. Az anyai
dexamethason-kezelés a magzatra, illetve a gyermek to-
vabbi fejlddésére kifejtett hatdsa nemzetkozi vizsgalatok
targya, ennek megfelelden napjainkban nem tekinthet6 al-
talanosan elfogadottnak.

Diabetes mellitus a mindennapi gyakorlatban

Korner Anna

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A diabetes mellitus (DM) olyan anyagcsere-betegsé-
gek komplex egylittese, amelyeket az inzulinszekrécio
¢és/vagy az inzulinhatas elégtelenségébdl fakadod hyper-

glykaemia jellemez.
A diagnozis feléllitasa a jellegzetes laboratoriumi el-
téréseken  (hyperglykaemia, glycosuria, gyakran

ketonuriaval) és a tipusos klinikai tiineteken (polyuria,
polydipsia, fogyas, latdsromlas) alapul. Stilyosabb esetek-
ben ketoacidosis (ritkan hiperozmolaris non-ketotikus al-
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lapot) is kifejlodik. Ha a klinikai tiinetek hianyoznak, a si-
lyos infekcidban, traumas vagy keringési stressz allapota-
ban detektalt hyperglykaemia még nem egyenlé a diabetes
diagnozisaval. Kétes esetben az akut allapot lezajlasa utan
oralis glkdiiztolerancia teszt (OGTT) elvégzése javasolt.
A csokkent gliikoztolerancia (IGT) és a karosodott €homi
vércukor (IFG) a normalis szénhidrat- anyagcsere és a
diabetes kozotti koztes allapotok.
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» Normal éhezési vércukor (¢h vc) szint : <5,6 mmol/l,

» ¢éh vc szint: 5,6-6,9 mmol/l = IFG,

» ¢h ve szint: 27,0 mmol/l = diabetes, de a diagnozist
OGTT-vel igazolni kell,

» OGTT 2 oras vc szint: <7,8 mmol/l = normalis
gliikéztolerancia,

» OGTT 2 oras vc szint: 7,8-11,1 mmol/l = IGT,

» OGTT 2 oras vc szint: >11,1 mmol/l = diabetes.

Hangsulyozni kell azonban, hogy ha a klinikai tiinetek
és a random vércukorszint az 1ITDM gyanujat tamasztjak
alda, az OGTT elvégzése felesleges és kockdzatos!

A DM Klasszifikaciéja az Amerikai Diabetes Tarsa-
sag és a WHO alapjan:

I. 1-es tipust diabetes (1TDM)

A Immunemedialt

B Idiopatias
II. 2-es tipust diabetes (2TDM)
II1. Egyéb korformak
A béta-sejt-funkcio6 genetikai zavara
Az inzulinhatés genetikai zavara
Az exokrin pancreas betegségei
Endocrinopathiak
Gyogyszer, ill. kémiai anyagok okozta diabetes
Infekciok okozta diabetes
Az immunmedialt diabetes mas, ritka formai
Egyéb genetikai szindromak, melyek diabetesszel
jarnak
IV. Gestatids diabetes

TOmmgaQw >

Az 1TDM patogenezisében a hasnyalmirigy béta-
sejtjeinek T-sejt-medialta pusztuldsa jatszik szerepet. Az
autoimmun folyamat szeroldgiai markerei; a szigetsejt-
citoplazmatikus antitest (ICA), inzulin autoantitestek
(TIAA), glutaminsav-dekarboxilaz-ellenes  antitestek
(GADA, GADG65), a tirozin-foszfataz-ellenes antitest
(IA2), és az ujonnan felfedezett Zinc Transporter 8 (ZnT8)
ellenes antitest. Az autoimmun 1TDM iranti fogékonysa-
got tobb gén hatdrozza meg, amelyek koziil a HLA gének
szerepe a legmeghatarozobb. A béta-sejt-destrukciot eld-
segitd kiils6 tényezdk (taplalkozasi faktorok, virusok stb.)
szerepe jelenleg is intenziv kutatas targyat képezik. A nyu-
gati orszdgokban a gyermekkori DM tobb mint 90%-a
ITDM. Az 1TDM incidenciaja napjainkban kiilondsen a
legfiatalabb (<5 év) korosztalyban folyamatosan no, és az
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egyes orszagok, illetve etnikai csoportok kdzott széles ha-
tarok kozott (0,1-57,6/100 000) valtozik. Ugyanakkor —az
obesitas szinte jarvanyszeri terjedésével parhuzamosan —
a 2-es tipusu DM prevalencidja, kiilondsen bizonyos etni-
kai csoportokban (afroamerikaiak, hispanok) gyermek-
korban is egyre né. Az 1 TDM fenotipusa napjainkban val-
tozik, ezért elkiilonitése a 2TDM-t61 csupan klinikai tiine-
tek alapjan néha nem konnyii; ebben nyujt segitséget az
endogén inzulinrezerv (C peptid) €s a pancreas auto-
antitestek meghatarozasa.

Az 1TDM kezelése inzulinnal és diétaval torténik.
Napjainkban a géntechnoldgiaval eldallitott huméan inzuli-
nok mellett egyre gyakrabban alkalmazzuk az inzulinana-
logokat, amelyek gyors (rapid) €s elhtizodd hatast készit-
mények formdjaban léteznek. A kezelési séma tekinteté-
ben kisgyermekek esetében altalaban az elékevert
(premix) inzulinokat hasznaljuk, mig a nagyobb gyerme-
kek kezelésében az intenziv inzulinkezelést (konzervativ
intenziv inzulinkezelés; CIIT) alkalmazzuk. Gyermekkor-
ban egyre nagyobb teret hodit az inzulinpumpa kezelés
(szubkutén inzulin infazio; CSII), amely egy folyamato-
san adott alacsony szintli bazalis rataval és az étkezések-
hez (egy gombnyomassal) adott inzulinbolusokkal a Iehe-
t6 legjobban utdnozza a fiziologis inzulinszekrécidt. Az
inzulinpumpa kezelés —az ugyancsak egyre szélesebb kor-
ben alkalmazott folyamatos szdveti glilkoz monitorozas-
sal kombindlva — utat nyithat a mesterséges hasnyalmirigy
jOvobeli megvaldsitasdhoz. A diétas kezelés célja a megfe-
leld energia bevitele az idealis ndvekedés ¢s fejlodés biz-
tositasara, a j6 anyagcsere-egyensuly elérése, valamint az
egészséges taplalkozasi szokasok kialakitasa az étkezési
hagyoményok megérzése mellett.

Az 1TDM két legfontosabb akut szévédménye a
diabeteses ketoacidosis (DKA) és a hypoglykaemia. A
DKA ¢életveszélyes allapot, amelynek ellatasa intenziv
osztalyos hatteret igényel. Kezelése folyadékterapiabol, a
hyperglykaemia csokkentését célzd intravénas inzulinke-
zelésbdl és az elektrolitzavar rendezésébdl all. Az enyhe
¢és kozépsulyos hypoglykaemidt gyorsan felszivodo szén-
hidrat (5-15 g gliikoz vagy szachar6z: 100 ml tej, édes tidi-
t0, tea) szajon at torténd adasaval kezeljiik. Stlyos, eszmé-
letvesztéssel jaro hypoglykaemia esetén Glukagon (12 év
alatt 0,5 mg, 12 év felett 1,0 mg) intramuszkuléris injekci-
0ja, illetve intravénas gliikoz (200-500 mg/kg 10-30%-0s
oldatban) adésa javasolt.
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Luczay Andrea

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydaszati Klinika

A gyermekkori talsuly eléfordulasi gyakorisaga roha-
mosan nd. 2007-ben a vilagon az elhizott gyerekek szamat
22 milliéra becsiilték. Magyar serdiildk kozott végzett fel-
mérés alapjan a serdiilék 15%-a talstilyos vagy elhizott.

A gyermekkori elhizas diagndzisa az alabbi paraméte-
rek alapjan hatarozhatd meg.

1. BMI [testtiimeg/(testmagasség)zl életkornak és nem-
nek megfelel6 >97 percentil, (BMI> 85 percentil ese-
tén talsulyrol beszéliink)

2. Testmagassagra vonatkoztatott teststly (%) >120%.

3. Borreddvastagsag az életkornak és nemnek megfeleld
>95 percentil.

A talstly mellett fizikalis vizsgélattal a béron stridk
lathatok, a nyakon és a hajlatokban hiperpigmentacid
(acanthosis nigricans), lanyokon hirsutismus jelenhet
meg. Fitknal gyakran micropenis észlelhetd, ami a mons
pubis taji zsirfelrakodas kdvetkezménye.

Bar az obesitas kialakuldsaban az esetek tobbségében
a taplalék fokozott kaldriatartalma és a mozgéasszegény
életmod all (kevesebb mint 5%-ban talalhato egyéb ok), a
kivizsgalas soran az alabbi allapotok kizarandok:

» hypothyreosis, mellékvesekéreg-tulmiikodés
(Cushing-szindréoma) (mindkét esetben korabban
altalaban normalis testaranyok voltak, az obesitas
megjelenésével egy idoben a testmagassag nove-
kedés lelassul)

» mentalis retardacio, dysmorphia, cryptorchismus,
szemészeti eltérések egyidejii fennallasa esetén or-
ganikus obesitas szindromak (1asd alabb).

A familiaris, alimentaris eredetli obesitas esetén mar
gyermekkorban megjelenhetnek az elhizas sz6védményei.
A Kklinikai kivizsgalas soran a hypertonia, hypertri-
glyceridaemia, hypercholesterinaemia, alacsony HDL-
szint, hyperurikaemia, szénhidrat-anyagcserezavar,
nem alkoholos steatohepatitis, linyok esetében poly-
cystas ovarium szindroma irdnyaban kell vizsgélatokat
végezni. Egyes esetekben a tulsuly sulyos alvasi apnoét
okoz, ilyenkor a poliszomnografias vizsgalat elvégzése is
javasolt.

A gyermekkori obesitas kezelésében az életmodval-
tas az egyetlen ez idaig széles korben elfogadott terapi-
as lehetdség. A kaloriabevitel csokkentése mellett hetente
legalabb &t alkalommal legalabb féloras testmozgas java-
solt.

Az elhizas kdvetkezményeként megjelend hypertonia
gyogyszeres kezelést igényelhet.

2-es tipusu diabetes megjelenése esetén 10 éves kor fe-
lett metformin kezelés indithato.
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A polycystas ovarium szindroma kdvetkezményeként
kialakul6 szekunder amenorrhoea esetén antiandrogén-
Osztrogén kombindcid bevezetése javasolt.

Obesitashoz vezeté szindromak

Prader-Willi-szindroma: leggyakoribb genetikai
eredetii kovérség. Elofordulasi gyakorisaga: 1/10-15000.
A betegeket a Kis sziiletési sily és az elsé életévekben na-
gyon kifejezett izomhypotonia jellemzi. Az arc- és rago-
izmok hypotonidja miatt sulyfejlédésiik kezdetben kifeje-
zetten vontatott. 3-4 éves kortol fokozodo étvagy, evésiro-
hamok jelennek meg, melynek eredményeképpen 8-10
éves kortol sokszor morbid obesitas alakul ki. A feno-
tipusra jellemz6 még, hogy hajuk, szemiik vilagos, szeme-
ik mandulavagasuak, ajkuk lefelé gorbiild. Kezeik, 1abaik
kicsik, testmagassaguk elmarad kortarsaiktol. Serdiilékor-
ban centralis eredetli hypogonadismus alakul ki. A nagy-
foku tulsuly cardiovascularis megbetegedésekhez, 2-es ti-
pusu diabeteshez, obstruktiv 1égati apnoéhoz vezet. Az
utobbi évek vizsgalatai deritették ki, hogy a fenticken tal a
betegek fiatalkori magas mortalitisahoz centralis eredetii
hypadrenia is hozzéjarul. A betegség hatterében az esetek
50%-ban a 15q12 régi6 mikrodelécidja, 25%-ban anyai
eredetli uniparentalis diszémia all. A diagnozis felallitasa
ez alapjan lehetséges. A megfeleld specialis terapia, pszi-
chés tamogatas mérsékelheti a fiatalkorra az extrém tal-
sulyt.

Laurence-Moon-Biedl-szindréma: autoszom re-
cessziv modon oroklédik. Az elhizas mellett retinitis
pigmentosa, hypogonadismus, mentalis retardacio, poly-
vagy syndactylia, vesefejlodési rendellenesség tarsulhat
hozza. gyakorisagat 1/210 000-re teszik.

Cohen-szindroma: autoszoém recessziv modon 6rok-
18dik. Tiinetei a talsuly mellett: hypotonia, iziileti hiper-
flexibilitas, mentalis retardacio. Microcephalia, széles orr-
gyok, micrognathia, maxillaris hypoplasia jellemzi. Vilag-
szerte mintegy 1000 eset ismert.

Alstrom-szindréoma: autoszom recessziv moddon
oroklédik. Az obesitas mellett retinadegeneracio, idegi
hallascsokkenés, hypogonadismus a jellegzetes tiinetek.
Gyakori az inzulinrezisztencia és a 2-es tipusu diabetes.
Cardiomyopathia és veseelégtelenség is el6fordul. Elofor-
dulasi gyakorisaga 1/1 000 000.

Carpenter-szindroma: A talsulyon kiviil aszimmet-
rikus autoszom recessziv modon 6roklodik. A talsulyon
kiviil aszimmetrikus arc, hypertelorismus, syndactylia jel-
lemzi. Congenitalis vitium, sérvek, hydronephrosis is eld-
fordulhatnak. A betegek mentalisan retardaltak.
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A szervatiiltetés lehetoségei és specialis szempontjai gyermekkor-

ban

Dallos Gabor, Langer Rébert

Semmelweis Egyetem, Transzplantacios és Sebészeti Klinika

A traszplantacié torténete. A szervatiiltetés az embe-
riség régi vagya. Az ezredfordulon egy neves amerikai fo-
lydirat internetes szavazast kezdeményezett arrdl, hogy mi
volt az elmult 6tven év legnagyobb vivmanya az emberi-
ség szamara. Es a mobiltelefon, a szamitogép, az tirhajo-
z4s stb. tdrsasdgaban ott talaljuk a szervatiiltetés megvalo-
suldsat.

Hogyan is tértént mindez és melyek voltak a sikerhez
vezetd uton a merfoldkéovek? 1902-ig kell visszanytlnunk
a torténetben, ekkor ugyanis két igen fontos dolog tortént,
az egyik a francia Alexis Carrel leleményessége: az
éranastomosisok technikdjanak kidolgozasa. Ez tette lehe-
tové az atiiltetett szervek érellatdsanak tartos biztositasat.
A masik egy magyar ember, a Pécsen sziiletett, de Bécsben
dolgozd Ullmann Imre korszakindito 1épése: sikerrel iiltet
4t ebben az évben kutyaban vesét. O még a Payr-féle koto-
z6tt magnéziumesoves technikat alkalmazza az éranasto-
mosisra. E18sz0r kutya sajat veséjének a nyaki ereire torté-
nd atiltetése soran valasztodik ki vizelet (autotran-
szplantdcio), majd azonos fajbol, tehat kutyabol kutyaba
iiltet sikeresen vesét (allotranszplantacio), bar ez csak ot
napig mikddott. Ma mar tudjuk, hogy ez az akut rejectio
jelensége. Végiil kutya és kecske kozott végez atiiltetést,
mely vese csak percekig miikodik (xenotranszplantdcio)
ma mar szintén tudjuk, hogy a hiperakut rejectio jelensé-
gét tapasztalta. Akkoriban még a vércsoportokat sem is-
merték, és az immunologia még igen gyerekcipében jart.
Carrel 10 év mulva elsé amerikai allampolgarként és ak-
kor a legfiatalabbként (40 évesen) Nobel-dijat kap kutata-
saiért. A kisérletes teriileten elért munkdassaga koriilbeliil
50 év mulva kertilhet csak be a klinikai alkalmazasba.

Bar tovabbi intenziv kutatas targya volt a transzplanta-
cio, tobb érdekes kisérlet is tortént, de nem jartak sikerrel a
20. szazad elso felében. Ullmann Imre is megkisérelt egy
fiatal uraemias nd konyokereire sertésvesét iiltetni és ma-
sok is hasonlo kisérletekkel probéalkoztak. Az elsd, aki hu-
man transzplantaciot végzett, egy Voronoj nevii ukran ba-
nyaorvos volt. Higanymérgezetteknek kisérelt meg fris-
sen elhaltak veséjét betiltetni tobb alkalommal 1933-t61. A
comb ereire probalta iiltetni a szervet, de egyik kisérlete
sem jart sikerrel. Ugyanezzel a technikéval probalkozott
1945-t61 David Hume bostoni sebész, akinek 9 betege ko-
zil egynek immunszuppresszid nélkiil 6 honapig miiko-
dott a veséje. Akkoriban nem volt miivesekezelés, és eze-
ket a betegeket mind elvesztették kronikus vagy akut
uraemiaban.

Willem Kolff'holland orvos volt, aki az altala megalko-
tott milvesegépet Bostonba is eljuttatta a 2. vilaghdboru vi-
szontagsagai kozott, és igy ebben a varosban indult aztan
az egyik elsé program, amire a transzplantacio is épiilhe-
tett. A masik uttord varos Parizs volt, ahol René Kiiss ki-
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dolgozta a jelenleg is alkalmazott heterotop technikat, 6 a
fossa iliaca ereire iiltette a vesét. Parizsban élédonoros
transzplantacioval is probalkoztak, de immunszuppresszio
hidnyaban sikeres mitétrdl nem lehetett beszamolni egé-
szen 1954-ig. Ekkor Joseph Murray Bostonban egypetéjli
ikrek kozott végzett sikeres atiiltetést, a recipiens 9 év
mulva hunyt el szivinfarctusban, miikodo vesével (Murray
1990-ben kapott Nobel-dijat.) Abban az id6ben az immun-
szuppresszid hianyaban csak ebben a specialis szituacio-
ban lehetett sikerrel kecsegtetd szervatiiltetést elvégezni.

Mar ekkor azonban etikai kérdések sorat kellett meg-
valaszolni, hiszen korabban soha nem tapasztalt helyzete-
ket hozott az élet. fgy birosagnak kellett donteni, hogy 18
¢év alatti egypetéji ikrek kozott lehet-e atiiltetést végezni,
hangsulyozottan az alternativa a beteg halala volt dializis
hianyaban. Szabad-e egyaltalan egy egészséges embert
csonkitani, rajta matétet végezni egy masik (beteg) ember
javara? A transzplanticié a mai napig szdmos etikai kér-
dést vet fel, és az ezekre adott valaszok az id6 mulasaval, a
tapasztalatok alapjan a technikai fejlodés és az ismeretek
béviilése révén allanddan valtoznak. Pl. a korabban egyér-
telmt kontraindikacionak szamité HIV-pozitivitds ma
mér inkabb relativ kontraindikacid, és ha gyermekkori fer-
tézést feltételeziink, akkor miért ne adhatnank egy gyer-
meknek esélyt? Ugyanakkor egy ilyen beavatkozasnal mi-
lyen veszélye van a gyogyitod személyzet infektalodasi le-
hetdségének, ki vallalja a mitétet és megtagadhatja-e?

A transzplantaci6 torténetét tovabb boncolgatva eld-
szOr immunszuppresszio gyanant a teljestest-besugarzast,
kalmaztak, sajnos, igen rossz hatasfokkal, a bostoni és pa-
rizsi betegek koziil minddssze egy élt meg egy évet. Sze-
rencsére az 1960-as évek elejétdl az azatioprin, illetve a
szteroidok adasa megvaltoztatta a helyzetet. Elindultak a
programok, €és bar sok szervet és beteget elvesztettek, de
mégis megindulhatott a vesén kiviili szervek atiiltetése is.
1963-ban tiid6- és majatiiltetésre keriilt sor, 1966-ban has-
nyalmirigy-, 1969-ben szivatiiltetés tortént. Az elfogadha-
t6 eredményekre még varni kellett, de mégis technikailag
mar sikeres atiiltetések torténtek. A cyclosporin megjele-
nésével aztan robbandasszerii valtozasok torténtek: gomba-
mddra szaporodtak az atiiltetd centrumok és dramaian ja-
vultak a talélések. Ezzel parhuzamosan fejlédott a techni-
ka, és egyre jobb dializislehetdségek adodtak, tisztazodott
az agyhalal fogalma legalabbis a nyugati vilagban, rende-
z6dott a biztositok szerepe a torténetben, tehat elindulha-
tott a szervatiiltetések sikertorténete. Az 1960-as években
felfedezték a HLA antigéneket, amelyek a szervatiiltetés
sikerének fontos immunologiai szegmensét adjak. Meg-
sziilettek az elsd keresztprobak, és ezzel ez a vércsoport-
kompatibilitas mellett a legfontosabb kritériumat adja a
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transzplantacionak. Az immun-hisztokompatibilitas labo-
ratoriumi hatterével kidolgozasra keriiltek a kizaro kritéri-
umok, kialakultak a varolistak ¢és az allokacio fogalma, va-
gyis, hogy ki és milyen kritériumok alapjan kaphatja az
adott szervet. Sebésztechnikai vonatkozasban igen fontos
volt a szervprezervacio kidolgozasa, melyben uttéré mun-
kat végzett Folkert Belzer. Megfogalmazodott, hogy az at-
iiltetendd szervet le kell hiiteni, hogy életfolyamatai lelas-
suljanak, kialakult, hogy hany oran beliil lehet az adott
szervet a siker reményével beiiltetni. Az 1970-es években
még vadaszrepiildgépek szallitottak veséket. A prezerva-
cios oldatok kidolgozasaval a hideg ischaemias id6 (a do-
nor keringésének megszakitasatol a recipiensben vald is-
mételt keringés elinditasaig eltelt id6) egyre nétt, és igy az
atiiltetés szervezése konnyebbé valt, tobb betegnek nyilt
esélye sikeres szervatiiltetésre.

Szervatiiltetés gyermekkorban. A gyermekkori
transzplantaciok kérdése igen komoly kihivas és nagy fe-
lelGsség a transzplantacios team szamara. Els6sorban se-
bésztechnikai probléma, ugyanis felnétt donorok szervei
sokszor tal nagyok a gyermekeknek. Az éranastomosisok
elkészitése sokszor nem a szokasos helyre torténik vagy
nem a szokasos modon a méretbeli kiilonbségek miatt.
Gyermekdonor szerencsére ritkan van csak, igy legtobb-
szor fiatal felnottek szerveit tiltetjiik gyermekeknek. A ve-
se vonatkozasaban van né¢hany centrum, ahol csecsemdk
szerveit is beiiltetik, de ezeknek az atiiltetéseknek nagy a
kockézata. Altalaban a két vesét egyiitt iiltetik, a recipiens
a. ésv. iliacajat atvagva a donor aortajat és v. cavajat csat-
lakoztatjak az atvagott iliacalis erekhez. A probléma az, ha
thrombosis 1ép fel, a végtag keriil veszélybe, marpedig a
thrombosisok aranya a gyerekdonoroknal joval nagyobb.
A fentiek miatt ezért 4 év alatti donorbol ritkdn torténik at-
iiltetés. Azt is figyelembe kell venni, hogy a gyermekdo-
nor szervek, illetve az erek is nének, ezért csak felszivodod
tovafuto varrattal vagy csomos 6ltésekkel szabad ilyenkor
dolgozni a gyermek ndvekedése folyaman kilakulo
stenosisok ,méretbeli eltérések megeldzése céljabol.

10 kg alatti recipiensnek gyakorlatilag nincs esélye,
hogy olyan szervet kapjon, ami beiiltethetd, ezért nagy fe-
leldsség harul a nefrologus-gyermekgyogyaszokra, hogy a
gondozassal legalabb megérje a gyermek azt a kort, ami-
kor atiiltetés egyaltalan szoba jon. A gyermekek nem né-
nek mikodd vese hianyaban, ezért novekedési hormont
kell nekik adni. A testi fejlodés elmaradasa szellemi
visszamaradast is eredményez, ezért mihamarabb transz-
plantdciora van sziiksége az uraemias gyermeknek. Sok-
szor a szilok adjak a vesét, ugyanis egy élddonoros atiilte-
téssel tervezhetévé valik a beavatkozas, €s ennek a tipusu
attiltetésnek vannak a legjobb hossza tavi eredményei.
Ilyenkor, ha méretbeli kiilonbség van, el6fordul, hogy a
hasiiregbe liltetjiikk a vesét, az anastomosisokat pedig az
aortaval és a v. cavaval készitjiik.

A fentiek miatt a varolistan cadaver szervre vard gyer-
mekek a magyar térvények szerint elényt élveznek. Fonto-
sabb, hogy hamarabb kapjon vesét a gyermek ¢s ndveked-
hessen, semmint hogy az immunologiai egyezése legyen
jobb. A korszerli immunszuppressziv szerekkel egyre ki-
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sebb a kiilonbség a szervtulélésben a 6 vizsgalt HLA anti-
gént figyelembe véve.

Majatiiltetés vonatkozasdban az immunologianak ke-
vésbé van jelentOsége, a méretnek viszont nagyon. Teljes
méjat gyakorlatilag csak feln6tt méretli gyermek kap (ki-
véve az igen ritka gyerekdonor esetét). Sokkal gyakoribb a
maj bal lebenyének, a 2-es €s 3-as segmentnek az atiilteté-
se. Ilyenkor mutéttechnikailag az artéria, véna és porta,
valamint epet bal féagat anasztomizaltatjuk a recipiens
megfeleld képleteihez. A maj jobb lebenye ha az anatdmi-
ai viszonyok lehetdvé teszik felnétt recipiens traszplanta-
ciojara alkalmas (split liver transzplanticio). E16 donaci6
forméajaban is megvaldsithato, gondos kivizsgalas és eld-
készités utan a maj 2-es 3-as szegmentumanak az atiilteté-
se.

Hasnyadlmirigy-atiiltetés 1-es tipusu diabetesben indo-
kolt legalabb 5 év inzulinadast kdvetéen. Addig azonban,
amig nem valik uraemiassa a beteg, kétséges, hogy sza-
bad-e az inzulint immunszuppressziora valtani, ¢s felval-
lalni az opportunista fertdzéseket, a joval gyakoribb tu-
morincidenciat. A hasnyalmirigy-atiiltetés ugyanis nem
¢letmentd beavatkozas, csak jobb életmindséget ad. Ezért
aztan gyermekkorban csak extrém helyzetben lehet indo-
kolt a szimultan vese-hasnyalmirigy atiiltetés. Az életmi-
néséggel korrigalt életkor jelent6sége elsésorban felnott-
korban szamit.

Szivatiiltetés vonatkozasaban a gyermekkor specialis
problémaja ismét csak a méret. Gyermekdonor igen ritka,
felndtt sziv pedig nem liltethetd gyermekbe. A xenotransz-
plantacio lehetne az egyik megoldas (mas szervek esetén
is), de az immunologiai kiilonbségek ezt nem tették idaig
lehetdvé. Mostanra talan mar ez az akadaly legy6zhetd
lenne, de egy masik etikai probléma meriilt fel elsésorban
az AIDS vilaghoditéd utja kapcsan, éspedig a zoonozisok
kérdése. Ha olyan DNS-szekvencidkat visziink at, melyek
virusokat, fehérjéket kodolnak és allatban nem okozott in-
fekcidt, de emberben potencialisan igen, maris Gjabb jar-
vany csirajat vethetjiik el. Ezért aztan nem varhato a kozel-
jovében a xenotranszplantacid térhoditasa. A szivnél a
legegyszeriibb még a mliszerv megalkotasa, hiszen egyet-
len funkciot kellene csak biztositani, éspedig a pumpa-
funkciot. Azonban a kérdés mégsem olyan egyszerti, hogy
a beteg sziv helyett egy miiszivet {iltessiink be, mert évti-
zedek ota folyik ennek a problémanak a kutatasa és bar
egyre kozelebb keriiliink a megoldashoz, jelenleg még
csak bridgingre vagyis a donorszerv megérkezéséig ido-
nyerés céljabol alkalmazhatd, hosszabb tavon nem.

A tiidétranszplantaciot illetden sokkal jobb a helyzet,
mert a feln6tt tiido segmentjeit is at lehet {iltetni adott eset-
ben. Elédonoros tiidStranszplantacio is realitas, a specialis
probléma a tobbi szervhez képest masszivabb immun-
szuppresszio igény és a szignifikdnsan rosszabb tulélés.

A vékonybél-atiiltetések szama vilagszerte igen ala-
csony. Ennek oka, hogy egyrészt szerencsére igen ritkan
van ra sziikség, masrészt sajnos az eredményei még min-
dig nem 0Osszehasonlithatok egyéb szervek atiiltetéseinek
eredményeivel. A parenteralis taplalas miatt sokszor maj-
jal egyiitt kell atiiltetni és ez csak a helyzetet bonyolitja a
szovédményeket illetden is.
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Osszefoglalva, mara a transzplantacié klinikai torténe-
tének elso fél évszazada utan a vese és majatiiltetés rutin
beavatkozassa valt gyermekkorban is. Van lehetdség gyer-
mekeknél sziv- és tiddatiiltetésre, megfeleld donor esetén
ezek a beavatkozasok is biztonsdggal elvégezhetdk. A
hosszl tavi szervtalélés mellett azonban a gyogyszer-

mellékhatasok kérdése keriil immaron felnéttkorban leg-
gyakrabban az ezeket a betegeket gondozok elé mint 6
probléma. Ennek kikiiszobodlése a tolerancia kialakitasaval
lenne varhatd, ez azonban még csak alom a klinikai gya-
korlat szamara.

Szervtranszplantacié: mindennapi problémak és kérdések

Szabo J Attila

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A kronikus betegségek progresszidja szamos esetben
egy nem megallithato folyamat. Az elmult években beve-
zetett j gyogyszeres terapids lehetOségek segitettek a
progresszié lassitasaban, de idével ezen betegeink elérik a
végstadiumot. Ezen betegek szamara az elmult évtizedek
orvostudomanyi fejlédése hozta meg a terapias lehetdsé-
get. A vese, a sziv, a mj és tiidd esetén a tonkrement, nem
vagy rosszul funkcionalo szerv helyett ujat iiltethetiink be.
A vese esetén hosszabb iddre is megoldast adhat a miivese
kezelés, a dializis. A sziv esetén igen rovid iddre sikeriilhet
un. miiszivvel atmeneti kezelést biztositani, de ez nem je-
lent soha hosszabb tavi megoldast. A m4j és a tiido esetén
még erre sincs lehetdség.

A transzplantaciora torténd felkészités és utogondozas
specialis ismereteket és megfeleld hattérintézményt tesz
sziikségessé. A transzplantalt gyermekek szamanak or-
vendetes novekedésével azonban megné a valdszintisége,
hogy a gyermekorvosok egyre nagyobb része talalkozhat
transzplantalt beteggel és azok kisebb-nagyobb probléma-
ival. Nézziik ezért végig a szervatiiltetett gyermekek hely-
zetét és esetlegesen felmeriilé problémait.

El6szor is tisztazzuk, mi a szervtranszplantacio? A
transzplantacio életfontossagu, betegség miatt miikodés-
képtelenné valt szerv helyettesitése agyhalottbol vagy €16
donorbol vett szervvel, szervrésszel. Vese esetében ez, bar
paros szervrdl van szo, egy vese beiiltetését jelenti egy be-
tegbe. Magyarorszdgon évente 280 koriili a veseatiilteté-
sek szama, amelyb6l 10-15 kozott van a 20 év alatti kor-
osztaly. Ha azt vizsgaljuk, hogy vardlistan 20 év alatt kb.
20-25 beteg talalhato, azt is lathatjuk, hogy az atlagos va-
rakozasi ido kicsit haladja csak meg az egy évet. M4j ese-
tében mintegy 40 atiiltetés torténik hazankban évente,
amelyek kozott a nagyobb gyerekek is megtalalhatoak. A
velesziiletett és igen koran kronikus majelégtelenséghez
vezetd betegségben szenvedd csecsemdk és kisdedek maj-
atliltetése hazai el6- és utogondozas mellett Németorszag-
ban torténik. A tiid6transzplantaciora torténd elokészités,
valamint utégondozas szintén itthon zajlik, de a transz-
plantacidt a vilag egyik legnagyobb tiidétranszplanticids
kozpontjaban, Bécsben végzik. A gyermeksziv transz-
plantacios program nemrégiben indult sikerrel hazankban.

A kovetkez6kben elsGsorban a vesetranszplantacioval
kapcsolatos dolgok keriilnek szdba, hiszen ez az egyik leg-
gyakoribb szervtranszplantacido és ezen gyermekekkel
szamos kolléga talalkozhat a haziorvosi gyakorlatban is.
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Milyen betegségek vezetnek gyermekkorban végal-
lapota veseelégtelenséghez? Leggyakoribbak a veleszii-
letett betegségek, amelyek az dsszes végallapotu beteg
40-70%-at jelenthetik. Ezek kozil is kiemelkednek gya-
korisagukban a hugyutak malformacioi (obstruktiv uro-
pathia, reflux-nephropathia, hypoplasias ves¢k). A tobbi
velesziiletett betegség koziil nagyobb szamban fordul még
eld a polycystas vesebetegség (gyermekkorban autoszo-
malis recessziv formaja). A szerzett vesebetegségek ara-
nya gyermekkorban 30-60% kozott mozog. Ebben a cso-
portban gyakorisag tekintetében kiemelkednek a glo-
merulonephritisek. Ezen betegségek lassan vagy gyorsab-
ban progredialva, de végiil végstadiumu veseelégtelenség-
hez vezethetnek. Ennek elérése eltt a beteget azonban fel
kell késziteni a vesepotlo kezelésre, amely els6 1épésben
dializis (ritkan el6fordulhat még dializis el6tti transzplan-
tacio, ezt nevezzik preemptiv transzplantacionak), majd
vesetranszplantacid. Erre akkor keriilhet sor, ha a beteg
glomerularis filtracios rataja (GFR) a 15-30 kozotti tarto-
manyba csokkent. Vesepotld kezelést pedig 15-0s
GFR-érték alatt szoktunk elkezdeni.

Milyen kritériumoknak kell megfelelnie a transz-
plantaciohoz betegeinknek? El6szor is egy atlagos mii-
téthez megfeleld kondicioban kell lenniiik. Ennek része,
hogy bizonyos betegségek esetén, a betegség ne legyen
aktiv stadiumban. Az egyik leggyakoribb ok, a hiigyutak
malformaciodja esetén pedig sok esetben eldzetes korrekci-
6s miitétekkel kell biztositani a beiiltetett vese miikodésé-
nek, a vizelet elvezetésének feltételeit. Az igynevezett va-
rolistara helyezéshez egyéb vizsgalatok is sziikségesek.
Ezek ko6zé tartozik lehetéség szerint az alapbetegség tisz-
tazasa (nem mindig egyszeril), a cardiovascularis allapot
felmérése (EKG, sziv-UH, mellkasrontgen), tarsbetegsé-
gek és gyulladasos gocok feltarasa, kizarasa (fiil-orr-gégé-
szeti, fogaszati vizsgalat), hligyuti malformaciok esetén a
megfeleld vizeletelvezetés biztositasa, virusvizsgalatok
(HIV, CMV, EBV, hepatitis status), vércsoport ismerete
¢és ellenanyagsziirés. Sziikség esetén a kismedencei régio
allapotanak felmérése (miitéttechnikai okokbol), véddol-
tasok és a listara keriilés elott HLA-vizsgalat. Ezt kovetd-
en a beteg varolistara keriilhet. Megfelelé donorvese ese-
tén, riasztast kovetden, amennyiben a beteg altalanos alla-
pota a mitétet megengedi és nem zajlik akut infekco (im-
munszuppresszié miatt), sor keriilhet a veseatiiltetésre. A
transzplantaci6 utan folyamatos és rendszeres gondozésra
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van szlikség. Jol mikodo betiltetett vese esetén azonban az
¢életmindség jelentdsen javul és betegeink nagyobb része
jol rehabilitalhato.

Tekintsiink 4t néhany fontos kérdést a vesetransz-
plantaciot kovetden, amellyel barmely gyermekorvos
szembesiilhet.

Meddig miikodik egy beiiltetett vese? Erre a kérdés-
re statisztikai adatokat mondhatunk. Jelen ismereteink sze-
rint betegeink 5 éves tulélése 92—93% koriil mozog, mig a
beiiltetett vesék 5 éves tulélése agyhalottbol szarmazo
szerv esetén 75—78%, mig élédonacio esetén kozel 90%.

Gyakran feltett kérdés mind a kollégak, mind a sziild
részérdl, hogy mely alapbetegség és milyen gyakorisag-
gal Gjulhat ki a graftban? Az dsszes beiiltetett vesét és az
osszes alapbetegséget figyelembe véve az alapbetegség ki-
ujulasanak esélye 7—-10% koriil mozog. Vannak azonban
olyan allapotok, amelyek kiujulasaval sohasem, mig ma-
sokéval gyakran szamolhatunk. Az egyik legnagyobb
problémat az altalaban szteroidrezisztens nephrosis-
szindroma klinikai képében jelentkezo és végallapotu ve-
seelégtelenséghez vezetd focalis segmentalis glomerulo-
sclerosis (FSGS) jelenti. Ennek kitijulasi valoszintisége a
graftban 20—40% kozott van. Gyakrabban ujulhatnak még
ki autoimmun betegségek, igy az SLE, amelynek ismételt
fellangolasa 2-30% ko6zé tehetd (az immunszuppressziv
kezelés erdsen befolyasolja) és a Schonlein—Henoch-
nephropathia, amely akar 20%-ban is megjelenhet a graft-
ban. Tovabbi kitijulasra hajlamos alapbetegségek az atipu-
sos haemolyticus uraemias szindroma (HUS), ez tobb
mint 50%-ban jelentkezhet, és az Alport-szindroma,
amely 3—-10% kozotti gyakorisaggal fordulhat eld veseat-
iltetést kovetden. Ritka, de a graftban is gyakran problé-
mat okozo betegségek az autoimmun (ANCA-pozitiv)
vasculitisek, amelyek 17-20%-ban jelentkezhetnek ujra.

Kovetkezd és talan leggyakrabban feltett kérdés a szii-
16 és a beteg részérdl, hogy a transzplantaciot kovetoen
meddig kell immunszuppressziv terapiat szedni? Erre a
helyes valasz, amig a beteg szervezetében az idegen szerv
megtalalhato (esetleg mar nem mikodo graft esetén is
sziikség van minimalis immunszuppressziv kezelésre). Ki
kell még hangsulyozni, hogy transzplantaciot kdvetden az
immunszuppressziv szerek szedését még pontosabban és
precizebben kell folytatni, mint esetleg mas gyogysze-
rekét. A kiilonosen a serdiiléknél komoly problémat okozo
non-compliance gyakran vezethet kilokddési reakciohoz,
s6t a betiltetett vese elvesztéséhez is.

Fontos kérdés, hogy az immunszuppressziv szerek
folyamatos szedése miatt mire kell fokozottan iigyelni
és milyen mellékhatasokkal szamolhatunk? Legfonto-
sabb talan, hogy megndhet az infekciok gyakorisaga és
ezek koziil az opportunista vagy normal immunrendszer
esetén komolyabb betegséget nem okozo korokozok sze-
repe. Kifejezetten tigyelni kell és kezdetben rendszeresen
ellenérizni a CMV- és EBV-fertézéseket. Ezek immun-
szupprimalt betegeinknél sulyos, életveszélyes forméaban
jelentkezhetnek. A CMV-fertézés a graft, sot a beteg el-
vesztését is okozhatja (pl. CMV-pneumonitis). Az EBV-
infekcid pedig transzplantaciot kovetd limfoproliferativ
betegséget (lymphoma, un. PTLD) okozhat, amely szintén
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a graft és a beteg elvesztéséhez is vezethet. Bizonytalan la-
zas allapot, nyirokcsomok megjelenése, hirtelen fogyas,
hanyas, hasmenés esetén azonnal orvoshoz kell fordulni és
lehetdség szerint a gondozo6 centrumba kiildeni a beteget.
A jelenleg alkalmazott immunszuppressziv szerek koziil a
cyclosporin-A és a tacrolimus esetén szamolni kell a nef-
rotoxicitas veszélyével, ezért a rendszeres gyogyszerszint-
ellendrzés elengedhetetlen. Szintén ezen szerek szedése
kapcsan, els6sorban a tacrolimus esetén a poszttransz-
plantacios szénhidratanyagcsere-zavar is gyakori, ezért
ennek rendszeres ellendrzése sziikséges. Ennek elkertiilé-
sét segiti a szénhidratban szegényebb diéta alkalmazasa és
a gyogyszerek terapias tartomanyban torténd tartasa. Ter-
mészetesen a szénhidratanyagcsere-zavar kialakulasaban
a szteroidoknak is donté szerepiik lehet. Cyclosporin-A
eseten szamolnunk kell még a gingivahyperplasia és a
hirsutismus megjelenésével is. A szteroidok mellékhatasai
jol ismertek. Napjainkban ezért stabil, jo graftfunkci6 ese-
tén igyeksziink elhagyni a szteroidkezelést. Ezt azonban
csak szoros ellenérzés mellett a gondozo centrumban te-
hetjiik meg. A tobbi immunszuppressziv szer koziil az
azatioprin és a mikofenolat mofetil elsésorban leuko-
peniat, a virusinfekciok eloforduldasanak gyakorisaganak
névekedését (CMV is) okozhatja. A mikopenolat mofetil
esetén gastrointestinalis panaszok (hanyas, dyspepsia,
hasmenés) fordulhatnak még elé.

Milyen gyogyszerinterakciok ismertek az immun-
szuppressziv szerekkel kapcsolatban? Legismertebb,
hogy a grapefruit juice megemeli a cyclosporin-A szintjét,
ezért nem javasolt ilyen tditdvel a gyodgyszer bevétele.
Kevésbé ismert, de annal fontosabb, hogy mind a cyc-
losporin-A, mind a tacrolimus esetében a makrolid tipusii
antibiotikumok megemelik a gyogyszerek szérumszintjét
és konnyen a toxikus tartomdanyba toljdk azt. igy klarit-
romycin, azithromycin, erythromycin addsa esetén gon-
doljunk erre. Tovabbi problémat jelenthet és novelik ezen
szerek nefrotoxicitdsat a nemszteroid gyulladasgatlok,
aminoglikozidok és a vancomycin. Az angiotenzinkonver-
talo enzim gatlok (ACE-gatlok) és angiotenzinrecep-
tor-blokkolok (ARB) pedig fokozhatjdk ezen immun-
szuppresszivumokkal egyiitt a hyperkalaemia veszélyét.

Mire kell még iigyelni vesetranszplantalt betege-
inknél? A végallapota vesebetegek folyadékbevitele kor-
latozott, vesetranszplantacid utan megfordul a helyzet és
megfeleld mennyiségli napi folyadék bevitelére van sziik-
ség. A beteg részeérdl a napi folyadékforgalom (bevitel-iiri-
tés) ellendrzése fontos. Hirtelen lecsdkkent vizeletmennyi-
ség és ezzel megndvekedett testsuly (oedema), valamint a
graft teriiletének fajdalma akut kilokédésre lehet jellemzo,
ezért azonnali ellendrzést tesz sziikségessé. Hanyas, has-
mengs, laz esetén a folyadék bevitelre fokozottan is iigyel-
ni kell. 4 hasmenés a tacrolimus vérszintjét megnéveli (to-
xicitas veszélye), a cyclosporinét pedig lecsokkenti (kilo-
kédés veszélye), ezért ilyen esetben a gyodgyszerek vér-
szintjének ellendrzése ¢és a dozis ennek megfeleld valtoz-
tatasa sziikséges, amelyet csak a gondozé centrumban le-
het elvégezni.

Kérdés lehet még a véddoltasokkal kapcsolatban,
hogy mit és mikor kaphat a gyermek? A transzplantacio
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el6tt igyeksziink a kotelez6 véddoltasok beadasara és lehe-
téség szerint Pneumococcus, varicella és amennyiben még
nem kaptak meg, hepatitis elleni véddoltas beadasara. A
szezonalis betegségek koziil az influenza ellen érdemes ol-
tani. Transzplantaciot kévetéen az élo-gyengitett koroko-
zot tartalmazo oltasok haszndlata tilos, igy ne adjunk a
szervatiltetést kovetben MMR, varicella és BCG oltast.

Milyen palyat valasszon a gyermek? Sikeres transz-
plantaciot kdvetden komolyabb korlatozas nincs, azonban
a kifejezett alloképességet igényld, nehéz fizikai munkak
és az infekcidveszélynek kitett munkahelyek nem javasol-
tak.

Osszefoglalva, a transzplantacié életfontossagu, be-
tegség miatt miikddésképtelenné valt szerv helyettesitése
agyhalottbol vagy €16 donorbol vett szervvel, szervrésszel.
A végallapoti veseelégtelenséghez leggyakoribban a ve-
lesziiletett betegségek vezetnek, amelyek az 6sszes végal-
lapotu beteg 40—70%-at jelenthetik. A transzplantaciot ko-

Gyermektoxikolégia

Zacher Gabor
Péterfy Sandor utcai Kéhdz, Toxikoldgia

» Adrenerg toxinok
» asthma gyogyszerek
» amfetamin szarmazékok, kokain
» MAO-inhibitorok
» thyreoid hormonok

» Antikolinerg toxinok
» atropin, szkopolamin (ndvények)
» antihisztaminok
» antipszichotikumok
» ciklikus antidepresszansok

» Antikolineszteraz toxinok
» karbamat és organofoszfat inszekticidek
» nikotinszarmazékok
» muszkarintartalmi gombak

» Opioid toxinok
» maktea
» morfinszarmazékok

» Szedatohipnotikus toxinok
benzodiazepinek
barbituratok
meprobamat (Andaxin)
chloralhydrat

etanol

GHB, GBL
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» Halalos mérgek — kis dézisok
» benzocain
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vetden jelen ismereteink szerint betegeink 5 éves talélése
92-93% koriil mozog, mig a beiiltetett vesék 5 éves tulélé-
se agyhalottbdl szarmazoé szerv esetén 75-78%, mig ¢éI6-
donacio esetén kozel 90%. A veseatiiltetést kovetden im-
munszuppressziv terapidt, amig a beteg szervezetében az
idegen szerv megtalalhato alkalmazni kell. Kiilondsen fi-
gyeljlink a kezelés mellett a hasmenésre, hiszen a hasme-
nés a tacrolimus vérszintjét megnoveli (toxicitds veszé-
lye), a cyclosporinét pedig lecsokkenti (kilokodés veszé-
lye).

Konkluzio: a korai életkorban kezd6dé kronikus vese-
betegség legjobb kezelése a vesetranszplantacio, de bete-
geink a szervatiiltetést kdvetden is komplex kezelést és
gondozast igényelnek. Eletminéségiik jelentdsen javul, a
graftok €s a betegek tlélése folyamatosan novekszik. A
folyamatos immunszuppressziv kezelés mellett azonban
szamos probléma léphet fel, amely mind a beteg és csalad-
ja, mind kezel6orvosai részérdl nagy odafigyelést igényel.

kamfor

chloroquin

clozapin

imidazolin vegyiiletek
organofoszfatok
lomotil

metil szalicilat

TCA

benzocain

v v vV v v Vv v Vv yw

» Helyi érzéstelenito (fogzas)
» per os ¢és transzdermalisan is felszivodik
» anilinra és nitrozobenzénre bomlik, melyek met-
hemoglobin-képzdk
» 100 mg per os stlyos methemoglobinaemiat okoz
» Na-csatorna-blokkolds miatt okozhat szivritmus-
zavarokat is

» Kamfor

Ben-Gay, Vicks Vaporub

aromas ciklikus terpén

lipofil, gyorsan hato neurotoxin

1 g halalt okozhat

tiinetek: GI diszkomfort, agitacio, gércsrohamok

v v v v V¥

» Chloroquin
» malaria kezelése
» amdbiazis kezelése
» tabl. 300 mg, mely 30 kg-os gyermekig halalos le-
het
» kardiotoxin, ionzavarok, tudatzavar

ORVOSKEPZES
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» Clozapin »

»

»
»
»

palacsintas ,,gyilkossag”
antipszichotikum

anticholinerg hatésok, bd salivatio
4-5 éves korig 100 mg halalos lehet

» Imidazolin vegyiiletek

» tetrahydrozolin (Visine)

» naphazolin (Nafazolin)

» oxymetazolin (Afrin) »

» o2-adrenerg agonistak — periférias vazokonstrik-
cio

» hypotonia, bradycardia, mi6zis, CNS depresszio,
1égzési elégtelenség

» Organofoszfatok 4
» lokalisan 1%-0s oldat scabies ellen (Lindane)
» antikolinészteraz tiinetek

» Lomotil (Reasec)

»
>
»

atropin, difenoxilat
opioid effektusok dominalnak »
némi anticholinerg beiitéssel

» Metil-szalicilat

» Wintergreen olaj (teabogyo)
» sulyos szalicilatmérgezést okoz

» TCA >
» 10-20 mg/kg mar toxikus

» Néhany készitmény

»

hatasmechanizmus
» reuptake gatlas

Dekontaminacio

» antikolinerg (antimuszkarin)
» antihisztamin >
» a-receptor-bénitd
» GABA-receptor-gatlo
» membranstabilizald (,,kinidinszeri”’) hatas
4

» Hanytatas

14
»

v v v Vv
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csak tiszta tudati betegnél

kozvetleniil a méreganyag bevételét kovetden (ha-

taridé 60 perc)

6 honapos kor alatt TILOS

garat mechanikus ingerlése (csak 12 év felett)

meleg (sos) viz itatasa (csak 12 év felett)

ipecacuanha szirup

» Cephalis acuminata vagy C. ipecachuana gyo-
kerébdl késziilt

» hatdanyagok: emetin (metilcephalin), cefalin

» a gyomor mucosareceptoraira hatva aktivalja
az agy hanyéaskozpontjat

» direkt stimuldlja az area postrema kemo-
receptorait

» hatésa 20 perc alatt alakul ki

@ Semmelweis Kiadé

Gyomormosas
» csak életveszélyes mérgek bevétele esetén
» kontraindikacio:
» nem biztositott légutak
hidrokarbon mérgezés
vérzés veszélye esetén
perforacio veszélye esetén
mardszer mérgezes

v v v v

Gyomor iiriilését késleltetik:
» aszpirin

» vaskészitmények

» Dbarbituratok

» anticholinerg szerek

Csokkentik a bélrendszer motilitasat

» opiatok

» atropin

» antidepresszansok
» phenytoin

Endoszképos gyomorvizsgalat

» nem vérzésforrast, Helicobactert vagy malignus
elvaltozast keresiink

» kizardlagosan a reddk és a gyomortocsa érdekel

» fal red6i kozé €kelddott szemesék

» bezoarok (meprobamat)

Specialis esetek

» albumin, tojasfehérje — rézgalic

szappanos viz — Sterogenol

paraffinolaj — benzin

liszt szuszpenzid — elemi jod, jodtinktara

etanol (pl. konyak) — metanol, etilénglikol (5 év
alatt NEM!)

v v v v

Hashajtas
» nincs szerepiik a mérgezett betegek ellatasaban

» stlyos mellékhatasok
» elhuzodo hasmenés

» dehidracio

» ionzavarok
Bélmosas

» indikacio:

enteroszolvens gyogyszerek

vaskészitmények

body packers

verapamil

theophyllin

ampicillin

aspirin

litium

paraquat

novényi magvak

arzén

» duodenumba vagy jejunumba levezetett szondan
keresztiil

» max. 500 ml/6ra polietilén-glikol

» eldtte és alatta metoclopramid adasa javasolt

» abeteg folyadék- és ionhaztartasat nem zavarja

v v vV vV vV vV vV vV v v v
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» Orvosi szén

» &ltalanos antidotum
» adagjal g/kg
» kontraindikacio:
» nem biztositott légutak
> vérzés veszélye
» perforacio6 veszélye
» mardszer mérgezes
» Ismételt 2-4 orankénti adésa javasolt:

» Hemoperfizio
» kis megoszlasi ter(i
» kis fehérje kotodési

» alacsony endogén clearence-ii szerek esetén, me-

lyek kotddnek a kapszula anyagahoz

» Plazmaferezis
» magas fehérjekotddésii szerek esetén pl.
» kigyoméreg

» carbamazepin » amytriptyllin

» digoxin » Ca-antagonistak

» nadolol » amanita phalloides

» Dbarbituratok

»  gluthethimid » Cseretranszfuzio

» theophyllin mérgezés esetén csak 0jsziilotteknél

acetaminofen

Sebészeti dekontaminacio vas (1000 pg/dl felett)
» a betegnek nincs akut hasi katasztrofaja, mégis a koffein

beavatkozas abszolut indikacioja
» bezoarok
» olom idegentest nyelése
» gombelem, ceruzaelem nyelése

Hemodializis » Extrakorporalis majdializis

» kis molekulasulya (500 D-ig) » MARS (molecular adsorbent recycling system)
» viz oldékony » PROMETHEUS

» kismegoszlasi teri » Eddig 1-1 eset

» alacsony fehérje kotddésti » hazankban 5 felndtt és 1 gyermek eset

» alacsony endogén clearance-Ui szerek esetén

Marczal Gabriella

Mérgezé ndvények,
névényi mérgezések

Stonyi péter

(- EE—
www.semmelweiskiado.hu
internet kényvaruhaz
210-4408
info@semmelweiskiado.hu
89
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metil-szalicilat
methemoglobin-képzok
olom

v v v vV v v v Vv

Kovacsy Zsombor
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theophyllin (90 mg/1 feletti szérumszint esetén)
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Vérképzo oOssejtatiiltetés: indikaciok, elokészités, gondozas, ered-

mények

Krivan Gergely

Egyesitett Szent Istvan és Szent Laszl6 Kérhaz, Gyermekhematoldgiai és Ossejt-transzplantacios Osztaly

Az allogén vérképzO Ossejt atiiltetés torténete tobb
mint 40 éves multra tekint vissza, és az elmult évtizedek-
ben rutinszerlien alkalmazott terapias eljarassa valt sza-
mos malignus és nem malignus hematologiai korkép, ve-
lesziiletett immunhidnyos és tarolasi betegségek, valamint
egyes anyagcsere-betegségek kezelésében. Az elsd sikeres
atiiltetés (Garti, 1968) ota vilagszerte robbanasszer(ien
nétt a transzplantacios centrumok és az elvégzett beavat-
kozasok szama. Az EBMT (European Group for Blood
and Marrow Transplantation, Europai Vérképzé Ossejt
Transzplantacios Térsasag) adatai szerint 2007-ben 45 eu-
ropai orszag 628 transzplantacids kdzpontjaban tobb mint
25 ezer atiiltetést végeztek el. A beavatkozasok kétharma-
da sajat 6ssejtek visszaadasaval jard, ugynevezett autolog,
egyharmada pedig mas személybdl szarmazd Ossejt-
beiiltetéssel jaro, allogén atiiltetés volt.

Az autoldg transzplantaciot elsésorban malignus he-
matologiai betegségekben (lymphomadk), valamint egyes
kemoszenzitiv  szolid tumorokban (neuroblastoma,
Ewing-sarcoma, medulloblastoma, csirasejtdaganatok)
végzik. A beavatkozas Iényegében a daganatot (¢s ezzel a
meglévd vérképzést is) teljesen elpusztitd nagy dozisu
.megakemoterapiat” kdvetd ,,mento terapia” (autolog Os-
sejt rescue), amely sordn a beteg korabban lefagyasztott
sajat Ossejtjeit kapja vissza. Mivel a beadott sejtek a re-
cipiens sajat sejtjei, ezért az atiiltetés immunologiai szo-
védményekkel (kilokodés — rejekeiod; graft versus host be-
tegség) nem jar, igaz graft versus tumor hatas sem érvé-
nyesiil. Az immunszuppresszido enyhébb és az immun-
rekonstitucio is gyorsabb, ezért a fertézésekkel szembeni
fogékonysag is kisebb, mint allogén atiiltetés esetén. A be-
avatkozas kockazata viszonylag csekély, a halalozas 1-2%
koriili.

Allogén atiiltetés alkalmaval a beteg (recipiens) egy
masik személytdl (donor) kapja az 6ssejteket. A daganat-
sejtek pusztuldsa, tehat az alapbetegség gydgyulasa rész-
ben az alkalmazott nagydo6zist kemoterapianak, részben a
donor fehérvérsejtek altal kdzvetitett daganatellenes (graft
versus tumor) hatdsnak kdszonhet6. A donor rendszerint a
beteg szoveti antigén tipusban (in. HLA antigénekben)
egyez0 csaladtagja (elsdsorban testvére) lehet, azonban a
transzplanticiora szoruld betegek minddssze 25-30%-a
rendelkezik human leukocyta antigén (HLA) identikus
csaladi donorral. A betegek tovabbi egyharmadanak talal-
nak megfelelé idegen donort a vilagszerte regisztralt 14
milli6é donor koziil. Ugyanakkor az alkalmas idegen donor
megtalalasanak esélye az etnikai tényezoktdl fliggden or-
szagonként valtozik. Magyarorszagon az idegen donoros
transzplantaciok aranya gyermekkorban 2004-ben 56%,
2008-ban mar 71% volt, de a gyermekek mintegy 20%-
aban nem sikeriilt alkalmas donort talalni. Kiiléndsen ne-

ORVOSKEPZES

@ Semmelweis Kiadé

héz helyzetben vannak a ritka HLA tipussal rendelkez6
személyek, vagy a donor regiszterekben alulreprezentalt,
etnikai kisebbségekhez, rasszokhoz tartozd betegek. Az
idegen donorkeresés még kedvezd HLA tipus esetén is
id6igényes, altalaban 3-4 honapig tartd folyamat, amelyet
a transzplantdciora vard betegek jelentds része nem tud
megvarni (példaul agressziven zajlo malignus betegségek
vagy sulyos velesziiletett immundefektusok). E betegek
szamara alternativ megoldast jelenthet a koldokvér-Gssejt
transzplantacio. A koldokvér gyijtése a sziiletést kovetden
feleslegessé valt méhlepénybdl és a hozza tartozo, elvagott
koldokzsindrbdl torténik, tehat teljesen veszélytelen mind
az anya, mind 0jsziilott gyermeke szamara.

A vérképzo Ossejtek tehat alapvetden harom forrasbol
szarmazhatnak: a csontvel6bdl, a periférias vérbol és
ujabban a koldokzsinorbol. Az atiiltetéseket az alapbeteg-
ség nyugalmi allapotaban (Un. remisszidjaban) lehet a leg-
nagyobb gyogyulasi eséllyel elvégezni. A késéi szovod-
mények lehetdsége gyermekeknél és serdiiloknél kiilono-
sen fontos kérdés, ezért a transzplantacié melletti dontés
meghozatalakor figyelembe kell venni azt, hogy atiiltetést
csak olyan esetben végezziink, amikor a beavatkozastol
varhato eredmény egyértelmiien meghaladja a hagyoma-
nyos kezeléssel varhato gyogyulast.

El6zetes részletes kivizsgalast és elokészitést kovetd-
en a betegek rosszul miikodé vagy leukaemias vérképzé-
sét, daganatos sejtjeit kombinalt sugar- és gyogyszeres ke-
zeléssel elpusztitjak (un. kondicionalds), majd beiiltetik az
egészséges Ossejteket. A meglévo daganat (maradékbeteg-
ség) elpusztitasan til a kondicionalas feladata a graft befo-
gadasahoz elegendd immunszuppresszid 1étrehozasa, il-
letve a donor sejtek szamara sziikséges csontveldi tér fel-
szabaditasa is. A donor sejtek megtapadésaig (azaz 2-3 hé-
tig) tarto teljes aplasiaban a kiilvilagbol szarmazo életve-
sz€lyes fertdzések megeldzése végett a betegeket elkiilo-
nitve, steril koriilmények kozott apoljak. A donor eredetl,
0j fehérvérsejtek megjelenésével sem all rogton helyre a
megfelelé immunvalasz készség, ezért a betegeket az atiil-
tetés utan hosszi honapokig, sokszor évekig is, immunhia-
nyosnak kell tekinteni, és fokozottan 6vni kell a fert6zé-
sektdl. A fertézésekkel szembeni fogékonysag az allogén
atiiltetések utdni elsé szaz napban a legnagyobb. Kiilono-
sen nagy veszélyt jelentenek a sarjadz6 (Candida)- és a fo-
nalas (Aspergillus) gombak, valamint egyes herpes-
(CMV, EBV) és 1éguti virusok (adeno, RSV, influenza). A
nagydozisu (mieloablativ) radiokemoterapia szdmos akut
mellékhatason kiviil hosszan tart6, kés6i szovodményeket
is eredményez. Az atiiltetést kdvetd szovédmények gya-
korisagat és stilyossagat nagymértékben meghatarozza az
alkalmazott el6készit (kondicional6) kezelés is. Ujabban
egyre elterjedtebben alkalmazzak a csdkkentett intenzita-
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su el6készitéssel végzett (nem mieloablativ, Gn. ,,mini”)
transzplantaciokat, amelyek kevésbé toxikusak, ezért
rosszabb allapotll vagy tarsbetegségekkel rendelkez6 be-
tegeknél is alkalmazhatok.

A donor T-sejtek a recipiens és a donor kozotti antigén
kiilonbségeket felismerve aktivalodhatnak, és un. graft
versus host betegséget (GvHD) okozhatnak. A GvHD el-
sOsorban a bért, majat és a beleket megtamado, néha igen
sulyos, ¢letveszélyes allapot, amelyet immunszuppressziv
szerekkel kell megelézni és kezelni. Az immunszup-
pressziv kezelés tovabb gyengiti transzplantacios elékeze-
1és vagy az alapbetegség miatt egyébként is csokkent mii-
kddést immunrendszert, ezért a beteg tartosan és folyama-
tosan fogékonnya valik a kdrnyezetbdl és a sajat szerve-
zetbol érkez6é mikroorganizmusokkal szemben.

A transzplantaciot kovetd fertdézések megeldzésére
nemcsak gyogyszeres profilaxist alkalmazunk, hanem a
specifikus immunitas elvesztése miatt egy évvel az atiilte-
tés utan egyes véddoltasok (diphtheria, polio, pertussis,
tetanus, Haemophilus influenzae, Pneumococcus) megis-
métlése ajanlott. Két évvel az atiiltetés utan (ha nincs aktiv

graft versus host betegség és a beteg immunszuppressziv
kezelést sem kap) ¢16 korokozot tartalmazo véddoltasok is
alkalmazhatok.

A csontveld-transzplantacio torténete Magyarorsza-
gon az 1970-es években, Kelemen Endre tevékenységével
kezdédott, majd a 80-as években az Orszagos Hematologi-
ai Intézetben indult el az els6 transzplantacios program. A
Szent Laszlo Korhazban 1992 januar 6ta tobb mint 330 be-
avatkozas tortént gyermekbetegeknél. A transzplantacios
technika javulasanak, a hatékonyabb diagnosztikus és te-
rapias lehetdségeknek, és nem utolsdsorban a felhalmozott
tapasztalatoknak koszonhetden a transzplantaciok sikere
¢és eredményessége egyre javul, azaz egyre tobb gyogyult
beteg ¢l kozottink. Mindezek ellenére a transzplantaciok
valtozatlanul nem elhanyagolhatd mortalitassal és komoly
morbiditassal jarnak. Utobbiak miatt a betegek egy része
tartos vagy folyamatos gondozast igényel, tovabba késoi
szovédmények és mellékhatasok megjelenésére kell sza-
mitanunk. A sz6védmények felismerése, kezelése €s szak-
érté gondozasa a transzplantacios kdzpontokban ¢és az
alapellatasban dolgozo6 szakemberek kozos feladata.

j iranyvonalak a gyermekhematolégiaban

Kovacs Gabor

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

» Vasanyagcsere

A vasanyagcsere szabalyozasaban néhany fontos 4j in-
formacid latott napvilagot az elmult években. Leirasra ke-
riilt egy 0j szabalyozo fehérje, a hepcidin. Ez egy 25 ami-
nosavbol 4llo és diszulfidhidakban kiilonosen gazdag fe-
hérje, mely a majban termelddik. Egy altalanos vasanyag-
cserét, vastranszportot szabalyozé mechanizmus része-
ként szabalyozza a vas plazmaba aramlasat. Gatolja a sej-
tek vasfelszabaditasat és a vas plazmaba jutasat. A gatlo
hatasat a ferroportin, mint a membranban jelen 1év6 vas-
transzport fehérje gatlasan keresztiil valdsitja meg. A hep-
cidinszintézis megemelkedik vasterhelés esetén és csok-
ken anaemidban vagy hypoxidban. Fokozott a szintézis
még gyulladasos folyamatokban is.

Jelen tudéasunk szerint a legtobb haemochromatosis
forma hatterében a hepcidin hianya, illetve szabalyozasa-
nak zavara allhat.

A szervezet koros vasterhelésének csokkentésére
mindezidaig csak véndsan alkalmazhatd fémkotd kelatok
alltak rendelkezésre. Leggyakrabban — Magyarorszagon is
— hasznalt készitmény a desferrioxamin. Ezen szerek hdtz-
ranya, hogy csak tartos parenteralis alkalmazas mellett
(iv. vagy sc.) hatasosak.

Most megjelent a piacon az elsd oralis vaskoto készit-
mény, mely mar Magyarorszagon is rendelkezésre all a
gyakorlat szamara. Ez a gyogyszer az Exjade (defera-
zirox). A gyogyszer javasolt minden olyan esetben, ami-
kor a desferrioxamin hatastalan volt, a kezelés nem kivite-
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lezhetd. Alkalmas ezenkiviil minden tart6s vastalterhelés-
nek kitett felnott és gyermek (1) kezelésére, pl. thalasse-
mia, primer haemochromatosis, malignus betegségek ke-
zelésében alkalmazott politranszfuziok.

» Farmakokinetika

A gyogyszerek szervezeten beliili sorsa, lebomlasa,
metabolizmusa, kitiriilése, vagyis a farmakokinetikaja és
farmakodinamikdja alapvetden meghatarozza a gyogysze-
res kezelések eredményességét. Citosztatikus kezelések
esetén kiilonosen fontos a farmakokinetikai adatok isme-
rete, hiszen sulyosan toxikus szerekrdl van sz6. A gyer-
mekkori daganatos betegségek tulélése ma mar 70-80%-
0s, és bar az eredmények folyamatosan javulnak, az elmult
idében nagy hangsuly kertilt a gyogyult betegek késoi élet-
kilatasaira, ¢letmindségére. A kemoterapias protokollok
Osszeallitasanal alapvetd szempont a talélési eredmények
javitasa mellett a kevésbé toxikus kombinaciok alkalma-
zasa és a késdi (és a korai) mellékhatasok kivédése. A ren-
delkezésre all6 szupportiv szerek egyre szélesebb kori al-
kalmazasa ¢és a genetikai, illetve farmakologiai ismerete-
ink gyarapodasa segit a toxikus hatasok kivédésében. Né-
hany farmakokinetikai sajatossagot mar a mindennapi
gyakorlatban is kihasznalunk és eredményesen alkalma-
zunk. Ilyenek pl.:
1. Antraciklinek. Ismert, hogy az antraciklinek (adria-

blastin, daunoblastin, epirubicin stb.) kumulativ mo-

don congestiv cardiomyopatiat okozhatnak. Amennyi-
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ben a gyogyszereket nem rovid infazidban, hanem pl.
hosszu infazidban (24-48 o6ra) alkalmazzuk, Ggy a da-
ganatellenes hatas nem csokken, viszont kevesebb lesz
a kardiotoxicités.

2. Cisplatin. A szer stlyos ototoxicitast (siiketség) okozd
mellékhatasa szintén az infizi6 idejének elnyjtasaval
csokkentheté. A hosszu infuzid (24-96 6ra) azonos
tumorellenes hatas mellett szignifikansan kevesebb
ototoxicitast okoz. Ennek megfeleléen a gyermek-
gyogyaszatban az elmult években a cisplatint csak
hosszu infuzidban adjuk.

3. MTX. A szer rovid infizidja (4-6 6ra) soran kevesebb
sulyos mucositis alakul ki, ill. kisebb a csontveld-karo-
sitd hatas, mint a 24 6ras infazid soran, viszont tobb
akut hepatotoxicitas észlelhetd. Bizonyos koriilmé-
nyek kozott a 4 €s 24 oras infuziot kapo betegek tulélé-
sében is megfigyelhetd kiilonbség, ezért a protokollok
Osszeallitasanal kiilonods figyelemmel kell eljarni.

» Farmakogenetika

A kiilonbozo gyogyszerek hatasmechanizmusaban sze-
repet jatszo genetikai eltérések hatasa a gyogyszerek me-
tabolizmusara, hatékonysagara és mellékhatasaira — ez a
farmakogenetika.

Manapsag mar a molekularis genetikai eljarasok roha-
mos fejlodésével egyre tobb informaciot tudunk kapni,
egyre olcsobban €s egyre egyszeriibben. Egyre inkabb lesz
lehetdség arra, hogy az egyén specialis gyogyszer-meta-
bolizmust befoly4sold rendszereit leirjuk, mutaciok és
génpolimorfizmusok segitségével meghatarozzuk, hogy
ki, milyen gyogyszert, hogyan fog toleralni, ill. kinél mi-
lyen gyogyszer lesz kiilondsen hatékony. Ma mar a klini-
kai felhasznalasa is elkezdodott az egyén farmakoge-
netikai sajatossagainak. Az Egyesiilt Allamokban a
leukaemias gyermekek fenntarto kezelését, a 6-merkapto-
purin adagjat annak megfeleléen hatarozzak meg, milyen
ametabolizmusban szerepet jatszo enzim genetikaja (poli-
morfizmusa), és ennek megfeleléen milyen gyogyszer-
szinteket lehet adott gyogyszeradagokkal elérni.

Es a lehetéségek tarhaza végtelen. Genetikai polimor-
fizmusokkal vizsgalhatok a szervezet kiillonboz6 memb-

rantranszport-rendszerei, a gyodgyszer-metabolizmusban
szerepet jatszo enzimek, reaktiv oxigéngyokok, ,,repair”
mechanizmusok, apoptosis molekulak, immunfolyama-
tok, citokinek stb.

A farmakogenetikai ismereteink szélesedésével, pl. a
malignus hematologiai betegek esetén eldre kiszamithat-
juk és megtervezhetjiik, hogy az illet6 egyén esetében mi-
lyen stlyos akut vagy késdi toxicitassal kell szamolni bi-
zonyos gyogyszerek esetén, milyen gyogyszereket toleral
jol vagy rosszul az adott beteg. Masrészr6l arra is felvila-
gositast kaphatunk, hogy az adott kemoterapids gyogysze-
rekkel milyen gyogyulasi esélyt érhetiink el, ill. milyen
szereket kell elsdsorban adni a daganatos betegség jobb
gyogyithatosaga érdekében.

Vagyis: az egyénre szabott kemoterapias protokolloké
a jovo!

» Monoklonailis ellenanyag kezelés

A tudomany fejlédésével ma mar lehetdség van arra,
hogy specifikus ellenanyag-kezelésekkel specifikus sejt-
felszini antigéneket hordozo sejteket megtalaljunk, és eze-
ket pl. elpusztitsuk. Ennek megint csak az onkoldgidban
van kiilonds jelentdsége, hiszen igy szelektaltan pusztit-
hatjuk el a daganatsejteket az egészséges sejtek karosoda-
sanak csokkentésével.

Els6sorban a hematologiaban keriiltek klinikai kipro-
balasra és alkalmazasra kiilonféle monoklonalis ellen-
anyagok. Van mar olyan készitmény (anti-CD20, rituxi-
mab), mely mar széles kdrben alkalmazott szerte a vilag-
ban és Magyarorszagon is. Bizonyos lymphomatipusok-
ban hatékony, és mar gyermekgydgyaszatban is alkalmaz-
zuk. Elsdsorban recidivak esetén, a hagyomanyos kemote-
rapiara rosszul reagalé formak esetén alkalmazzuk, kemo-
terapiaval kombinalva. Kiilondsen a felndttkori nagy
malignitdsu lymphomakban értek el kiemelkedd eredmé-
nyeket az immunterapidval, hiszen pl. az agressziv B-sej-
tes lymphomakban 20-25%-kal jobb tulélési eredmény ér-
hetd el a rituximab alkalmazéasaval.

Természetesen tovabbi készitmények is vannak mar
kiprobalas alatt, illetve a klinikai gyakorlatban (pl. izotop-
pal vagy citosztatikummal kombinalt ellenanyagok).

Egyed Miklos

A vasanyagcsere
és betegségei

Egyed Mikl6s:

A vasanyagcsere
és betegségei
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Garami Miklés

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydaszati Klinika

Eurépaban 100 000 gyermekre mintegy 12-15 ujon-
nan diagnosztizalt malignus megbetegedés jut. A gyer-
mekkori rosszindulati daganatos megbetegedések szamos
tekintetben eltérnek a felndttkori korképektdl. Az egyik
legfeltiinobb kiilonbség a malignus betegségek eltérd
spektruma. Egyes, a feln6ttkorban tomegesen eléforduld
korképek, mint példaul az emld, a horgd, a gyomor-bél
traktus, a prostata és az uterus rosszindulatii daganatai a
gyermekkorban irodalmi ritkasdgnak tekinthet6k, mig
mas daganatos betegségek, igy a retinoblastoma, a neuro-
blastoma, a Wilms-tumor felnéttkori manifesztacioja ki-
vételes. (Gyermekkorban az agydaganatok a leggyakoribb
solid tumorok.) A sajatos kiilonbség abban is megnyilva-
nul, hogy azonos szdvettani, citologiai megjelenés eseté-
ben is eltérd lehet egyes korképek korlefolyasa a gyermek-
korban és a felndttkorban. fgy a két jellegzetes életkori
halmozodast — kora gyermekkorit és idés felndttkorit —
mutat6 akut lymphoblastos leukaemia korjoslata ma mar
kedvezonek tarthatd az ifjabb, mig tovabbra is elkeseritd
az iddsebb korcsoportban. Hasonlo, bar kevésbé kifejezett
kiilonbséget tapasztalhatunk a lymphomak és a lagyrész-
sarcomak vonatkozasaban. Mindezek a kiilonbségek azt
eredményezik, hogy a gyermekkor rosszindulatu beteg-
ségeinek mintegy kétharmada eredményesen kezelhe-
t6, azaz a gyermekbetegek tobbsége tartos, visszaesés-
mentes tulélésre szamithat.

A gyermekkori daganatok természete, még inkabb a
gyermekkor sajatossagai érthetdvé teszik, hogy a gyer-
mekonkologia elsédleges célja a teljes gyogyulas elésegi-
tése. Ezt a célt, mai tudasunk szerint, kizarolag a daganat-
sejtek teljes elpusztitasa, a malignus folyamat eradikalasa
aran lehet elérni. A cél elérését szolgalo terapias arzenal
harom f6 eleme a sebészet, a sugarkezelés és a kemote-
rapia. Mivel célkitiizésiink nem korlatozodik csupan az
¢élet megOrzésére, hanem annak minéségét is szeretnénk a
betegség bekdvetkezése eldtti vagy azt lehetéség szerint
minél inkabb megkdzelitd szintre visszaallitani, ezért nap-
jaink kezelési protokolljaiban mindinkdbb hangsulyos
szerepet kap az életmindséget el6térbe helyezd citoszta-
tikus kezelés. Az adott betegség kockazati tényezdivel
megbecsiilheté agresszivitashoz és gyogyszer-érzékeny-
ségi spektrumahoz szabott kemoterapia az esetek tobbsé-
gében elkeriilhet6vé teszi a csonkold sebészi megoldasok
alkalmazasat, mellette csokkenteni lehet a kiilonosen a fej-
16d6 szervezetre, szervekre, szovetekre artalmas sugarke-
zelés intenzitasat és célvolumenét. Ugyanakkor a kemote-
rapia nemegyszer sulyos, az életet veszélyeztetd mellék-
hatasai is indokoljak, hogy a daganatellenes terapia in-
tegrans elemének Kkell tekinteniink a mellékhatasok, a
szovodmények megel6zésére, mérséklésére alkalmas
tamogato, szupportilo kezelést. Kiilonos figyelmet kell
forditanunk a késéi mellékhatasok megeldzésére, korai
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felismerésére és kezelésére. Az egyre nagyobb szamu tar-
tos tilélo esetében a masodik primer malignoma kifejlodé-
sére is figyelemmel kell lenniink. Specialis, de kiemelten
fontos feladat a kezelésre nem vagy rosszul reagald, reci-
divalo betegek lehetd legjobb életmindségének biztosita-
sa, a beteg és a csaladtagok emberi méltosaganak megor-
zése, lelki tartasuk visszaallitasa.

A kemoterapias kezelések jelenleg egyes molekularis
célpontok ellen irdnyulnak. Kivéanatos, hogy kisebb
gyogyszeradagokkal, nagyobb hatékonysaggal és keve-
sebb toxikus mellékhatas mellett gyogyithassuk meg a be-
tegeket. Ehhez a daganatok kifejlodéséért felelds gének al-
tal ellendrzott szignalutak ,,csomopontjait” kell célba ven-
ni. A daganatok kialakulasaért felelds kulcsfontossagu jel-
atado utvonalak miikodési allapotanak feltérképezése az
egyénre szabott terapia kiindulopontja lehet.

Az eredményes kivizsgalas ¢és gyogykezelés érdeké-
ben a daganatos gyermekbeteg gondozasat iranyito
gyermekonkologusnak egyiitt kell miikodnie a tars-
szakmak képviseldivel, igy — lehetOség szerint specialis
jartassaggal rendelkezd — laboratoriumi, patoldgiai és kép-
alkot6 diagnosztikai szakemberekkel, a daganatok lokali-
zacidja szerint a kiilonbozé klinikumok szakorvosaival,
igy leggyakrabban gyermek-, ideg-, fej-nyak-, mellkas-,
ortopédsebésszel, urologussal, gyermekndgyogyasszal,
szemésszel, sugarterapias és rehabilitacios (pl. gyogytor-
nasz) szakemberrel. A betegek szomatikus gyogyitasaval
egyenértékiien fontos a szakszer( és szeretetteljes apolas,
a megértéssel, empatiaval teljes kdrnyezet biztositasa, a
gyermek és a csalad pszichés gondozasa, tarsadalmi
visszailleszkedésiik eldsegitése a daganatos gyermekbete-
gek korében jartas gyermek szakapolo, klinikai szakpszi-
chologus és pedagdgus részvételével.

A gyermekkori daganatos megbetegedésben szen-
vedo betegek csak gyermekgyogyaszati intézményben,
fejlett, multidiszciplinaris ellatast biztositani tudo
gyermekintézménybe integraltan gyégyithatok megfe-
lel6 eredményességgel. Ma Magyarorszagon, minden 18
¢év alatti rakbeteg gyermeket ezekben a specializalodott
kozpontokban latnak el. Az 1971-ben alapitott Magyar
Gyermekonkologiai Hadlozat [Magyar Gyermekorvosok
Tarsasaganak (MGYT) Gyermekonkoldgiai szekcioja]
gondosan szervezett egyiittmiikodéssel korszerii, multi-
diszciplinaris szakellatast biztosit a rdakbeteg gyermekek
szamara. A betegek kovetése, gondozasa is a gyermek-
onkoldgiai kdzpontokban torténik.

A Gyermekonkologiai Munkacsoport valamennyi rak-
beteg gyermek adatait kozponti nyilvantartasaban regiszt-
ralja. Torténelmileg kiemelendd, hogy a Magyar Gyer-
mek Tumor Regiszter Eurépaban harmadik orszagos
gyermekonkologiai regiszterként, 1971-ben jott 1étre
és a Semmelweis Egyetem II. Sz. (Tlizoltd utcai) Gyer-
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mekgyodgyaszati Klinikajan miikodik. A regiszter a bete-
gek diagnozisat, annak idépontjat a megbetegedés helyét,
leleteit tartalmazza. Ezek igen fontos adatok, mivel ennek
segitségével a betegek szamanak évi valtozasa és fold-
rajzi elhelyezkedése nyomon kovetheté, ami segithet a
betegség okainak kideritésében, és tervezhetvé teszi az
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orvosi ¢és gyogyszerellatast. A kdzpontok minden évben
jelentést kiildenek betegeikrdl a kozponti regiszter szama-
ra az alkalmazott kezelésekrol, a betegek sorsanak alaku-
lasarol. A kezelési eredmények betegségfajtankét, koz-
pontonként és orszagos szinten is, nyomon kovethetok és
kiértékelhetok.

Gasztroenterolégiai
onkoldgia
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Reusz Gyorgy

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A vese megbetegedését szamos primer vagy szekun-
der (szisztémas betegséghez vezetd) ok valthatja ki. A
sokféle etiologia ellenére a vese altal adott ,,valasz” zom-
mel néhany alapvetd tiinetcsoportra korlatozodik. Ezek a
glomerularis szindromak (nephrosis, nephritis), a tubulo-
interstitialis nephritis (hagyuti fertézések ¢és steril TIN),
valamint a veseelégtelenség. E szindromak altalaban a jel-
legzetes vizeletlelet és a kisérd klinikai tiinetek alapjan kii-
l6nithetok el. Az eldéadas célja a mindennapi gyakorlat
szempontjabol attekinteni a tiinettant, kiemelve a diagno-
zis szempontjabol szoba jové buktatokat, illetve gyakran
ismétl6do hibakat.

Nephrosis-szindromara a glomerularis kapillaris
megndvekedett és szelektiv albuminpermeabilitasa jel-
lemzd. Vizeletvizsgélatkor az izolalt massziv proteinuria
mutathato ki. Prezentacios tiinetként gyakori a tévesen al-
lergianak vagy conjunctivitisnek tartott szemhéjoedema,
amit tévesen allergianak vagy conjunctivitisnek tartanak
¢és kezelnek, ez a megfeleld diagnodzist €s terapiat késleltet-
heti.

Nephritisben a vizelethen — a glomerulus strukturalis
karosodasa kovetkeztében haematuria jelenik meg, mely-
hez proteinuria és vvs-cilinderek tarsul(hat)nak. Prezenta-
ci6és tiinet lehet a szemhéjoedema, a makroszkopos
haematuria. Utdbbi felléphet felsd 1éguti hurut kapcsan
visszatérden. Stlyos esetben oliguria és kifejezett, genera-
lizalt oedema alakulhat ki. Ritkabban a hypertonia kovet-
kezményeként fellépd fejfajas, sulyos esetben eszmélet-
vesztés, goresok hivhatjak fel vesebetegségre a figyelmet.
Ehhez az alapbetegség tiinetei tarsulhatnak: immun-
autoimmun betegség tiinetei: elérement tonsillitis (post-
streptococcalis GN), akut lazas betegség (IgA-nephro-
pathia), purpura, arthritis, hasi panaszok, esetleg idegrend-
szeri tlinetek (Schonlein—-Henoch-purpura), arthritis,
exanthema, esetleg sokszervi értintettség (SLE).

A tubulointerstitialis nephritis aszcendalo fert6zés ko-
vetkeztében kialakuld formaja (akut pyelonephritis) vi-
zeletlelete a leucocyturia, melyhez fehérvérsejt-cilinderek
és bacteriuria tarsul. Tudni kell, hogy ilyenkor az érzé-
keny vizelet tesztcsik vért és proteint is fog mutatni a vize-
letben (koncentralt vizeletben magasabb a fehérjetarta-
lom, illetve az akut gyulladas folytan a gyulladt nyalkahar-
tyan keresztiil vér is keriilhet a vizeletbe). A klinikai tiine-
tekkel és a vizelet iiledékkel egyiitt értékelve azonban a di-
agnozis konnyen felallithato.

A pyelonephritis prezentdcios tiinete az érintett oldali
costolumbalis fajdalom (a vesetok, illetve a pyelon feszii-
1ése kovetkeztében). Gyakori, hogy az egyéb okbdl (pl.
influenza) lazas beteg izom-, ill. mozgésszervi panaszait
tés —kiilondsen, ha a vizelet mintavétel nem megfeleld és a
vizelet szennyezett — nehéz lehet.
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A steril tubulointerstitialis nephritis altalaban primer
vagy szekunder immunfolyamat kivaltotta gyulladas. A
tubularis funkcid besziikiilése miatt viz- és elektrolitvesz-
téssel — polyuriaval, polydypsiaval jar. A vizeletre az
elektrolit- ¢és bikarbonatvesztés mellett a hyposthenuria/
isosthenura jellemzd, liledékben eosinophil sejtek kimu-
tathatok.

Prezentacios tiinet a dehidracid/exsiccosis, illetve az
elektrolitvesztés szovodménye lehet: hypokalaemia —
izomgyengeség, hyponatraemia — tudatzavar, gorcsok, tar-
tos foszfatvesztés esetén hypophosphataemia, rachitis.
Ehhez az alapbetegség tiinetei tarsulhatnak: immun-
autoimmun betegség tlinetei: arthritis, exanthema, uveitis.

A veseelégtelenség soran a vese sO- és vizhaztartast
szabéalyozo funkcidja, méreganyag-kivélasztasa, tovabba
hormonalis mikodése karosodik. A veseelégtelenség fo-
kozatosan alakul ki, a végallapoti veseelégtelenségben a
folyamat annyira eldrehaladott, hogy a szervezet kompen-
z4l6 mechanizmusai kimeriiltek és a homeosztazis csak
kiils6 beavatkozassal — vesepotld kezeléssel (dializis, illet-
ve transzplantacio) tarthat6 fenn.

A tiinetek részben a veseelégtelenséghez vezetd etio-
logiatol részben a veseelégtelenség szakaszatol fliggnek.

Tubulointerstitialis karosodas (hydronephrosis megol-
dasat kdvetden vagy interstitialis nephritisben) nagyon so-
kaig az elektrolitveszteség (acidosis, hypokalaemia, hypo-
phosphataemia, 1asd elébb) dominal. Elsésorban glomeru-
laris karosodas kovetkezményeként kialakuld veseelégte-
lenség kezdeti szakaszara is jellemz6 mar a soretencio,
oedemahajlam, hypertonia.

A végallapota veseelégtelenségre az elektrolit- és viz-
retencio, acidosis, hyperkalaemia, hypertonia jellemzo.
Végiil toxikus tlinetek (tudatbeszikiilés, hanyas, eszmé-
letvesztés, gorcsok) jelentkeznek.

A prezentdcios tiinetek veseelégtelenségben ennek
megfeleldek. Kezdeti tiinet lehet az enuresis (polyuria,
polydypsia kiovetkeztében). Tovabbi jellegzetes prezenta-
cios tiinet az anaemia, melyet jellemzéen mar hosszabb
ideje vizsgaltak, vasterapiaban is részesitettek, a rutin ki-
vizsgalasnak azonban a vesefunkcié kontrollja ma még
nem magatdl értetédd része. Elso tiinet lehet tovabba a
renalis rachitis — foleg kisdedkorban, amikor a gyermek
felall és jarni kezd. Miihiba ilyenkor elézetes vesevizsga-
lat nélkiil nagyobb adag D-vitamint adni, mert ez a vese to-
vabbi karosodasahoz (hypercalcaemia, nephrocalcinosis)
vezethet.

Az egyes gyermeknefroldgiai teriiletek aktualis
kérdései

A gyermeknefrologia egyes teriiletein a molekularis
genetika fejlodése, illetve a ,,bizonyitékokon alapuld” or-
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voslas elvének alkalmazasa — vagy legalabbis a bizonyité-
kok keresése jelenti a fejlédés hajtomotorjat. Tekintsiik at
azokat a teriileteket, ahol 0j eredmények sziilettek, illetve
szemléletvaltozas kovetkezett be az elmult években.

» Hugyuti fertézések

E teriileten a képalkotd vizsgalatok, illetve fennallo
hagyiti malformacio esetén a tartds vizeletdezinficialas
indikéacidjaban van torekvés szemléletvaltasra, mivel n6 a
rezisztens korokozok altal okozott infekcidk/reinfekciok
szama, a kdzvélemény pedig egyre nehezebben gydzhetd
meg a folyamatos, tartds antibakterialis kezelés sziiksé-
gességérol.

Képalkoto eljarasok. A harom éves kor alatt diag-
nosztizalt pyelonephritis esetén a jelenlegi gyakorlat
szerint a vesék, a fels6 és also hugyutak allapotat és
azok miikodését ki kell vizsgalni. A vesicoureteralis
reflux kizarasara retrograd mictios cisztografiat végziink.
Indokolja ezt a vesicoureteralis reflux (VUR) gyakorisaga,
valamint azok az évtizedes megfigyelések, hogy a tartos
vizeletdezinficialas a reinfekcid gyakorisagat és igy felte-
hetden a parenchymakarosodas kialakulasat megeldzheti.

A VUR kimutatasara forgalomban vannak mar ultra-
hangos kontrasztanyagok, melyekkel (ugyancsak retro-
grad holyagtoltést alkalmazva) a VUR a cisztografidhoz
hasonld biztonsaggal diagnosztizalhato (kontrasztanyag
nélkiil az ultrahang erre nem alkalmas). A VUR vizsgalata
torténhet tovabba radioizotdppal retrograd holyagfeltolté-
sen keresztiil. E két vizsgalat nagy érzékenységgel és su-
garterhelés nélkiil, ill. a masodik esetben minimalis sugar-
terheléssel helyettesitheti a retrograd cisztografiat, a min-
dennapi rutinnak azonban még nem részei. Az indirekt
radionukleid cisztografia (intravénasan beadott radioizo-
top VUR esetén mictio soran visszajut a pyelonba) érzé-
kenysége az el6z6 két vizsgalatnal 1ényegesen rosszabb, €s
csak nagyobb, kooperaléo gyermeknél lehet alkalmas a
reflux fennallasanak igazolasara.

Terapias konzekvenciak. Konzervativ kezelés. A mar
kimutatott reflux esetén tartos, valtott kisadagu dezinficia-
last alkalmazunk, és évenkénti ellendrzések soran vizsgal-
juk a reflux valtozasat (az esetek nagyobb részében spon-
tan javulas, gyogyulas varhato).

Alacsonyabb, I-1I. foku reflux esetén vannak torekvé-
sek arra, hogy a tartds dezinficialas helyett szoros ellendr-
zést biztositva inkabb a mar kialakult fertézéseket kezel-
jék haladéktalanul és intenziven. Az esetek egy részében a
gyakori recidivak miatt ez a gyakorlat azonban nem alkal-
mazhato.

Miitéti lehetéségek. Nagyfoka (I1Tb-V foka) reflux
esetén endoscopos ureterszajadék-plasztika, ill. ennek is-
mételt sikertelensége esetén antireflux mitét torténik.

» Glomerularis betegségek

Nephrosis-szindroma. A szteroidrezisztens nephro-
sis (melynek klinikai diagnozisat gyermekkorban 1 hona-
pos, napi 60 mg/m” testfeliiletre szamitott szteroidkezelés
hatastalansaga esetén mondunk ki) diagnosztikajaban és
deriilt, hogy a focalis segmentalis glomerulosclerosis
(FSGS) esetek mintegy harmadanak a hatterében valami-
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lyen podocytafehérje-mutacié all (mig a betegek 2/3-aban
ma még pontosan nem feltart immunmechanizmus kdvet-
keztében alakul ki a betegség). Ennek megfeleléen az
orokletes esetekben a kordbban alkalmazott immun-
szuppressziv kezelés felesleges, és igy karos is. A diag-
nosztika sajnos egyel6re nem rutin eljaras, és igen koltsé-
ges (szamos mutacid ismert), ugyanakkor nemcsak az ak-
tualis kezelés miatt fontos, hanem azért is, mert a mutacio-
val rendelkezd betegeknél vesetranszplantacio utan sokkal
kisebb az FSGS kiujuldsanak veszélye, mint a korabban
megfigyelt 50-60%.

Szteroidrezisztens nephrosis esetén tehat a hagyoma-
nyos vesebiopsia mellett molekularis genetikai vizsgalatot
is inditunk. Terapiaként cyclosporin-A javasolhat6, mely-
nek immunmodulans hatasa mellett intrinsic, proteinuria
csokkentd hatdsa is van, ezért a genetikailag determinalt
esetekben is csokkentheti a proteinuridt. Amennyiben 3
hoénap utan a terapia hatastalan, illetve igazolodik a geneti-
kai hattér, a gyogyszer elhagyando. Szupportiv kezelés-
ként ACE gatlo, ill. angiotenzinreceptor-blokkolo terapia
onmagaban vagy a kett6t kombinalva javasolhatd. E sze-
rek a proteinuria csokkentése mellett a vesefunkcid romla-
sat is lassitjak.

Kiilon emlitést érdemel a nephroticus oedema diure-
tikus kezelésének kérdése. Nephroticus betegben a natri-
um- és folyadékbevitel megszoritasaval (bevitel = iiritett
vizelet + becsiilt perspiratio) a tovabbi stlyndvekedés
megakadalyozhat6. Diuretikumként a furosemid, ill. ref-
rakter esetben a furosemid + hypothiazid, illetve furo-
semid + hypothiazid + kaliumspoérold diuretikum elegen-
d6, hanem is az oedema teljes kitiritésére (ez nemis célja e
szupportiv kezelésnek), de legalabbis egy elfogadhato
egyensulyi allapot elérésére. A korabban rutinszeriien al-
kalmazott intravénas albumin + diuretikum terapia erésen
visszaszorult, bar a sulyos, terdpiarezisztens esetekben al-
kalmazasa megkisérelhetd. Végsd esetben centralis kanii-
16n keresztiil végzett ultrafiltracioval lehet a felesleges vo-
lument biztonsaggal eltavolitani.

Glomerulonephritis. A poststreptococcalis glomeru-
lonephritis ma mar jelentdsen visszaszorult, a leggyako-
ribb nephritisforma az Igd-nephropathia. Csak a stlyos,
rapidan progressziv, illetve a nephrosonephritises képpel
jaré formak kezelend6k immunszuppressziv terapiaval.
Az ,egyszeri” nephritises formakban az ACE-gatl6 keze-
Iés bizonyitottan lassitja a progressziot és csokkenti a
proteinuriat.

» Vesepotlo kezelés

A congenitalis, illetve a szerzett vesebetegségek egy
része mar gyermekkorban vesep6tlo kezelést tehet sziiksé-
gessé. Ma mar jsziilottkortol kezdve tudjuk biztositani a
dializiskezelést, csecsemoOkben, kisdedekben elsésorban
peritonealis dializis formdjaban, nagyobb gyermekekben
pedig mind hemodializis, mind a peritonealis dializis kivi-
telezhetd, a terapias mod megvalasztasaban a beteg alkal-
massaga mellett (pl. fistulaképzésre alkalmas erek) a szo-
cialis kdrnyezet, a sziil6 iskolazottsaga, betanithatosaga az
otthoni peritonealis dializis kivitelezésére, tovabba a cent-
rumtol valo tavolsag is dontést befolydsold tényezo.
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A gyermekkori vesetranszplantacio rutin eljarassa
valt, a veseallokacios szabalyok valtozasa kovetkeztében a
transzplantaciora vald varakozas ideje 1 évnél rovidebbé
valt, a gyermekdializis-osztalyok (vilagszerte) kiiiriiltek.

Ugyanakkor ujabb kihivasokkal kell szembenézniink,
ugymint a transzplantaciot kovetd specifikus infekciok
(CMV, EBV, herpes) ¢s a poszttranszplantacios malignus
betegségek megjelenése.

Csecsemo- és gyermeksebészet aktualis kérdései

Kalman Attila

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az elmult egy-két évtizedben a gyermeksebészet terti-
letén a legjelentésebb valtozasok, részben egymasra hat-
va, két f6 irdnyban észlelhetéek. Az egyik jelentds valto-
zas, hogy egyre inkabb terjednek a kiillonbdz6 minimdalisan
invaziv modszerek. A masik, mar ezt megel6zden elindult
valtozas az, hogy a kiilonbdz0 sebészeti beavatkozasokat
kovetden a gyermekeket 1ényegesen hamarabb, sok eset-
ben a beavatkozas napjan hazaengedjiik.

A leggyakoribb lagyéktaji miitéteket (sérv, vizsérv,
rejtettheréjiiség) egynapos sebészeti ellatas keretében vé-
gezzik, az egyébként egészséges csecsemoket, gyereke-
ket eseménytelen posztoperativ szak és megfeleld otthoni
hattér esetén a miitét napjan hazaenged;jiik. Hasonloan tor-
ténik a tobbi kisebb testfelszini miitét is, ahol nem nyitunk
meg testiireget.

Ezen ,, kisebb ” sebészeti beavatkozasok végzése terén
viszonylag kevesebb a valtozas, mint a nagyobb miitétek
esetén. Ilyen valtozas a fokoz6do konzervativizmusunk a
fitymasziikiilet kezelésében, melyeknek nagy tobbsége
igen jol reagal szteroidtartalmt kendcesel vald helyi keze-
lésre. Masik valtozas, hogy a le nem szallt here esetén a
herét 2 éves korig le kell vinni a scrotumba. Amennyiben a
here hormonalis kezelést kdvetden sem tapinthatd (valodi
cryptorchismus), akkor mai allaspontunk szerint a valasz-
tand6 mtét a laparoscopia. Ennek soran teljes biztonsag-
gal meggy6zOdhetiink a here meglétérdl vagy hianyarol és
ennek megfeleld mutétet végezhetiink laparoscopos tton.

A nagyobb mitétek (hasi, mellkasi, urologiai) esetén
is igaz, hogy hagyomanyos nyilt miitétet kvetden is leg-
tobbszor néhany nap utan, amikor korai posztoperativ szo-
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védmény kialakuldsa mar nem varhato, hazaengedjiik a
gyerekeket.

A kiilonboz6é minimalisan invaziv modszerek a 90-es
évek elejétdl terjedtek el rohamosan elészor a felnétteken
végzett sebészeti beavatkozdsokndl, majd hamarosan a
gyermeksebészetben is. Mara a nagy gyermeksebészeti
beavatkozasok jelentds része is elvégezhetd minimalisan
invaziv uton gyermekekben, csecsemdkben, de akar 1j-
sziilottek esetében is.

A minimalisan invaziv sebészetnek legismertebb for-
mai a kiillonboz6 ,,szkopos” mitétek, melyeknél kicsiny,
3-10 mm atmérdji nyilasokon keresztiil végezziik el a kii-
16nboz6 testiiregekben a miitéteket (laparoscopia, thora-
coscopia, retroperitoneoscopia). Ezeken feliil a hagyoma-
nyos nyilt mttéteket is igyeksziink kisebb, rejtettebb he-
lyen 1évo behatolasokon keresztiil elvégezni (honalji red6-
metszés, koldokon vagy végbélen keresztiil végzett hasi
mitétek). A minimalisan invaziv modszerek révén miitéti
eredményeinket ugy érjiik el, hogy a beteg ezt sokkal ke-
vésbé ,,szenvedi meg”. Lényegesen kisebb a miitéti meg-
terhelés, kisebb a miitét utani fajdalom és emiatt hamarabb
visszanyerik teljes aktivitasukat. Hossza tdvon ugyanilyen
fontos, hogy nem maradnak vissza lathat6 nagy hegek a
testfelszinen.

Fenti elényok miatt tobb betegség esetében a miitéti
kezelés ,,ar-érték” aranya jelentdsen javul, aminek hatasa-
ra a kezelés a sebészeti megoldas iranyaba tolodhat el.
Ilyenek példaul a vesicoureteralis reflux, a gastrooeso-
phagealis reflux, a mellkasdeformitasok vagy a pleuro-
pneumonia kezelése.
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Dezséfi Antal

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A csecsemd és gyermekkori majbetegségek sok szem-
pontbdl kiilonboznek a felndttkori méjbetegségektdl. Ki-
vizsgalasuk minden esetben multidiszciplinaris megkoze-
litést igényel, kezelésiikre pedig gyermekhepatologiai
centrum sziikséges. Természetesen egy eléadasban nem
lehet bestiriteni az egész gyermekhepatologiat, ezért a ko-
vetkezokben néhany gyakoribb korképet fogunk attekinte-
ni.

A neonatalis cholestasisok koziil kiemelkedd fontos-
sagu a direkt hyperbilirubinaemiaval jaro fejlédési rendel-
lenesség, az extrahepaticus epeutak progressziv, gyullada-
sos elzarodasaval jard biliaris atresia. A betegség csak
csecsemOkorban fordul eld, el6fordulasi gyakorisaga
1:14 000, etioldgidja mindeddig ismeretlen, az esetek ne-
gyedében egyéb fejlodési rendellenesség (asplenia,
polysplenia, situs inversus) tarsul hozza. Klinikai tiineteire
az icterus, cholestasis, acholias széklet, fokozatosan kiala-
kulo hepato-splenomegalia, majd cirrhosis hepatis jellem-
76. Megoldéasa az idében elvégzett Kasai-mutét (porto-
enterostomia), ennek eredménytelensége esetén maj-
transzplantacio jelenthet hosszu tavi talélést.

Az intrahepaticus epeutak betegségei koziil emlitésre
mélto az autoszomalis recessziv droklédésmenetet mutatd
polycystas vese és majfibrosis. Kezdetben a vesetubu-
lusok cystas elfajulasa 1ép fel, ami gyakran veseelégtelen-
séghez vezet mar gyermekkorban, mig a késobbiekben
periportalis fibrosis és az epecsatornak valtozo mértékii ta-
gulata figyelhet6 meg. Az intrahepaticus epeutak egyik
legjelentdsebb eltérése az intralobularis epeut-hypoplasia.
Ez jelentkezhet jellegzetes extrahepaticus tiinetekkel —
mint haromszdgletli arc, pillangdcsigolyék, cardiovascu-
laris eltérések, posterior embryotoxon (igy Alagille-
szindromanak nevezziik) — vagy extrahepaticus tiinetek
neélkiil.

Az alfa-1-antitripszin- (AAT) hiany az endoplazmas
reticulum (ER) raktarozasi betegségei kozé tartozik. Eb-
ben a betegségben a korosan szintetizalédo AAT-moleku-
la nem tud kijutni az ER-bdl és ott felszaporodva hepato-
cytakarosodast okoz. Az AAT-hidnyos csecsemOk mint-
egy 70%-aban jelentkeznek majbetegségre utalo eltérések,
azonban cirrhosis csak az esetek 2—3%-ban alakul ki.

Az aminosav-anyagcsere zavarai kozil az I. tipusu
tyrosinaemia, a karbamidciklus zavarai és az elagazo szén-
lancu aminosavak anyagcserezavara okoznak majbetegsé-
get. Az I tipusu tyrosinaemia a fumaril-acetoacetat-
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hidrolédz enzim hianya miatt alakul ki. Az enzim a fenil-
alanin bomlastermékének, a fumaril-acetoacetatnak le-
bontdsaban jatszik szerepet. A tiinetek hanyds, hasmenés,
vérzékenység, hypoproteinaemia, generalizalt aminoacid-
uria képében jelentkeznek. Ha a folyamat nem kertil felis-
merésre, a majban minden esetben kimutathato tobbé-ke-
vésbé eldrehaladott cirrhosis, illetve nagy a hepatocellu-
laris carcinoma kialakuldsanak veszélye. Kezelésére
NTBC hasznalatos, mely a koros anyageseretermékek fel-
szaporoddsat gatolja meg.

A karbamidciklus zavarai hyperammonaemiaval jar-
nak, mely a legjellemz6bb klinikai tiinet. Ezen tilmenden
felléphet encephalopathia, respiratoricus alkalosis, ideg-
rendszeri gorcsok, majd majelégtelenség. A karbamidcik-
lus-zavarok kumulativ gyakorisaga 1:8000, a leggyako-
ribb korkép az X kromoszémahoz kotott oroklédésti
ornitin-transzkarbamilaz- (OTC-) hiany. A diagnodzis a
magas szérumammonia-szint, aminosav-kromatografia,
valamint enzimaktivitas-vizsgalattal allithato fel.

A leucin, az izoleucin és a valin katabolizmusanak za-
vara kovetkeztében kialakuld javorfaszorp-betegség
laktacidosissal, hyperammonaemiaval és mentalis retarda-
cioval jar. A kezelés eliminacios diétabol all.

A Wilson-kér legkorabban 4 éves kor utan jelenik
meg. Hatterében egy réztranszporter (ATP7B) zavara all,
melynek kovetkeztében a szervezetben felszaporodik a
réz. A felhalmozd6do réz karositja a majat, a szemet, a vo-
rosvértesteket, valamint lerakodik a kdzponti idegrend-
szerben is. Amig a tipusos tiinetek nem jelennek meg a di-
agnozis felallitdsa nem egyszerii. Kezelésre rézszegény di-
éta és kelatképzok hasznalhatok.

Mucoviscidosisban az esetek 4-5%-4ban jelentkezik
klinikai tiinetekkel jaré majbetegség, azonban a laborato-
riumi eltérések, valamint a tlinetet nem okozo fibrosis en-
nél joval gyakoribb. Hatterében az epeutak epithelsejt-
jeiben korosan mikodd CFTR all. Leggyakrabban epeho-
lyag-eltéréseket, steatosis hepatist, focalis biliaris fibro-
sist, illetve végiil multilobularis biliaris cirrhosist tud
okozni.

A maj autoimmun korképei koziil az 1. és II. tipusu
autoimmun hepatitis, valamint a primer szklerotizalo
cholangitis jelentkezhet gyermekkorban. A diagnozis
alapja az autoantitestek jelenléte és a majszovettani vizs-
galat jellegzetes képe. Kezelésiikben az immunszup-
pressziv szereké a foszerep.
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Balogh Lidia

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az elmult 20 évben a sziilészeti és neonatologiai ella-
tas robbanasszeri fejlodésével ugrasszeriien emelkedett a
hetek emelkedésével fokozatosan javul. Az életben maradt
korasziilottek késébbi életkilatasai és tarsadalmi beillesz-
kedése fiigg az olyan maradando karosodasoktdl, mint hal-
las- és latascsokkenés, szomatomentalis fejlédés zavarai,
kronikus tiidébetegség. Ahhoz, hogy a karosodas ne jojjon
létre, illetve, hogy a leheto legcsekélyebb legyen, sziikség
van ezen betegek hosszan tartd utégondozasara. Az igen
Osszetett feladat csapatmunka, melyben részt vesz neo-
natologus, neurologus, szemész, fiilész, rehabilitacios
szakorvos, pulmonologus, hazi gyermekorvos, védénd,
logopédus, pszichologus, gydgypedagdgus, konduktor.

A gondozas legfébb problémai

Bronchopulmonalis dysplasia (BPD)

A megbetegedés az 500-750 g sziiletési stllyal sziile-
tetteknél 80%-os, 1250-1500 g-mal sziiletetteknél 13%-
o0s, az 1750 g alatt sziiletetteknél 20—-50%-os gyakorisag-
gal 1ép fel.

A BPD kialakulasat az éretlen tiid6 és a gépi lélegezte-
tés kolcsonhatasa magyarazza. A gépi lélegeztetés para-
méterei koziil elsédlegesen a volumen trauma (nem a
barotrauma!) jatszik dontd szerepet, melynek eredménye-
ként a tiid6erekbdl exsudatio indul meg az alveolaris tér és
az interstitium felé. Az exsudatumban protein, erythro-
cytak, leukocytak és macrophagok talalhatok. Ezek O, je-
lenlétében radikalis gyokoket, gyulladdsos mediatorokat
szintetizalva kronikus gyulladast inditanak, amelyek ko-
vetkezményei intra-, extraluminalis és bronchogen obst-
rukcid. Ezen patologias elvaltozasok emelkedett pulmona-
lis vascularis rezisztenciat, emelkedett jobbkamra-after-
loadot és cor pulmonalét eredményeznek.

A korrekt diagnozishoz az alabbi kritériumok sziiksé-
gesek:

» a 37. posztkoncepcionalis héten is meglévd oxi-

génhiany,

> gépi lélegeztetés,

» BPD tipusos radiologiai képe.

A kezelés célja: a cor pulmonalé kialakuldsanak meg-
akadalyozasa megfeleld oxigenizacioval, kielégitd taplal-
kozas, kiegészito ,,fortifierek” alkalmazasaval, kell6 kal-
cium-, foszfor-, Ds;-vitamin-bevitellel.

Diuretikumok tartos alkalmazésa:

» Furosemid 2 mg/kg masodnaponta,

» Hypothyazid 1-1,5 mg/kg 12 éranként.

Infekciok megeldzése.
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A szteroidok és bronchusdilatatorok folyamatos alkal-
mazasa kontraindikalt, utobbira csak bronchusspasmus
esetén van sziikség.

Respiratory syncytial virus (RSV)

A csecsemOkori pneumonia, bronchitis, bronchiolitis
leggyakoribb korokozodja. A betegség enyhe felsé léguti
huruttal, hdemelkedéssel, kohogéssel kezdddik. 3-4 nap
mulva az in- és exspirium is nehezitetté valik. A tiido felett
diffaiz sipolas, bugas, apro holyagu, nedves szortyzorejek
hallhatok. A pneumonia és bronchiolitis tiinetei nem kiil6-
nithetok el élesen. November-aprilis kozott fordul eld. Ve-
sz€lyeztetett csoportok: volt korasziilttek, korasziilottek
BPD-vel, congenitalis vitiummal sziiletettek, érett 1éle-
geztetett Ojsziilottek és harom honaposnal fiatalabb cse-
csemok.

Ritkabban fordulnak elé extrapulmonalis manifeszta-
ciok: cardiovascularis (35-54%), idegrendszeri (=50%),
endokrin eredetli hyponatraemia (33%), hepatitis (46—
49%), valamint idegrendszeri komplikaciok: mint centra-
lis apnoé¢k (16-21%), gorcsok, strabizmus, polyneuropa-
thia, encephalitis.

Hirtelen csecseméhalal (SIDS)

Az jsziilottkort kovetd els életévben az egészséges
csecsemd varatlan, korbonctani vizsgélattal sem kiderithe-
t6 eredetll halala. Incidencigja 0,2-2,9/1000. A nagy sz6-
ras az etnikai kiilonbségbdl és a pontos diagnozis felallita-
sanak kiilonbozéségébdl adodik. A fiak kockéazata maga-
sabb, mint a lanyoké. A halal alvas kdzben kovetkezik be,
amikor a cardi-respiratoricus rendszer kiilonosen érzé-
keny, miikodése hirtelen leallhat.

A SIDS patomechanizmusaban kornyezetei artalmak
¢és genetikai veszélyeztetd tényezok egylittesen jatszanak
szerepet, melyek az autoném regulacio zavarahoz és hirte-
len csecsemOhalalhoz vezetnek. Kornyezeti artalmak: ha-
son- és oldalt fekvésben vald alvas, dohanyzas a csecsemd
kornyezetében, hdstressz, puha matrac, parna, takar6. Ge-
netikai veszélyeztetd tényezdk: szerotonin promoter gén
polimorfizmus, autoném idegrendszer gén-polimorfiz-
mus, kardialis ioncsatorna rendellenességei, komplement
és interleukin-10 gén polimorfizmus.

A SIDS rizikdjat ma mar bizonyithatéoan fokozzak
anyai veszélyeztetd antenatélis tényezok, mint dohényzas,
drogok hasznalata, szegénység, alacsony iskolazottsag,
anyai egyediilallésag, intrauterin hypoxia, magzati retar-
dacio, alacsony életkor, valamint a csecsemot veszélyezte-
t0 tényezok: életkor, nem (fitr), cumi hianya, korasziilott-
ség, hason-, oldaltfekvés, dohanyfiist, puha agynemd, pu-
ha jatékok az agyban, takardval fedett arc, sziilokkel, test-
veérekkel kozos agy, til meleg kdrnyezet, lazas megbete-
gedés, téli ido.
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Igen fontos tudni azonban, hogy a SIDS teljesen nem
el6zheté meg, de incidenciaja csokkenthetd. Ennek alapja
a veszélyeztetett csaladok folyamatos oktatasa arra, ho-
gyan kertiljiik azokat a kdrnyezeti artalmakat, melyek egy-
értelmiien fokozzak a SIDS rizikdjat.

Korasziilott anaemia

A magzati életben az artérids oxigénszaturacié 45%,
az erythropoetin-termelés magas, a vorosvérsejt-produk-
ci6 rapid, a reticulocyta 30-70 %eo.

Megsziiletéskor az artérids oxigénszaturacid 95%-ra
emelkedik, de nincs erythroprotein-termelés, csokken a
vorosvértest-produkeio és reticulocytaszam is, a hemoglo-
binérték magas, terminusban a kldokzsinorvér hemoglo-
bintartalma 16,8 g/1. 8-10. hétre az A tipusi hemoglobin
tartalom még alacsony, az F tipusi hemoglobin erdsen
csokken, ennek ellenére sem jelentkezik funkcionalis
anaemia. 12. hétre a hemoglobinszint mélyponton van, az
erythropoetin-termelés ekkor indul meg. 12. héten kezdo-
dik meg a vasraktarak tirtilése.

A magzati vér hemoglobintartalma a terhességi kor
elérehaladtaval folyamatosan emelkedik. Megsziiletéskor
korasziilottekben a hemoglobintartalom 1-2 g/l-rel ala-
csonyabb, mint az idére sziiletett 0jsziilotteké. Ezért kora-
sziilotteknél a fiziologias anemia is el6bb jelentkezik.

Igy a hemoglobin fiziolégias csokkenése érettekben a
8-12. hétre, korasziilottekben (1200—1400 g) az 5-10. hét-
re, kis sulyu korasziilottekben (<1200 g) a 4-8. hétre tehe-
t6.

A anaemia lehetséges klinikai tiinetei apnoe, tachy-
cardia, silygyarapodas megallasa. Ujsziilottben a vas
talnyomo tobbségét a keringd hemoglobin tartalmazza.
Sziiletéskor ez 75 mg/tskg. Az alacsony sziiletési suly a
hemoglobin mennyiségének és vasraktarainak csokkené-
séhez vezet. A hemoglobin F szétesésével az elso 2-3 ho-
napban jelentds vasmennyiség szabadul fel és raktarozo-
dik a majban ferritin formajaban, igy az elegend6 a vér-
képzéshez az els6é 6-9 honapban. Kis sziiletési suly esetén
azonban ez az id6 lerdvidiil, az étrendi vas szerepe megha-
tarozo jelleglivé valik.

Ezért igen fontos a vashianyos allapot rendszeres el-
lendrzése, melyre onmagaban a szérumvas meghatarozasa
nem elegendd, mivel ez 30-40% napszakos ingadozast
mutat. fgy sokkal 1ényegesebb a transzferrinszaturacio (n:
16% felett), ferritinszint (n: 100 pg/ml felett) meghataro-
zasa ¢s az MCV (n: 70-75 {1) kiszamitasa. Fontos tudni,
hogy a vashidnyos anaemia mindig hypochrom és micro-
cytaer.

A Kkorasziilott napi vaspotlasi igénye: 4-8 (18) mg/
tskg/nap (A Maltofer vastartalma 50 mg/ml = 20 csepp).

Retrolentaris fibroplasia

A retinopathia prematurorum a korasziilottséget kival-
to intrauterin események kovetkeztében a retina ereinek
koros fejlédését jelenti. Ezen koros fejlodés alig befolya-
solhato. A patologias folyamat elsddlegesen a retinalis ér-
burjanzas, melynek végeredménye az iivegtesbe tord
fibrovascularis (ereket és kollagénrostokat tartalmazo)
szdvetszaporulat, ami stilyos esetben totélis retinalevalas-
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hoz vezet, és a szemlencse mogott szabad szemmel is ész-
lelhetd. A korkép elnevezése innen ered.

Rizikofaktorok:

» korasziilottség,
kis sziiletési suly,
kiegészitd oxigénkezelés,
korasziilott ikertestvér,
egy¢b neonatologiai korképek (IRDS, PDA,
anaemia, szepszis, transzfuziok, asphyxia, fény)
toxikus hatasa.

v v v v

Sulyossdg:
» ROP I. stadium: lapos demarkacios vonal az avas-
cularis retinarészek kozott,
» ROP 2. sadium: sancképzodés a demarkacios vo-
nalon,
» ROP 3. stadium: a sancképzddésen extraretinalis
fibrovascularis proliferaci6 indul,
» ROP 4A stadium: extrafoveolaris trakcios
ideghartyalevalas,
» ROP 4B stadium: szubtotalis ideghartya leva-
las, a macula is levalt,
» ROP 5. stadium: totalis merev ideghartya levalas.

ROP kezelése:

» 1-2 stadiumban nincs sziikség beavatkozasra.

» 3. stddiumban a krioterapia vagy a lézer-foto-
koagulacios terapia ajanlott,

» 4A stadiumban sclerabedomboritdé miitét és/vagy
vitrectomia alkalmazhato,

» 4B és5. stadium esetén javulas a mitéttél nem var-
hat6, késobb kialakuld szemnyomas emelkedés
vagy sziirke halyog mtitéti megoldéasa szoba johet.

ROP sziirés

» A 32. hét eldtt sziiletetteket a sziilést kovetd 4. hé-
ten, majd a tovabbiakban a szemész altal meghata-
rozott idében kell ellendrizni.

» A 32-37.hételbtt sziiletetteket 2-4. héten kell vizs-
galni, majd a szemész altal meghatarozott idében.

» Az egészségeseket is ellendrizni kell a 40. gesta-
tids hétnek megfelel6 idében, majd 3-5 és 12 hona-
posan is.

Korasziilott-taplalas

Taplalasuk kiilonds figyelmet igényel, mivel agyuk és
szerveik gyorsan novekednek, igen alacsony az esszencia-
lis tdpanyag tarolasuk, éretlen a homeostatikus mechaniz-
musuk és gliikoneogenezisiik, csokkent az enzim és hor-
mon mitkddésiik, bél struktarajuk, annak funkcionalis ka-
pacitasa csak a 26. gestatios hétre alakul ki.

Energiaigényiik 110-160 kcal/nap, folyadékigényiik:
130-160 ml/nap. Az elektrolitbevitel folyamatos ellendr-
zése 1s sziikséges.

A zsirok csokkent felszivodasa miatt kiilondsen fontos
a zsirban oldodo vitaminok bevitele is. D3-vitamin-igény
maximum 800 E/nap, K-vitamin 1 mg/hét/honap (igen kis
sulytiaknal rendszeres koagulogram alapjan!), E-vitamin 5
mg/kg/nap, folsav 60 pg/kg/nap.
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A korasziilotteknek sziiksége van magasabb fehérje-,
szénhidrat-, zsir- és energiabevitelre! Az anyatejes tap-
lalas mellett ,,fortifier” tapszerre is.

Kissulyu korasziilottek védéoltasai

BCG oltas kivételével (melyet 2000 g felett adunk be)
az érett ujsziilotteknek megfeleld kronologiai sorrendet

Fejlodésneuroldgia

Felkai Maria

kell alkalmaznunk teljes dozisban. HBsAg-pozitiv, illetve
HBsAg ismeretlen anyak 0jsziilottjei 0. — 1. — 6. honapban
kapjanak hepatitis-B vakcinat, a 0. honapban hepatitis-B
immunglobulinnal egyiitt. Javasolt 6. honaptdl a szezona-
lis influenza oltas és ma mar mod van a 32. hét alatt sziile-
tett korasziilottek RS-virus elleni véddoltasara is.

Févérosi Onkormaényzat Szent Janos Kérhaza és Eszak-budai Egyesitett Kérhazai, Fejlédésneurolégiai

Osztaly

Targykére: néhany hetes-honapos csecsemok agyka-
rosodasanak korai diagnosztikaja és terapiaja.

A fejlédésneurologia 1étezése sziikségszerli a gyer-
mekneurologian beliil, mivel a prae- és postnatalis ideg-
rendszeri fejlédésnek specialis, csak erre a fiatal korra jel-
lemz0 torvényszeriiségei vannak. Ezek teszik lehetévé a
korai diagnosztikat és terapiat:

Apoptozis: programozott sejthalal. A tobbszords fo-
16slegben 1év6 neuroblastok, neuron kapcsolatok geneti-
kai programtol, hasznalattél (aktivalas) fliggd szelektiv
pusztulasa, mely soran kialakulnak a végleges kapcsolat-
rendszerek.

Plaszticitas: valtozékonysag, képlékenység, alakitha-
tésag. Kompenzatorikus agyi szerkezetek és funkciok ki-
alakitésa, tobbtényez0s atrendezddési folyamatok lehetd-
sége az éré agyban. A neuronpopulaciok kapcsolatrend-
szereinek felépiilésében a belsd és kiils6 stimulacionak el-
engedhetetlen szerepe van: pl. a neuront érd ingerek ¢s a
neuron sajat aktivitasa nélkiilozhetetlen a neurotrofinok
termeléséhez, a neurotrofinok pedig eldsegitik a synapti-
cus kapcsolatok kialakulasat. Specidlis ingerkontingen-
sekkel befolyasolhatok a kialakuld dsszekottetések.

Idofaktor: a verticalisatidhoz, a két labon valo jaras-
hoz sziikséges mozgasformak a sziiletést6l kezdve folya-
matosan egymasra épiilve, egymast befolyasolva alakul-
nak ki, meghatdrozott idérendi sorrendben: fejemelés, ta-
maszkodas, forgas, kuszas, maszas, feliilés, felkapaszko-
das, jaras. Mindegyik funkci6 kialakulasanak meghataro-
zott, un. kritikus idészaka van, melyben az adott funkcid
probalgatasa, begyakorlasa és automatikussa valasa meg-
torténik. Az egészséges csecsemodknél genetikusan kodolt
az egymast indukald ép fejlédési gradiensek megfeleld
idében torténd létrejotte.

Agykarosodas: Koros sejthalal: az apoptozis mellett
megjelenik a koros sejthalal is. Az elpusztult neuronokon
keresztiil lehetetlenné valik bizonyos genetikailag progra-
mozott kapcsolatok kialakitasa, ezaltal bizonyos funkciok
miukddtetése. A kies6 vagy korosan kialakuld funkciora
¢épiild, idében kovetkezd mozgasforma ezaltal szintén ka-
rosodik, a mozgasfejlédés koros lancreakcidja alakul ki.

A fej tartasa pl. az elsé 3-4 honapban alakul ki, erre
épiil a 6-8 honapos korban kialakul6 kuszas, a 8-10 hona-

2010; 52:61-124.

@ Semmelweis Kiadé

pos korban kialakulé maszas. A fej térbeli helyzete, kont-
rollja elengedhetetlen a tér érzékeléséhez és a mozgasok
végrehajtasahoz. Amennyiben elszalasztjuk a fejkontroll
kialakitasanak kritikus idejét, a fej automatikus tartdsa
nem alakul ki. Nincs automatizmus, amit akaratlagosan
el6hivhatna a gyermek. Nem az izmai gyengék, hanem
nincs tarolva a fejemelés mozgasmintazata. A 16go6 fej az-
tan a tovabbiakban megakadalyozza vagy sulyosan kéro-
sitja a raépiild mozgasformakat. A karosodott fejtartas ka-
rositja a vizualis horizont kialakulasat, ritkitja az automati-
kus vestibuloocularis reflexeket, kiiktatja az akaratlagos
tekintést, a vizualis figyelem alapjat. Ezzel is csokken a
szervezet és a kornyezet kozti kapcsolat kialakitasanak le-
hetdsége.

Lathat6 tehat, hogy a kezdeti sériilést kovetd kezdeti
miikddészavar egy progressziv folyamatot indit el, mely-
nek a végeredménye a 2-3 éves korban kialakuld, mar sta-
cionernek nevezhetd allapot (ICP, Little-kor): axialis hy-
potonia, az antigravitacids izmok fokozott tonusa, menta-
lis karosodas, esetleg epilepsia.

A koérosan fejlédé mozgasszabalyozas korai
diagnosztikaja és terapiaja

Minden Gjsziilott agyanak mozgast szabalyozo rend-
szerei, reciprok Osszekdttetései magukban hordozzak az
emberi faj jellegzetes mozgéasainak elemi formait, elemi
mintazatait. A striopallidalis rendszer tartalmazza azokat a
humanspecifikus mozgasmintazatok elemi formait (felii-
1és, kuszas, jaras stb.), melyek az ontogenezis kés6bbi sza-
kaszaban a végleges spontan mozgasok alapjaul szolgal-
nak. Az ismételt probalkozasok, gyakorlasok soran alakul
ki a végleges mozgas sztereotipia, majd ennek az automa-
tikussa valasa. A tanulasi folyamatban kiemelkedd szerep
jut a basalis ganglionrendszer altal szabalyozott visszacsa-
tolasnak. Minél gyorsabba, tokéletesebbé valnak a tanulas
eredményeképpen a mozgasok, annal inkabb csokken a
visszacsatolas szerepe, a szabalyozo rendszer kikapcsolja
a visszacsatolas mechanizmusat, a mozgas szabalyozasa
automatikussd valik. Ezek az elemi mozgésminték a hona-
pok soran egyre kevésbé valnak kivalthatova, az 5-6 hona-
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pon tal altaldban mar nem hivhatdk eld. Szerepiiket az
akaratlagos mozgasformak veszik at. A késobbiekben, az
akaratlagos mozgasok kivitelezése soran a basalis gang-
lionoknak a mozgasmagatartasban, a mozgastanulasban
van dont6 szerepe.

Az elemi mozgasmintak kivaltasa egyediilallo lehetd-
ségét adja a fiatal csecsemOk neurologiai vizsgalatanak és
lion rendszer és a vestibuloreticularis rendszer épsége. Az
ingert a fej térbeli helyzete képezi, mely kivéltja a
labyrinthus ingeriiletét, mely tovéabbterjed a vestibularis
rendszerbe, illetve a toérzsducokba, ahol a fej helyzetétol
fliggd elemi mozgasmintak aktivalodnak, s mindaddig is-
métlédnek, amig az ingerhelyzetet fenntartjuk. A provo-
kalt mozgasok kivitelezése soran lathatova valnak a rejtett
izomtonus eloszlasi zavarok, a rejtett koros mozgasformak
(opisthotonus). A kdzponti szabalyozas zavarara utalo jel-
legzetes tonuszavar (legtobbszor prae-, peri- vagy post-
natalis oxigénhidny okozza), az axiaalis hypotonia relativ
vagy abszolut végtagi tonusfokozodassal. Az eljaras
hatékonysaga abban rejlik, hogy a koros idegrendszeri
Osszekottetések végleges kialakulasa, az akaratlagos moz-
gasmintak végleges karosodasa eldtt diagnosztizalhato a
koéros mozgasfejlodés valos veszélye.

Az izomtonus eloszldsi zavar tehat csak tiinet. Az ok a
kdzponti szabalyozas zavara.

Ebbdl kovetkezik, hogy izomzat, a periféria kezelése
ebben az ¢letkorban nem oki terapia. Az is érthetévé valik,
hogy az agyat komplex, huménspecifikus (iilés, kiiszas,
kapaszkodva felhuzodzkodas stb) mozgasmintazatok 1ét-
rehozésara csak az agyat ér6 specialis ingerkontingensek-
kel lehet serkenteni. A periféria kezelése soran a kozpont-
ba csak indirekt ingerek, illetve a passziv mozgatasrol szo-
16 informéciok érkeznek be, melyek nem késztetik az
agyat komplex mozgasmintazatok Iétrehozasara.

Terapiaként ezért alkalmazzuk az elemi mozgasminta-
kat a kozponti szabalyozasi zavarok esetén. A labyrinthu-
son at a gravitacio segitségével gerjesztett ingeriiltminta-
zatok az épen maradt mozgasszabalyozasi folyamatokat
hozzék miikddésbe. A folyamatosan alakuld, koros irdny-
ba szervezddd neuronkapcsolatok alakulasat a basalis
ganglionokban gerjesztett specialis ingerkontingensekkel
folyamatosan modulaljuk, tamogatjuk a mozgasszabalyo-
zas reorganizaciojat, befolyasoljuk az apoptozist, a neu-
ronhalozatok kialakulasat, a funkcioknak megfeleldk sta-
bilizalasat.

Az idegrendszer fejlédésébe ilyen kozvetleniil csak az
élet els6 honapjaiban tudunk beavatkozni, hiszen az agy
plaszticitasa az els6 harom honap utan dramaian csdkken.
Az elemi mozgasmintak az élet 6todik-hatodik honapja
koril kialszanak, mar nem aktivalhatok. A habilitacio
ezen lehetdségeinek megsziinte utan, 6-7-8 honapos kor-
ban jelennek meg a kdrosodas nyilvanval6 tlinetei, melyet
mar a sziil0 is felismer: végtagi feszesség, mozgaselmara-
das, figyelemzavar, opisthotonus stb.
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A csecsemdvel Gjsziilottkora ota rendszeresen talalko-
z6 gyermekorvos felelsségteljes feladata, hogy a koros
neuronkapcsolatok stabilizalodasa, a izomtonus, mozgas,
figyelem durva kérosodasanak megjelenése el6tt, még a
kezelhetdség iddtartaman beliil, maximum 1-2 hénapos
korig észlelje a tiineteket. A tlineteket mutatd csecsemot
pedig mieldbb fejlédésneuroldgiai kivizsgalasra kiildeni.
Kivizsgalas nélkiil tiineteket kezeltetni sulyos hiba tobb
szempontbdl is. Egyfeldl a tiineti kezeléssel (masszazs,
manualterapia) poétolhatatlan iddveszteséget okozunk:
amilyen mértékben csokken az agy plaszticitdsa a kezelés
hoénapijai alatt, olyan mértékben csdkken az agyi mozgas-
szervezés reorganizacios lehetsége. Masfeldl hasonlo tii-
netek mogott kiilonbozo betegségek hiizodhatnak meg,
melyeknél az idéveszteség akar végzetes is lehet (anyag-
csere-betegségek, kiillonbozo agytumorok stb.), illetve a
kezelés kimondottan karos lehet az izmok sériilékenysége
miatt ( kiilonbdz6é congenitalis myopathiak). Nagyon sok
esetben a gyakorlatlan vizsgald szamara korosnak t{ind,
valdjaban egészséges csecsemoOk keriilnek kezelésre, ami
nem kevés anyagi és egyéb folosleges terhet r6 a sziilore.
A kezelést végzok nem orvosok, még kevésbé fejlodés-
neurolégusok. Ok az odakiildott gyereket kezelni fogjak
ha kell, ha nem.

Mit tehet a gyermekorvos?

Cél: a tiinetek kialakulasa el6tt felfedezni a koros sza-
balyozast.

A csecsem¢ allapotanak éltaldnos felmérésekor szer-
ves rész kell, hogy legyen neuroldgiai statusanak sziirg jel-
legli vizsgalata, mint a prevencio része. Nem kell hozza
egy¢b, mint egy kis iranyitott figyelem ¢s a hagyomanyos
orvoslas eszkozei: a részletes anamnézis €s a célzott fizi-
kalis vizsgalat.

Az anamnézis: koros prae-, peri- €s postnatalis esemé-
nyek, anyai betegségek (HELLP szindroma, diabetes stb.).
Ezekben az esetekben a csecsemét kiemelten figyelni kell,
ismételten vizsgalni.

Vizsgalat: meztelen csecsemé6t vizsgaljunk (phaco-
matosisok, sipolyok, sin. pilonodalis stb).

Spontén testtartas (pl. homoritas, szimmetrikus tartas),
végtagok helyzete (érett csecsemd flektalt végtagok). Ak-
tivitas, spontan mozgas, mozgasszegénység, végtagelma-
radas stb.

Agyidegek vizsgalata: latas (latasi figyelem-kockas
tabla), hallas (mko. csettintés — mimika valt.), arc szim-
metria-aszimmetria, szopas-nyelés-1égzés koordinacid
megfeleldsége (megfigyelés szopas kdzben).

Elemi mozgasmintdk: néhany egyszeriibb kivaltasa
(huzodzkodas, elemi jaras).

Fejkorfogat, mellkdrfogat, kutacs mérése havonta.

Amennyiben izomténus-eloszlasi zavart, figyelemza-
vart, aszimmetrikus mozgast, koros tartast stb. észlelnek, a
fentiek értelmében nem kezeltetni, hanem fejlédésneuro-
logiai vizsgalatra kell kiildeni.
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Kis Eva

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A gyermekradioldgiaban az egyik legfontosabb szem-
pont a sugarvédelem, az ionizald sugarzasra kiillondsen ér-
zékeny gyermekek sugarterhelésének csokkentése. A leg-
jobb sugarvédelem a felesleges vizsgalatok elkeriilése,
megfeleld indikacio felallitasa, és lehetdleg ionizald su-
garzassal nem jard vizsgaldomodszerek (ultrahang, MR) al-
kalmazasa a rontgen-, CT-vizsgalatok helyett. Az indika-
ci6 felallitasa els6sorban a gyermekeket ellato klinikusok
— gyermekgyogyaszok, gyermeksebészek, csaladorvosok
— feladata. Az egyre sokrétiibb képalkotd diagnosztikai
modszerek kivalasztasa, a kivizsgalasi algoritmus soron
kovetkezd legalkalmasabb 1épésének megtalalasa, a ka-
pott képek megfeleld interpretalasa a radiologus és klini-
kus szoros egyiittmiikddését, egymas szakteriiletének
mind szélesebb korl ismeretét kivanja.

A gyermekkori ultrahangvizsgalatok neminvaziv,
barmikor ismételhetd diagnosztikus lehetdséget nyujta-
nak.

Csipo- ultrahangvizsgalatot (csipddysplasia sziirése) a
Graf-metddus szerint, a csontos femurfejmag megjelené-
séig végziink, 6 hetes kortol 6 honapos korig.

Ujsziilottekben, az els6 1-2 honapban, amig a csigo-
lyak hatso ivei porcosak, hason fekvd helyzetben dorsal
feldl linearis transducerrel lehetdség van a gerincesatorna
UH-vizsgalatara, az intraspinalis tér megitélésére.

A felnéttradioldgiaval szemben, a kedvezo ,,latasi vi-
szonyok” miatt gyakrabban alkalmazzuk a sugarterhelés
elkeriilésére az ultrahangvizsgalatot a mellkasi diagnosz-
tikaban, csakugy, mint a musculosceletalis rendszer vizs-
galataban is. Kivaloan hasznalhat6 az ultrahang a rekesz-
mozgas megitélésére (pl. rekeszbénulds esetén).

Az eliils6é mediastinumot jugularis betekintésbdl tud-
juk vizsgalni (pl. a thymus megitélésére).

A nagy felbontasu késziilékek elterjedésével az UH-
vizsgalat egyre nagyobb szerepet kap a gastrointestinalis
traktus vizsgalataban.

Ultrahang-vizsgalat soran is lehet6ség van kontraszt-
anyag alkalmazédséra. Ezek az anyagok mikrobuborékokat
tartalmaznak, melyek fokozzak az ultrahang visszaverd-
dését. Intravénasan adagolva — a rontgen-kontrasztanya-
gokhoz hasonldan — alkalmasak szervek, terimék vaszku-
larizacidjanak megitélésére, illetve kardioldgiai alkalma-
zasra is. A holyagba katéteren at beadva vizsgalhato veliik
a vesicoureteralis reflux. Ez a modszer részben kivalthatja
majd a rontgennel végzett cisztografiat.

Ultrahang-vezérléssel végezhetd beavatkozdsok: maj-
biopsia, tlibiopsia szdvettani mintavétel céljabol, percutan
drainage (pl. talyog, pancreas pseudocysta).

Praenatalis UH-diagnosztika. A nagy felbontasu ké-
sziilékek elterjedésével az intrauterin diagnosztika egyre
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pontosabb a fejlodési rendellenességek (bélatresiak, cho-
ledochuscysta, majcysta, bélkettdzet) €s tumorok kimuta-
tasaban.

Az ezredforduld utani években a korszerti CT-techno-
logia az Gn. multidetektoros (vagy tobbszeletes) spirdal- CT
(MDCT). Ez a rontgencsdvel szemben mozgd, valtozo
szamu, jelenleg 4-256 parhuzamos detektorsort jelent, me-
lyekbdl a felvétel kozben folyamatosan mérési adatok to-
vabbitddnak a szamitdgép felé. Minél nagyobb szdm de-
tektorsort alkalmazunk, és minél gyorsabb a csédetektor-
rendszer rotacids ideje, annal gyorsabban vizsgalhatunk
meg egy adott hosszisagu régiot. Példaul egy 16 szeletes
CT-vel egy 20 cm hosszu testrégio vizsgalata is nem tobb,
mint 4-5 masodpercet vesz igénybe, igy a vizsgalatok
nagy része altatas nélkiil is elvégezhetd.

Komoly korlatozo tényezdt jelent a rontgensugar-ex-
pozicid. Egy CT-vizsgalat az éves hattérsugarzas kb. 3
mSv dozisat tobbszordsen meghaladhatja.

Legfontosabb a helyes indikacio: CT-vizsgalatot gyer-
mekekben csak akkor végezziink, ha sugarexpozicioval
nem jar6 képalkotd modszerrel (UH, MR) a kérdés nem
vagy csak korlatozottan valaszolhaté meg.

Trauma eseteiben els6 helyen all a CT-vizsgalat, na-
gyon gyorsan tajékozodhatunk a parenchymas szervek sé-
riiléseirdl, szabad hasi folyadékrol stb.

Az izotépdiagnosztika nyilt radioaktiv izotdpokkal
végzett diagnosztikai eljarasok dsszessége. Az izotdpvizs-
galati modszereket nagyfoku érzékenységiik ¢s minimalis
invazivitasuk miatt a gyermekgyogyaszati képalkoto diag-
nosztikaban széles korben alkalmazzuk. A beteg sugarter-
helése igen alacsony, joval elmarad a hagyomanyos radio-
l6giai vagy CT-eljarasok sugarterhelésétol.

A daganatos terimék vonatkozasaban kiemelkedd je-
lentdsége van a tumort direkt médon megjelenité nuklea-
ris medicinai modszereknek, amelyek soran magukban a
koros folyamatokban disuld radiofarmakonok keriilnek
felhasznalasra.

Pozitronemissziéos tomographia (PET) soran leg-
gyakrabban '*F-izotoppal jelzett dezoxigliikozt (fluoro-
dezoxi-gliikoz, FDG) alkalmazunk. Az FDG alkalmas a
fokozott gliikozmetabolizmusu elvaltozasok megjelenité-
sére. A malignus daganatok tobbsége magas energiasziik-
séglete miatt fokozottan dusitja az FDG-t.

A PET-CTvizsgalat a PET- és a CT-technikat egyesitd
késziilékkel végzett képalkotd modszer, amely az anato-
miai lokalizalds és a funkcionalis elvaltozasok abrazolasa
miatt a PET- vizsgalat értékét tovabb noveli.
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Ujabb lehetéségek az MR-diagnosztikaban

Rudas Gabor
Semmelweis Egyetem, MR Kutatékdzpont (MRKK)

Az MR-vizsgalatok az elmult 5-10 évben olyan jelen-
tds fejlodésen mentek keresztiil, hogy a képalkoto diag-
nosztika stratégidja alapjaban valtozott meg. Teljesen U]
mérési modszerek jelentek meg, a vizsgalatok lerdvidiil-
tek, az MR-vizsgalatok indikacios kore rendkiviili modon
kitagult. Roviden ismertetném az 0j szekvenciakat és indi-
kécidjukat, valamint a limitaciokat.

1. T2%* szekvencia: a CT szenzitivitasat meghaladé mo-
don jelzi az intracranialis vérzéseket (hiperakutat is),
de a meszesedések kimutatasara is alkalmas.

2. Susceptibility WI (SWI), mely a T2* mérésnél is érzé-
kenyebb a vérzések kimutatasara, illetve az agy vénas
rendszerének vizsgalatara.

3. Diffuzio sulyozott mérés (DWI), melynek segitségével
kimutathatjuk az 0n. citotoxikus oedemat, mely 1étre-
jon stroke, asphyxia, tumor, ill. gyulladasos elvaltoza-
sok (infektiv vagy autoimmun eredet, ill. anyagcse-
re-betegségek stb.) esetén. Stroke-nal kb. 30 perccel az
inzultus utan mar pozitiv a DWI, asphyxia esetén 6-8
ora sziikséges. Gyulladasoknal, anyagcsere-betegsé-
geknél a folyamat aktivitasat jelzi. Limitdcio. lezajlott
folyamat — pl.: stroke - esetén kb. 6-8 nappal az inzul-
tus utan a DWI negativva valik az un. ,,pszeudo-
normalizacio” kovetkeztében.

4. Diffuzio Tensor Imaging (DTI), alefuté palyak abrazo-
lasara alkalmas, igy az agysebészetben lehet nagy je-
lentdsége, de a tudomanyos értéke is nagy. Limitdcio:
tulajdonképpen voxeleket és nem rostokat abrazolunk.
Egy voxelben sokszazezer rost van, melyek 1/3-a ke-
resztezi is egymast, raadasul a tumorokban mar egé-
szen mas a szerkezet, igy pl. az infiltralé tumorok meg-
itélése, ill. a ,,palyak™ kiértékelése nagy rutint és ova-
tossagot kivan.

5. MR-spektroszkopia (MRS), mely adott szovetmennyi-
ség (kb. 1 ml) in vivo kémiai analizisét jelenti. Az
MRS egy szemikvantitativ mdodszer. A legnagyobb ta-
pasztalat a neuroradioldgidban van az Un. proton-
MRS-val, de m4j-, illetve pancreastumorok esetén is
lehet jelentésége. Az MRS legfébb indikacioja a
neuroonkoldgia:

» az agytalyog elkiilonitése a tumortdl;

» ametasztazis elkiilonitése a primer agytumortol,

» az agytumorokon beliil a dignitds, illetve a tumor-
heterogenitas megitélése;

» aresttumor és a hegszovet differencialasa;

» arecidiva és a sugarterapia kovetkeztében kiala-
kult elvaltozasok elkiilonitése.

Egyéb indikaciok: anyagcsere-betegségek, asphyxia,

infekciok, az infarctusok és az SM differencialasa.

Limitacio: kozel 1 ml térfogata elvaltozas kell a meg-

bizhaté méréshez és sok a technikai buktato.

6. fMR-vizsgalatok: A modszer 1ényege, hogy ahol agyi

aktivitas van, ott né az anyagcsere, ez véraramlas fo-
kozodast valt ki. Azonban az oxigén extrakcidja nem
tart 1épést a flow novekedésével, és a kapillarisok vé-
nas oldalan is megjelenik az oxihemoglobin (nyuga-
lomban az oxigénextrakcio gyakorlatilag 100%-os,
igy a vénas oldalon szinte csak deoxihemoglobin van).
A kétféle hemoglobin kozotti susceptibilitasi kiilonb-
ség a szignalintenzitas kiilonbségében megnyilvanul
meg. Vizsgalhatjuk a szenzoros, a motoros kérget, a 1a-
tas, a hallas, a beszéd, a memoria, a tanulas, sét bizo-
letve mikodését is. A legfbb indikacioi az fMRI-nek:
» sebészet: onkologia, terapia rezisztens epilepszia,
AVM-ek, lateralizacio stb.;
» neurokognitiv tudoményok;
» pszichiatria;
» rehabilitacio.
Limitacio: bonyolult, nagy felkésziiltséget, sok id6t
(mind az eldkészités, mind a mérés, mind az analizis)
igényel €s legtobbszor a beteg kooperacidja sziikséges.
Perfuzios képalkotas. Ezzel a modszerrel az agyi vér-
keringést vizsgalhatjuk. Legfontosabb indikacios kore
a stroke, az asphyxia, a neuroonkoldgia, ill. a kiillonbo-
70 vasculitisek. A modszernek két formaja van: kont-
rasztanyagos, ill. az un. Arterial Spin Labeling (ASL).
Az elobbinél bolusban, nagy flow-val (min. 4 ml/s)
adunk be kontrasztanyagot, majd dinamikusan vizs-
galjuk annak eloszlasat az agyban T2* szekvencian. A
kontrasztanyag SI csokkenést okoz. Limitdcio: kont-
rasztanyagot igényel, a nagy flow igény erdsen limital-
ja a gyermekradioldgiaban a hasznalhatosagat, illetve,
hogy a vizsgalat csak szemikvantitativ. Az ASL most
keriil be a klinikai rutin gyakorlatba, s nagy eldnye,
hogy kontraszanyagot nem igényel, igy gyermekkor-
ban is hasznalhato, a regionalis CBF-t mutatja és kvan-
titativ.

. Egésztest-MR-vizsgalatok. Két forméja van: az egyik

alapjaban a csontrendszert €s a lagyrészeket vizsgalja
¢és az un. turbo-STIR szekvenciat hasznalja, mig a ma-
sik a DWI szekvencidra épiil. Az elébbi elsdsorban a
musculosceletalis rendszerben a tumorok, metasztazi-
sok, gyulladasok, a FUO vizsgalatara alkalmas, mig az
utobbi a lymphomak diagnosztikajaban nagy értékii
(rest elvaltozas aktiv tumor vagy nem!). Mindkét mod-
szer feliilmulja a szcintigrafiak, de sok vonatkozasban
a PET szenzitivitasat és specificitasat is.

. A nyak és a mediastinum mar olyan kitiinden vizsgal-

haté az un. gyors szekvenciakkal (HASTE, T1 BB
stb.), hogy pl. lymphomak esetén atvette a CT szere-
pét, és sugarterhelés, illetve kontrasztanyag beadasa
nélkiil a CT-nél jobb mindségli vizsgalatot lehet vé-
gezni.
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10. Az MR-angiogrdfiak (MRA) (TOF és PC) olyan min6-
séglivé valtak, hogy diagnosztikus célbdl altalaban
mar nem kell konvencionalis angiografiat végezni. Ez
utobbi indikacios kore gyakorlatilag lesziikiilt az inter-
venciora.

11. Ujdonsag még az MR-vizsgalatokkal kapcsolatban,
hogy az MR-kontrasztanyagok egy jelentds korénél —
a gadoliniumot nem teljesen zart fehérjeburokba fog-
lalok esetén — felmertiilt az MR kontrasztanyagok kor-
oki szerepének lehetOsége un. szisztémds nephrogen
sclerois (SNS) patogenezisében: a nyiltlancu kont-
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rasztanyag esetleg sulyos, 15-20 éve fennallo vese-
elégtelenség esetén az SNS nevii i betegséget okozna.
Ugyan a kérdés még tisztazasra var, de a gyogyszer-
gyarak 30-as GFR alatt, illetve 0jsziilott-fiatal csecse-
mokorban csak a zartlanci MR-kontrasztanyag adasat
javasoljak. Fontos, hogy a beutalo orvos mindig jelez-
ze, ha besziikiilt vesefunkcidja van a betegnek. Altala-
nossagban azonban fontos tudni, hogy rendkiviil ritkan
okoznak az MR-kontrasztanyagok szovodményeket,
ezért pl. nem is kell MR-vizsgalat eldtt ¢heztetni a
gyermeket.
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Intenziv ujsziilottellatas legfontosabb problém

Machay Tamas

Q)

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A neonatologia fejlédése hazankban toretlen és folya-
matos. A csecsemdhalalozas 1974-ben, a perinatalis inten-
ziv centrumok megalakuldsaval kezdett csokkenni; ez a
tendecia azodta is folyamatos, ¢és jelenleg ¢ mutaté meg-
egyezik a nyugat-eurdpai allamok atlaganak, 5,2/ 1000 él-
vesziilés.

Jelenleg a neonatologiai ellatas legfontosabb problé-
mait adatbazisunkbol ismerhetjiikk meg, elemezve a haldlo-
zas ¢és a késoi utoképek incidenciajat. Ezen adatbazisbol az
alabbi kovetkeztetéseket vonhatjuk le:

» Az adatbazis még mindig nem teljes, egyes régiok a
talterheltség miatt nem képesek az adatok folyamatos
szolgaltatasara.

» Magyarorszag egyes régidinak eredményeiben igen
nagy kiilonbségek vannak. Egyes megyék csecsemd-
halalozasa megfelel a skandinav orszagoknak, mas ré-
giokban az eredmények lényegesen szerényebbek. E
kiilonbségek hatterében nem a gyermekgyogyaszati
ellatas hianyossaga all, hanem az régiok igen jelentds
szocialis kiilonbsége. A csecsemdhaldlozés legna-
gyobb hanyadat a kissulyu korasziilottek képezik, a
korasziilés pedig a legszorosabb Osszefliggést a szoci-
alis-kultaralis szinvonallal mutatja. Hazénk egyes te-
riiletein a csecsemdhaldlozas csokkentése tehat nem
orvosi, hanem szocialis-edukacidés uton valosulhat
meg.

» A rendelkezésiinkre allo adatbazis adatai szerint a
perinatalis intenziv osztalyokon kezelt jsziilottek leg-
fébb mortalitasi rizikotényezoje a szallitas! Azon ve-
sz€lyeztetett Ujsziilottek, akik nem intenziv 0jsziilott
ellatast is biztosito sziilészeti intézetben sziiletnek, a
mortalitdsa 1,8-szor nagyobb. A neonatoldgiai ellatas
egyik legfontosabb feladata tovabbra is a progressziv
korasziilott ellatas tovabbi javitasa.

» Az eredményes neonatalis ellatés jelenleg harom alap-
vetd problémaval talalkozik. A kiméletes 1¢legeztetés,
a kelld indikacioval végzett parenteralis folyadékbevi-
tel és taplalds, valamint a korhazi fert6zések elkeriilése
alapvetd az ujsziilottek egészséges, maradvanytiinet
nélkiili tulélésében.

» A kiméletes 1¢legeztetés soran el kell keriilniink a vo-
lumentraumat, ezzel csdkkenthetd a bronchopulmo-
nalis dysplasia gyakorisdga. Fontos annak ismerete,
hogy e koros folyamatot mar néhany, tilsagosan nagy
volumennel végzett 1égzés is megindithatja. E beteg-
ség gyakorisagat a permissziv hypercapnia, CPAP-
HFOV kezelés, valamint olyan respiratorok hasznala-
taval érhetjiik el, amelyek rendelkeznek a tiidéfunkci-
ok folyamatos monitorizalasaval. E lélegeztetogépek
jelenleg nem allnak rendelkezésre.

» A parenteralis taplalas mellett fontos az intenziv ella-
tast igénylo Gjsziilottek enteralis taplalasa. Erre a leg-
alkalmasabb az anyatej; fontos annak megszervezése,
hogy az anyak részt vegyenek 0jsziiléttjiik apolasaban,
¢és biztositsak az anyatejsziikségletet. Az enteralis tap-
lalas idében torténd felépitése noveli a tulélést, csok-
kenti a korhazi fertézések szamat és a korhazi kezelés
idejét.

» Fontos a korhazi fertézések idében torténd felismerése
és kezelése, valamint a megel6zés folyamatos oktata-
sa. Ez nem képzelhetd el folyamatos, korszeri mikro-
biologiai vizsgalatok nélkiil. E mikrobioldgiai vizsga-
latok magéban kell, hogy foglaljak a korhazi kdrnyezet
¢és kolonizacio folyamatos kontrolljat is.

» A neonatalis intenziv osztdlyokon nem megoldott a
kiilonb6zé neonatalis megbetegedések etikai hatteré-
nek megbeszélése €s az ebbdl szarmazo gyakorlati te-
enddk kivitelezése. A nemzetkozi felmérések azt mu-
tatjak, hogy kiilonb6z6 megbetegedések prognozisa-
nak megitélésében két alapvetd szempont érvényesiil:
a késoi, sulyos, életmindséget is szem elott tartd szem-
I¢let, valamint az életet mindenképpen megdrizni/
megtartani kivané allaspont, fiiggetleniil a késdbbi
¢életmindségtol. Hazankban ez utobbi a dontd.

» Az orvosi dontést abban a kérdésben, hogy felfiig-
gessziink-e egyes kezeléseket (ezek koziil leggyako-
ribb a I¢élegeztetés felfiiggesztése), igen sok tényezd
befolyasolja. Fontos az orvosok dontése, a sziilok ki-
vansaga, de a fennallo jogszabalyok is messzemenden
befolyasoljak. Fontos lenne etikai bizottsagok alakita-
sa intézetenként és annak eldontése, hogy mely beteg-
ségeknél etikus — a késdi ¢életkilatasokra valo tekintet-
tel — a kezelés felfliggesztése.

Azon betegségek, ahol a kezelés felfiiggesztése etikus:

Igen sulyos, I11. stadiumu perinatalis asphyxia.

IV. stddiumt agykamrai vérzés.

Egyes trisomidk (13,18 trisomia).

Néhany, nem kezelhetd fejlodési rendellenesség (re-

nalis agenesia).

Irreverzibilis, végallapotu szepszis.

6. Sulyos, megfordithatatlan idegrendszeri karosodast
eredményez0 anyagcsere-betegségek.

bl

b

A kezelések felfiiggesztését természetesen dokumen-
talni kell!

A nemzetkozi felmérések azt mutatjak, hogy szigort
etikai elvek betartasa mellett a kezelés felfiiggesztése nem
befolyasolja a csecsemohalalozast. A kezelés felfiiggesz-
tése esetén is biztositani kell a beteg komfortjat (melegi-
tés, folyadékpotlas, fajdalomesillapitas).
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Légzészavarok és respiracios tera

Szabo Miklés

pia az ujsziilottgyogyaszatban

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A mechanikus 1égzéstamogatast (CPAP, konvencio-
nalis és HFO 1¢élegeztetés) igényld ujszilottkori 1égzésza-
varok az 0jsziilott intenziv apoldsi események tobb mint
50%-aért felelosek. Az elmult két évtizedben drasztikusan
tovabb csokkent az ujsziilottkori 1égzészavarokkal kap-
csolatos halalozas, azonban egyes csoportokban a szovod-
mények, elsésorban a kronikus tiidébetegség gyakorisaga
nem valtozott. Az 0jsziilott 1égzészavaranak felismerése
konnyti, ugyanakkor a kezelés, a szovédmények megeld-
z¢se tovabbra is nagy kihivast jelent. A mechanikus lég-
zéstamogatas indikacioival, optimalis idejével, megfeleld
modjanak megvalasztasaval kapcsolatos elképzelések je-
lent6s atalakulason mentek at az elmult évtizedben.

» Az \jsziilottkori 1égzészavarok felosztasa
A pulmonalis eredetii Gjsziilottkori légzészavarokat az
alabbiak szerint lehet csoportositani
» Infantilis tipust respiracios distress szindroma
(IRDS, RDS).
»  Wet lung, vagy nedves tiid6 szindréma, tranzi-
torikus tachypnoe (TTN).
» A tlid6 kiillonboz6 eredetli fejlodési zavarai (re-
keszsérv, Potter-szindroma).
» Meconiumaspiracio szindroma (MAS).
» Velesziiletett vagy connatalis pneumoniak (IUP).
» Pulmonalis szovédménybetegségek.

A wet lung kivételével valamennyit komplikalhatja
ujsziilottkori perzisztald pulmonalis hypertonia (PPHN,
korabbi elnevezéssel: perzisztalo fetalis keringés szindro-
ma, PFC). Ugyanakkor a PPHN természetesen a tiidd
parenchymas megbetegedése nélkiil is okozhat 1¢gzésza-
vart. A mai felfogas szerint a wet lung kivételével vala-
mennyi ujsziilottkori pulmonalis 1égzészavarban jelentds
szerepet jatszik primer vagy szekunder surfactant-hiany.
Emiatt a surfactant-p6tlas lehetésége nemcsak az IRDS,
hanem egyes stilyos lefolyasi pneumoniak és a MAS ke-
zelésében is felmertil.

A 1égzészavarok hatterében legnagyobb sullyal to-
vabbra is az éretlenség jatssza a 6 szerepet. A tipikus ko-
raszUlott 1égzészavar, az infantilis tipusu respirdcios
distress (IRDS) klinikai lefolyésa, radiologiai jelei, komp-
likacioi jelentds mértékben valtoztak. Az elmult két évti-
zedben elterjedt surfactant-kezelés latvanyosan javitotta
az extrém éretlen (24-26 gesztacios hét) korasziilottek tal-
¢élését. Ezzel az IRDS ¢és az 0jsziilottek kronikus tiidobe-
tegsége (CLD; korabban BPD) szempontjabdl uj betegpo-
puldci6 jelent meg, akiknél a pulmonalis patologia mas-
képp jelenik meg, mint az érettebb korasziilottek esetében.
Ugyanakkor az antenatalis szteroidprofilaxis kiterjedtebb
és konzekvens hasznalata, az érettebb korasziilottek
(28-32 gestatios hét) korében latvanyosan csokkentette az
IRDS eloforduldsat. A neonatologidban egyre inkabb tér-
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hodité neminvaziv apolasi és gyodgyitasi mentalitas és en-
nek keretében a neminvaziv Iélegeztetési technikék szin-
tén hozzdjarultak az IRDS rovidebb lefolyaséhoz, a szo-
védmények ritkabb eléfordulasahoz és a jobb tléléshez.

» Az ujsziilottkori légzészavarok komplikacioi, szo-

védménybetegségek

A légzészavarhoz tarsuld komplikaciok a 1€gzési elég-
telenségbdl fakadd hypoxia és hypercapnia, amelyek
egyes szervek, elsdsorban a kdzponti idegrendszer miiko-
dészavarat, stilyos esetben maradand6 karosodasat okoz-
hatjak. Kiilonleges jelentdsége van, az aktudlis artérias
pO»- és PCO,-értékek cerebralis értonust szabalyozo sze-
repének. Amig a hypercapnia és hypoxia tagitja az agyi
ereket, addig a hypocapnia €és hyperoxia vazokonstriktor
hatasu. Kiiléndsen az éretlen ujsziilottekben, akiknél az
agyi vazoregulacio éretlen, ezen paraméterek fluktuacioja
nagymértékben hozzajarulhat az agykarosodas, agyvérzés
¢és periventricularis leukomalacia kialakuldsahoz. A 1ég-
zészavarok ¢és a mechanikus lélegeztetés pulmonalis
komplikacio6 az extraalveolaris gazgyiilemek. Ezek a pul-
monalis interstitialis emphysaema, a pneumomediasti-
num, a pneumothorax/subcutan emphysema, extrém ritka-
sagként a pneumopericardium ¢€s pneumoperitoneum.
Ezek a komplikaciok napjainkra kisebb gyakorisaggal for-
dulnak el6, mint korabban és kevésbé a a mechanikus 1éle-
geztetés, mintsem a tiidoparenchyma rugalmatlansagat
okozo alapbetegség kovetkezménye miatt alakulnak ki. A
szovédmények koziil a legfontosabb a dontéen koraszii-
16tteket érintd wjszildttkori kronikus tiidobetegség (CLD).

» A CLD definiciéja, gyakorisaga

A korabban bronchopulmonalis dysplasidnak nevezett
szovoédménybetegség terminologidja megvaltozott. A be-
tegség definicioja alapvetden klinikai. Tagabb értelemben
CLD-nek mindsiil az, ha a korasziilott a 28. életnapon (ad-
dig folyamatos 1égzéstamogatast kovetden) még oxigén-
szupplementaciot és/vagy mechanikus légzéstamogatast
igényel. Ezen kritériumrendszer szerint Magyarorszagon
az 1500 g-nal kisebb sulyu korasziilottek 1/4-e szenved a
betegségben. Szigorubb kritériumrendszer szerint CLD-
nek mindsithetd a korasziilott a 36. posztmenstruacios hé-
ten még oxigénszupplementaciot és/vagy mechanikus 1ég-
zéstamogatast igényel. Ezen kritérium szerint Magyaror-
szagon az igen kisstlyu korasziilottek 10-15%-a szenved a
betegségben.

» Az \jsziilottkori 1égzészavarok megel6zése és tera-
pidja
A koraszilottek 1égzészavaranak megel6zésében ki-
tiintetett szerepe van az antenatalis szteroidprofilaxisnak,
amely 6nmagaban 30%-kal csokkenti a 28. gestatios hét-
nél éretlenebb korasziilottek mortalitasat és respiracios
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morbiditasat. Magyarorszagon az 1500 g-nal éretlenebb
korasziilottek korében csak mintegy 60%-o0s ezen terapia
alkalmazasanak gyakorisaga, amely joval alacsonyabb
mas hasonlo fejlettségii egészségiiggyel rendelkezd orsza-
gokhoz képest.

Mivel a legtobb ujsziildttkori 1égzészavar lényegi
patomechanikai eleme a surfactant-hiany és az ebbdl faka-
do alveolaris collapsushajlam, a terapia is ezen hatasok ki-
kiiszobolésére iranyul. A terapia 3 f6 eleme a surfactant-
adagolas, a kilégzési végnyomas (EEP) alkalmazasa a me-
chanikus 1égzéstdmogatas sordn és a minimalisan sziiksé-
ges oxigén szupplementacidja. A surfactant-kezelésnél
fontos szempont a mihamarabbi alkalmazas. A hyalin-
membran kialakulasat kovetd surfactant kezelés hatésos-
saga sajnos csekély. A mechanikus 1égzéstamogatasban
egyre inkabb tért hodit a neminvaziv, nasalis CPAP respi-
raci6 korai és kiterjedt haszndlata a konvenciondlis gépi
respiracioval szemben. Ennek elényei, hogy a spontan 1ég-
z¢&s ¢s az endogén surfactant-termelédés fennmarad, az
intubacié okozta 1éguti szovodmények eliminaldédnak, az
alveolusok mechanikus karosodasanak kockazata mini-

malisra csokken. A korasziilottek elso élethetekben fenn-
allo optimalis artérias oxigéntenziojanak és Hgb-szatura-
cidjanak optimalis szintje nem tisztazott. Egyre vilago-
sabb, hogy a korasziilottek oxigenizacioés optimuma nem
azonos a felndttekével és nagyobb gyermekekével, anndl
joval alacsonyabb szinten van. A relativ és abszolut
hyperoxia jelentdsen hozzajarul a CLD, a korasziilott
retinopathia és a kdzponti idegrendszeri szovodmények
kialakulasahoz. A korasziilottek 1égzésterapiaja soran ki-
tiintetett szerepe van az oxigenizacio sziinetmentes moni-
torizalasanak, az ingadozasok kikiiszobolésének illetve az
oxigenizacid ,.&ppen elégséges” szinten valo tartasanak az
els6 élethetekben.

Osszefoglalva, az Gjsziildttkori 1égzészavarok jelentd-
sége nem valtozott a korabbi évtizedekhez képest. A 1ég-
alkalmazott surfactant-kezelés, Az utobbi évtizedben el6-
térbe keriiltek a neminvaziv 1élegeztetési eljarasok. Az
extrém éretlen korasziilottek nagyaranyu tilélésével to-
vabbra is nagy kihivast jelent az 0ijsziilottkori kronikus tii-
dbbetegség megeldzése.

Siirg6sségi gyermekgyogyaszat - gyongyszemek 2010

Szentirmai Csaba

Semmelweis Egyetem, Anesztezioldgiai és Intenziv Terdpids Klinika

A gyermekgydgyaszati siirgésségi allapotok targyala-
sa érthetéen meghaladja egy féloras eldadas kereteit. N¢-
hany fontos részletre jut csak ido €s figyelem: a siirg6sségi
betegvizsgalat, a szepszis korszeri kezelése, oxigénada-
golas, vénas/intraosszealis kapcsolat, 1éghtbiztositas.

Kritikus allapotban levé gyermek ellatasakor az egyik
legnehezebb feladat, kiilondsen az ebben kevesebb gya-
korlattal rendelkezd kollégak szamara az, hogy a beteg-
vizsgalat gyors legyen, ne maradjon ki semmilyen fontos
informacio, a kezelést lehetdleg egyidejlileg meg kell kez-
deni és mindezen tevékenységet nyugodtan hajtsuk végre.
Ez nem koénnyt feladat, de a rendszeres gondolkodas és a
rendszerhez valo ragaszkodas sok nehéz pillanaton segit-
het at benniinket és a rank bizott gyermeket. Az ERC
EPLS tanfolyaman tanitott modszer egy lehetséges és ha-
tékony megkdzelitési mod.

Az elsé teendd a gyermek reakciokészségének vizsga-
lata (1). Ingerlés és hangos kialtas ha hatastalan, akkor at-
jéarhat6 1égutat biztositunk ¢s 10 masodpercig vizsgaljuk a
1égzést. Ha nincs kielégitd, akkor 6t befuvast végziink,
majd 10 masodpercig vizsgaljuk a keringés klinikai jeleit
¢és a pulzust. Ha nem talaljuk, 15 mellkaskompressziot
végziink, majd 2 beflivas 15 kompresszid aranyban foly-
tatjuk a BLS-t.

Amennyiben van 1égzés, akkor megvizsgaljuk a 1ég-
z¢ésszamot, a 1égzési térfogatot (tidal volume), a megndve-
kedett 1égzési munka jeleit és az oxigenizaciot. Ha alégzés
elégtelen, oxigént adunk, illetve ballonos-maszkos 1égzés-
tdmogatast alkalmazunk. A beavatkozés utdn az elejétdl
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kezdve Gjraértékeljiik a helyzetet és amennyiben rendez6-
dott a 1égzés, tovabb 1épiink a keringés vizsgalatara.

Amennyiben tapinthaté a pulzus, megszamoljuk a
szivfrekvenciat, megmérjiik a vérnyomast, megtapintjuk a
periférias és a centralis pulzust, értékeljik a periférias per-
faziot, megbecsiiljiik a preloadot és a sziikséges kezelés
(gyakran volumenpotlas) utan ujraértékeliink.

A szepszis kezelésében sziikséges néhany alapfoga-
lom tisztazasa (2, 3). A fertdzés, szovetsériilés, oxigénhi-
any hasonlé moddon, aspecifikus citokinfelszabadulést
okoz, melyet egyszertisitve szisztémas gyulladasos valasz
szindromdnak (SIRS) neveziink. SIRS-r6l beszéliink, ha
legalabb két tiinet jelen van az alabbi négybdl: hypo- vagy
hyperthermia, neutrophilszam-eltérés, tachy- vagy egy-
éves kor alatt bradycardia, tachypnoe vagy gépi 1¢legezte-
tés. (A maghémeérséklet 36 °C alatt vagy 38,5 °C felett
van, a neutrophil sejtek szama a kornak megfeleld értéknél
alacsonyabb vagy magasabb, illetve 10% feletti éretlen
alak lathatd, a szivfrekvencia magasabb, mint a kornak
megfeleld 95 percentilis érték, illetve egyéves kor alatt 10
percentilis alatt, valamint a 1égzésszam 95 percentilis érték
feletti vagy gépi lélegezetetés folyik.)

Ha SIRS tiineteihez bizonyitott (pozitiv tenyésztési
eredmény, informativ kenet vagy PCR) vagy feltételezett
[jellegzetes fizikalis eltérés, képalkotd vizsgalati ered-
mény (pneumonia, perforacid) vagy laboratoriumi eltérés]
infekcio tarsul, akkor beszéliink szepszisrdl. Stlyos szep-
szissel allunk szemben akkor, ha legaldbb egy szervrend-
szer elégtelenségét tapasztaljuk: refrakter hypotensio, akut
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tiiddsériilés (ALI) vagy ARDS, akut veseelégtelenség,
majelégtelenség, alvadasi zavar (DIC), kozponti idegrend-
szeri milkodészavar, metabolikus acidosis (3, 4).

A stlyos szepszishez tarsulo alacsony vérnyomads (90
Hgmm illetve 5 percentilis érték alatti) egyiittese a szepti-
kus sokk.

A szepszis kezelésének alapvetd elemei: oxigénadas,
folyadék- és vérpotlas, tiidoprotektiv gépi 1élegeztetés,
vazoaktiv kezelés, antibiotikum, szteroidpotlas, normo-
glykaemia biztositasa és a megfeleld taplalas.

A korai célorientalt kezelés felndtt szeptikus sokkban
levé betegeken az oxigenizacié és a megfeleld gazcsere
biztositasa, invaziv hemodinamikai monitorizalas meg-
kezdése utan a centralis vénds nyomas 8-12 Hgmm ko6zé
emelése folyadékpotlassal, az artérias kdozépnyomas 65—
90 Hgmm koz¢ allitasa vazoaktiv terapiaval, legalabb 0,30
hematokrit beallitasa transzfuzioval, majd a centralis vé-
nas szaturacié 70% folé emelése inotrop kezeléssel. Ha
ezeket az értékeket 6 6ran beliil sikeriilt elérni, a mortalitas
és a morbiditas jelentds (46 vs 30%) csdkkenését észlelték
(5). Gyermekpopulacion megismételve a vizsgalatot (6),
ha a szokésos fizikalis jeleken és hemodinamikai paramé-
tereken feliil a centralis vénas szaturacio 70% fo1é emelke-
dése is szerepelt az elérendd célok kozott, ugy jelentds
mortalitascsokkenés volt észlelhetd. A jo eredmény a
gyorsabb és ,,agresszivebb” kezelésnek tulajdonithato.

Kritikus allapoti gyermeknél gyakran problémas a vé-
nas kapcsolat megteremtése. Ilyen helyzetben jol hasznal-
hat6 az intraosszealis technika. Tobbféle ti, katéter van a
piacon, gyermekek ¢és felnéttek szamara egyarant. Hasz-
nalatuk, miutan mar megteremtettiik a t{i intraosszealis
helyzetét, hasonlo. Torott végtagon ne alkalmazzuk. Leg-
gyakrabban a tibia proximalis végét hasznaljuk, szabalyos
dezinficidlas utdn a tuberositats tibiaet6l egy ujjnyira
distalisan én medialisan szurjuk at a corticalis réteget és
jutunk a spongiosaba. Az ide adott gyogyszer masodperce-
ken beliil a keringésben lesz. Hasznalatatindikalja a véna-
biztositasi nehézség, 90 masodperce sikertelen vénabizto-

sitas, illetve az EKG-n észlelt asystolia vagy pulzus nélkii-
li elektromos aktivitas. 24 6ran at biztonsaggal hasznalhat-
juk.

Léguti aspiratio gyantja esetén (1) (klinikai jelek, tor-
ténet, kornyezet) az elsd kérdés: mennyire stlyos a hely-
zet, azaz van-¢ még hatasos kohogés. Ha van, akkor a
gyermek tovabbi gondos megfigyelése, a kohogés batori-
tasa a feladatunk.

Ha mar nincs hatasos kohogés, azaz a gyermek fuldok-
lik, de még eszméletén van, akkor 6t {itést mériink a lapoc-
kak kozé uigy, hogy mindegyik utdn varjuk a légut felsza-
badulasat. Csecsemot a combunkra, nagyobb gyermeket
az Oliinkbe keresztbe fektethetiink. Ha eredménytelen, ak-
kor megforditjuk a gyermeket, és 6t 16kést mériink a cse-
csemo szegycsontjanak als6 harmadara, oda, ahol mell-
kaskompressziot végeznénk. Nagyobb gyermeknek a ha-
sat nyomjuk a koldok és a szegycsont kozott (Heimlich-
miifogas). A 16kések utan varjuk, hogy az idegentest meg-
jelenjen a szajban, és a légut felszabaduljon, megjelenjen a
kohogeés.

Ha elvész az eszmélet, akkor pozicionalassal és all-
emeléssel atjarhatova probaljuk tenni a légutat, befivasi
kisérleteket tesziink (legfeljebb 6tot, allandd pozicioval-
toztatassal). Eredménytelenség esetén (nincs mell-
kasemelkedés) tizenot mellkaskompressziot végziink a ta-
nult helyen, majd ujabb két befuvasi kisérlet kovetkezik.
Addig folytatjuk, amig ki nem mozdul az idegentest.
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Horvath Zsdka

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Pulmonalis stenosis

Definicio: ajobb kamra kiaramlasi palya obstructioja.

Eldfordulas: az dsszes congenitalis vitium 5-8%-a.

Patologia, patofiziologia. A jobb kamra kiaramlasi pa-
lya  obstrukcidja lehet valvularis, subvalvularis
(infundibularis) vagy supravalvularis. Az izolalt valvu-
laris stenosis a leggyakoribb forma. A pulmonalis stenosis
sulyossaganak megitélése a nyomasgradiens alapjan torté-
nik: I-IV fokozat.

Korlefolyas. A spontan lefolyast a stenosis stlyossaga,
progresszidja és a jobb kamra functioja hatdrozza meg. A
PS-hoz gyakran tarsulé szindromdk: Noonan, Leopard,
Alagille, Cutis laxa.

Klinikai tiinetek: az enyhe foku sziikiilet nem okoz pa-
naszt. Mérsékelt foku sziikiilet esetén faradékonysag, fizi-
kai terhelésre jelentkezd dyspnoe észlelhetd. Stlyos ese-
tekben jobb kamra elégtelenség fejlédik ki.

Vizsgalatok:
» Auscultatio: systolés ejectiés zorej surranassal
vagy anélkiil.

» EKG: stilyos stenosisban jobbpitvar- és jobbkam-
ra-hypertrophia ,,strain ,, jeleivel.

» Mellkasrontgen: a. pulmonalis torzs eldboltosul
(poststenoticus dilatacid). A tiidovaszkularizacio
stlyos stenosisban csokkent.

» Echokardiografia: a valvularis, sub- és supra-
valvularis stenosis igazolhato.

» A periférias PS angiokardiografia/ MRI feladata.

Differencialdiagnozis: VSD, ASD, artalmatlan zorej
Kezelés:
» Dballonos valvuloplasztika,
» sebészi megoldas: valvotomia vagy billentytcse-
re: bioprotézis vagy homograft,
» stentimplantaci6 a periféridsan sziikiilt erekbe.
Szovédmeény.:  restenosis,
arrhythmia.
Sport: sikeres miitét utan korlatozas nélkiil.
Posztoperativ kévetés: sziikséges.
Terhesseg: vallalhato, endocarditis prophylaxis java-
solt. Anyai érintettség esetén 4—6,5 %, apai érintettség ese-
tén 2% a gyermek vitiumkockazata.

jobbkamra-diszfunkcid,

Aortastenosis

Definicio: a bal kamra kiaramlasi palya obstrukcioja.
Eldfordulds: congenitalis vitiumok 5%-a. Fiu-leany
arany: 4:1 (valvularis formaban). A bicuspidalis aortabil-
lentyli el6fordulasa 2% az atlagpopulacidoban, s mert az
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élet eldrehaladtaval ez aktiv aortastenosist okozhat, igy a
leggyakoribb szivhibak egyike.

Patologia, patofiziologa:

» Subvalvularis AS: véltozatos formak a discret
membranosus, fibroticus  gytritél az alagat
stenosisig.

» Valvularis AS: Gjsziilottkorban komplex fejlodési
zavar része. [d6sebb korban az elvaltozas oka a bil-
lenty(tasakok fuzidja. A bicuspdialis aortabillen-
tyli a degenerativ folyamatok miatt okoz stenosist.

» Supravalvularis AS: koriilirt és diffuz, hypoplas-
ticus forma lehet, ahol a coronariak is érintettek. A
nyomasgradiens noveli a balkamra-izomzat téme-
gét. Ha a myocardium alkalmazkodasa a nyomas-
gradienshez elégtelen, a balkamra-funkcio romlik.
A fokozddo hypertrophia coronariainsufficientiat
okoz.

Korlefolyas: a valvularis és a supravalvularis AS prog-
redialo megbetegedés. A subvalvularis AS spontan lefo-
lyasat a sziikiilet és az aortainsufficientia gyors progresszi-
0ja és a fokozott endocarditis kockazat jellemzi.

Klinikai tiinetek: a betegek dontd tobbségének pana-
szai még sulyos stenosisban is csekélyek. Fizikai megter-
helésre jelentkezo faradtsag, mellkasi fajdalom, syncope,
keringési elégtelenség, endocarditis.

Vizsgalatok:

» ascultatio: halkabb aortas komponens a 2. hang-
ban, mely lehet paradoxan kettézott. Kamrai
diszfunkcioban 4. szivhang ejectios click.
Crescendo-decrescendo systoles zorej az ,,aortas”
vonalban, keskeny pulzusnyomas.

» EKG: balkamra-hypertrophia ,strain”-nel vagy
anélkiil.

» Mellkasrontgen: cardiomegalia, dilatalt aorta.

» Echokardiografia: legfontosabb neminvaziv esz-
koz az anatomia, gradiens és kamrafunkcié meg-
itélésére (TEE is)

Holter.

Terheléses vizsgalat.

MRI.

40 év felett koronarografia.

v v v v

Kezeles:

» fizikai terhelés korlatozasa,

» Dballonos valvuloplasztika,

» sebészeti kezelés. Miitéti indikacio: 1asd 1. tabla-
zat.

Korlefolyas: gyermekkori intervencio utan a 25 éves

tulélési rata 85%. Sebészeti beavatkozas utan 40% reo-
peracid 25 éven beliil.
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1. tablazat

A korrekcids miitétek indikdcidja a vildg neves kardioldgusai és szivsebészei szerint

SOMERVILLE CASTANEDA FRIEDMAN

KIRKLIN / SCHUMACHER /
BARRAT-BOYES BUHLMEYER

tlinetmentes betegek nyu- | stlyos EKG-eltérések

sulyos EKG-eltérések

ST-T eltérések (>50 Hgmm | repolarizaciés zavar (ala-

galmi ST-T elvaltozésokkal AP-nél is) csony AP-nél is)
tlnetmentes betegek - Tlnetmentes betegek - -

EKG-ja mérsékelt terhelés- EKG-ja mérsékelt terhelés-

re pozitiv vagy a korlefo- re pozitiv vagy a korlefo-

lyds sordn azza valik lyds sordn azza valik

nyugalmi nyomasgradiens |AP>70 Hgmm nyugalmi AP>75 Hgmm AP>75 Hgmm AP>50-70 Hgmm (8-12

>60 Hgmm (az ST-T-tél
flggetlentil)

éves korban),
AP>70 Hgmm (évodaskor-
ban)

valvularis aortastenosis ti- | keringési elégtelenség,
netei (kivéve syncope syncope, angina pectoris
vagy majdnem sycope,
ami csak nagy terhelésre
mérsékelt
aortastenosisban normalis
T melett is jelentkezhet)

keringési elégtelenség, - -
syncope, angina pectoris

enyhe és mérsékelt - -
aortastenosis + aranytalan
septumhypertophia/+ di-
namikus gradiens

2

aorta billenytuiszajadék fe- [<0,5 cm’/m? <0,5 cm*/m

lilet <0,5 cm?/m?

- <0,5-0,7 cm?*/m? (8-12 év),
<0,5 cm?’/m? (6vodaskor)

AP: a kidramlasi palya nyomasgradiense

Szovédmeények residuumok, kévetkezmények: 2. tabla-
zat.

2. tablazat

Residuumok, szévédmények

Kovetkezmények
» residualis/recidivalé stenosis endocarditis
» progredidlo billenyt(idegeneracié
» aortabillenty-insufficientia
» perzisztald/recidivalé hypertrophia | myocardium funkciézavar
» balkamra-dilatacié ritmuszavar
» coronariaelégtelenség kamrai ritmuszavar
» bal kamrai myocardiumfibrosis ingerlletvezetési zavar
(balszar-blokk, AV-blokk)
» aortadilatacio aortaruptura
» aortaaneurysma aortaruptura
» protézisdiszfunkcio thromboembolids szévéd-
mények
antikoaguldlas okozta vér-
zések
hirtelen szivhaldl

Egész életre sz010, rendszeres kdovetés sziikséges

Sport: rezidualis gradienstdl, kamrafunctiotol fiiggden
Terhesseg: mérsékelt foku kockazat. Korasziilottség,
intrauterin dystrophia nagyobb szdzalékban fordul eld.
Endocarditis-profilaxis sziikséges. Anya érintettsége ese-
tén 13-18%, apai érintettség esetén 3% a gyermek
vitiumkockazata.

2010; 52:61-124.
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Coarctatio aortae

Definicio: aortasziikiilet, melynek oka a hatso aortafal
intima és media rétegeinek megvastagodasa és elédombo-
rodasa. Leggyakoribb az aortaisthmus stenosisa.

Elofordulds: congenitalis vitiumok 8%-a. Fiu—leany
arany: 2:1.

Patologia, patofiziologia: izolalt, koriilirt forma: fel-
nétt tipus. Praeductalis szegmentalis hypoplasia: infantilis
forma. Gyakran mindkét komponens jelen van. Ha a
hypoplasias rész elzarodik és felszivodik, aortaiv inter-
ruptio jon 1étre.

Tarsulo rendellenességek: egyéb szivhibak, extracar-
dialis fejlodési rendellenességek (intracranialis aneurys-
ma) gyakoriak. A tarsuld szindromak koziil a Turner a
leggyakoribb.

Izolalt aortaisthmus stenosis

Klinikai tiinetek: a tiineteket a sziikiilet mértéke, a
collateralis keringés, valamint a hypertonia foka hatdrozza
meg. A betegek 14 éves korukig rendszerint tiinetmente-
sek. Jellemzo panaszok: fejfajas, orrvérzés, labfajas, fiil-
csengés, szédiilés, hideg 1ab, fizikai terhelésre labfajas, ha-
si fajdalom, intracranialis vérzés.

Vizsgalatok:

» A pulzus az als6 végtagon gyenge és késik, vagy

nem tapinthatd. A karon mért vérnyomas hyper-

ORVOSKEPZES



Gyermekgyodgyaszati Kotelez6 Szinten Tarté Tanfolyam

toniat vagy az als6 végtaghoz képest magasabb
vérnyomast mutat. Emel6 szivcsucslokés, ejectios
click, ejectios systoles zorej. Continua zorej az
interscapularis térben vagy a mellkason.

» EKG: szabélyos vagy balkamra-hypertrophia.

» Mellkasrontgen: normalis vagy mérsékelt foku
cardiomegalia.

» Echokardiografia: a stenosis helye jol vizualizal-
hat6. Dopplerrel a nyomaskiilonbség jol becsiilhe-
t6. Fiatal felnottkorra a bicuspidalis aortabillentyti
okozta stenosis, regurgitatio és a balkamra-funkcio
zavara vizsgalhato.

» MRIL

» Terheléses vizsgalat.

» 40 év feleltt koronarografia.

Kezelés:

» Hypertonia kezelése mint egyéb esetekben.
» Sebészeti kezelés.

» Ballondilatacio.

»  Stentimplantacio.

Korlefolydas: miitéti beavatkozas nélkiil a mortalitas
60-90%-0s az elsd életévben. A 20 éves talélési rata
84%.

Praeductalis coarctatio aortae

Klinikai tiinetek: keringési elégtelenség jelei: taplalasi
nehézség, dyspnoe, tachypnoe. Vesemiikodési zavar:
oliguria, anuria. Cardiogen shock 2-5 hetes korban el6for-
dulhat. Cyanosis (pulmonalis hypertonia). A keringés
Osszeomlasa akkor kovetkezik be, amikor az also testfél

keringése teljesen ductus dependens, és a ductus arteriosus
zarodik.

Vizsgalatok:

» Auscultatio: galoppritmus, hangos 2. hang. De-
kompenzalt csecsemdben szivzorej tobbnyire nem
hallhat6. Ha a ductus szélesen nyitott, nincs az als6
és fels6 végtag kozott pulzuskiilonbség. Keringési
elégtelenségben a pulzus gyengén tapinthato,
filiformis.

» EKG: jobbkamra-hypertophia vagy jobbszar-
blokk.

» Mellkasrontgen: jelentés cardiomegalia, tiidd-
oedema vagy vénas pangas.

» Echokardiografia: a coarctatio helyét, a tarsuld
anomalidkat mutatja. Doppler-vizsgalat gatolt
systolés és fokozottabb diastolés aramlast mutat.
Gradiens becsiilhetd.

Kezelés: intenziv antikongesztiv kezelés sziikséges.
Prosztaglandin (PGE1) infuzi6 a ductus nyitva tartasara. A
praeductalis coarctatio azonnali miitétet igényel.

Sebészeti beavatkozast kévetd szovodmények: perzisz-
tald hypertonia, residualis stenosis vagy recoarctatio,
aortaaneurysma, coronariabetegség, aortastenosis, illetve
regurgitatio bicuspidalis aortabillentyli esetén, mitralis
billentyii defektus, endocarditis, endarteritis, aorta- vagy
cerebralis aneurysma ruptura.

Posztoperativ kovetés: életre sz016 kardioldgiai ellen-
Orzés sziikséges.

Sportolas: a beteg normalisan terhelhetének csak bi-
zonyos ismérvek alapjan tekinthetd.

Terhesség: vallalhato. Anyai érintettsége esetén 4%,
apai érintettség esetén 2% a gyermek vitumkockazata.

Alvaszavarok és alvasdiagnosztika gyermekkorban

Pasti Krisztina

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az alvas egy altalanos biologiai sziikség, mely fontos
szerepet tolt be az egészség helyreallitasaban és megtarta-
saban. Az élettani cirkadian ritmus szabalyozza az alvast,
valamint a betegség ¢€s az egészség hatterében allo patolo-
gias és fiziologias folyamatokat.

Az alvéssal kapcsolatos rendellenességek gyakorisaga
a gyermekek korében még a legbvatosabb becslések sze-
rint is 20% koriil mozog. A prevalencia az ipari orszagok-
ban viszonylag hasonld, a széleskori tanulmanyok szerint
Ausztraliaban, USA-ban és Izraclben is 28—-35% ko6zotti az
alvaszavarok ardnya. Az viszont a mai napig nem ponto-
san tisztazott, hogy milyen kovetkezménye van a kiillonbo-
70 alvaszavarok jelenlétének. Egy masik fontos kérdés le-
het a gyakorlo orvos szamara, hogy vajon a gyermek al-
vasproblémajaval kapcsolatos sziiloi aggodalom jelenléte
elsédleges szerepii-e a diagnozisban?

ORVOSKEPZES
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Sajnalatos modon ez a betegségcsoport rendkiviil alul-
diagnosztizalt, mivel a panaszokat legtobbszor atmeneti-
nek €s spontan sziinének gondoljak. Az alvashoz kapcso-
16d6 probléméknak harom 6 kategoriaja van, az almatlan-
sag vagy insomnia, a kifejezett nappali aluszékonysag
vagy egyéb nappali viselkedészavarok és az alvashoz kap-
cso0l6do epizodikus zavarok (parasomnidk). Az alvaszava-
rok korébe tartozo dyssomnia lehet elalvasi (20-30 percnél
hosszabb elalvasi id6) és atalvasi zavar (legalabb egy fel-
¢ébredés ¢jszakanként). A parasomniaknak sokféle formaja
ismert, mint példaul az alvajaras, a fogcsikorgatas, az al-
vas kozben észlelt nydgés vagy beszéd, a ritmusos mozga-
sok és a rémalmok. Az alvaszavarok tovabbi jelent6s ha-
nyadat a horkolas, illetve az alvas kdzben eléforduld 1ég-
zészavarok jelentik. Az obstruktiv alvasi apnoe szindroma
(OSAS) jelenléte sokszor joval nyilvanvalobb, mint a ko-
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rabban emlitett panaszok, a tiinetek teljes eliminalasa
gyakran mégis hosszu ideig tarthat, mely az OSAS szo-
védményeinek megjelenéséhez vezethet. Az OSAS lénye-
ge, hogy az alvas alatt korosan hosszua 1égzéssziinetek ala-
kulnak ki. A Iégaramlas teljes megsziinése (apnoe) vagy
50% ala csokkenése (hypopnoe) eléfordulhat egészséges
gyerekekben is egyszer-kétszer az ¢éjszaka folyaman, de
OSAS diagnoézis az oranként eléforduld apnoék és hypo-
pnoék Osszegébdl adodd apnoe-hypopnoe index alapjan
allithato fel. A 1égzés kimaradasa a hemoglobin oxigén-
idegrendszer aktivalodasa révén mikroébredést okoz,
hogy helyreallitsa a légutak atjarhatosagat. Amennyiben
ez a folyamat az ¢jszaka soran tobbszor lejatszodik, az al-
vas feliiletessé valik, feltoredezik, mely hosszl tavon nap-
pali tiineteket okoz. A sokaig fennall6 OSAS-nak igen st-
lyos kovetkezményei is lehetnek, mint példdul a cor
pulmonale, szivelégtelenség, hypertonia.

Gyermekkorban a leggyakoribb alvasproblémak tehat
az ¢jszakai ébredésekhez és az alvasi 1égzészavarokhoz
kapcsolodnak. A gyermekkori alvaszavaroknak sulyos
fejlodésbeli és funkcionalis kovetkezményei is lehetnek.
Negativan befolyasolhatjak a ndvekedést €s a fejlodést, a
csaladi 9sszhangot ¢s a sziildk egészségét is. A figyelem-
zavar, hiperaktivitas vagy a nappali aluszékonysag erésen
csokkenti a nappali teljesitoképességet és rontja a tanulas
hatékonysagat. A fentiek hatterében szamos tényezd (kor-
nyezet, szocialis hattér, egészségiigyi probléma) allhat, de
nemzetko6zi adatok alapjan a figyelemzavar, hiperaktivitas
és nappali aluszékonysag legalabb 1/3-aban alvaszavar és
alvashigiénias probléma a kivaltdo ok. Az alvaszavar ko-

vetkeztében 1étrejott magatartaszavarok altalaban jol rea-
galnak viselkedésterapiara. A fentiek miatt a gyermek-
gyogyaszoknak nagyobb figyelmet kellene forditaniuk a
szirésre és a megfeleld kezelésre. A szélesebb kort figye-
lem azért is fontos lenne, mert iskolaskor eldtt a gyerme-
kek tobb mint 80%-a atélt mar valamilyen parasomniés
eseményt. Ezek nagy része nem jar a fent emlitett sulyos
kovetkezményekkel és altalaban a korral elérehaladva fo-
kozatosan meg is szlinik, de a sziilokben kifejezett aggo-
dalmat valthat ki, igy ezen allapotok helyes kezelésének
megtanitasa sokszor a gyermekorvosra harul.

A gyermekkori alvaszavarok hatterében ismert etiol6-
giai tényezoket alapvetden harom csoportba sorolhatjuk,
igy megkiilonboztetiink fejlodési vagy érési faktorokat, vi-
selkedési €s kornyezeti, valamint egészségiigyi €s pszi-
choldgiai tényezdket. Rdadasul az alvast érint6 korképek
gyakrabban fordulnak elé obezitdsban, fiil-orr-gégészeti
betegségekben, anyagceserezavarokban, igy ezek a beteg-
csoportok a fokozott rizik6 miatt kiilonds figyelmet érde-
melnek. Sok esetben a fentiek kozott atfedések lehetnek,
igy a korallapot hatterének pontos tisztazasa és a megfele-
18 kezelés megtalalasa nem konnyi feladat.

A jo6 alvashigiénia minden életkorban javitja az alvast,
alegtobb ajanlas szerint minden gyermeknek 6nalléan kell
claludnia, este 9 dra el6tt, megfeleld koriilmények kozott.
A lefekvési rutin tobbek kdzott magaba foglalja az elalvas
elotti olvasast, a koffeintartalmt élelmiszerektél vald
tartozkodast és a televiziomentes haloszobat. Az éjszakai
ébredések kezelésére gyogyszeres terapia csak extrém,
viselkedésterapiara nem javuld vagy egyéb egészségiigyi
problémaval jard esetben jon szoba.

Gyermekkori szisztémas autoimmun korképek

Dérfalvi Beata

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A juvenilis idiopathias arthritis (JIA)16 éves kor
el6tt kezd6do, legalabb 6 hétig tartd kronikus iziileti gyul-
ladas. Ismeretlen eredetli; tiinetekben, lefolyasban, geneti-
kai hattér tekintetében heterogén betegségcsoport. Diag-
ndzisa a tobbi arthritist okozo6 betegség kizarasan alapul.
Prevalencia: 1/1000 gyermek. A legtjabb klasszifikacioja
(ILAR 2001) az 1. tabldzatban.

A JIA kiilonboz6 altipusainak differencidldiagnozisa-
nal trauma, hemarthrosis, para- és posztinfekcids arth-
ritisek, lokalis malignitas, szisztémas autoimmun- és ma-
lignus betegségekhez tarsuld iziileti gyulladasok, vascu-
litisek jonnek szoba.

A kezelés célja a betegség egyensulyban tartasa, illetve
abetegség ¢és a terapia hosszu tavi szovodményeinek elke-
riilése. Fontos az interdiszciplinaris konzultaci6d (sze-
mésszel, ortopédsebésszel, kardiologussal). A gyogysze-
res kezelés elve a korai agressziv gyulladascsokkentés, ki-
egészitve gyodgytornaval, fizioterapiaval. Mono- vagy
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oligoarticularis JIA-ban, ha a nem szteroid gyulladascsok-
kent nem segit, akkor aspiracid, intraarticularis hossza
hatasu szteroid injekcio adando. Szisztémas betegségben
kozepes vagy nagyddzisu kortikoszteroid és egyéb
immunszuppressziv szerek adéasa lehet sziikséges. Per-
zisztalo, aktiv betegségben elséként valasztandé masod-
vonalbeli terdpia a metotrexat (mely alacsony dozist
prednizolon atmeneti alkalmazasa mellett épiti ki a hata-
sat). Polyarticularis, terapiarezisztens esetben alkalmazha-
td a biologiai terapia, az etanercept, mely a gyulladasos
citokint, a TNFa-t gatolja.

A klasszikus szisztémas autoimmun betegségek koziil
az SLE a leggyakoribb gyermekkorban, prevalencidja
5/100 000. A diagnozis felallitasanal a szamos, sokszor
szines tiinet koziil az Amerikai Reumatologiai Tarsasag
kritériumrendszerére tamaszkodunk, ahol az alabbi 11 ko-
ziil, legalabb 4-nek kell teljesiilnie: 1. arcerythema, 2.
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1. tabldzat
Juvenilis idiopathids arthritis klasszikicdciéja
(ILAR 2001)
TiPUS DEFINICIO
Szisztémas arthritis | arthritis és laz + egy vagy tobb tunet:

1. kitités,
2. lymphadenopathia,
3. hepato- vagy splenomegalia,

4. serositis
Oligoarthritis az elsé 6 honapban 1-4 iziilet érintett
Perzisztald <5 izilet érintett a betegség lefolyasa alatt
Extendalo >4 izllet érintett a 6. honap utan

RF- polyarthritis az elsé 6 honapban >4 izllet érintett, RF-

RF+ polyarthritis az elsé 6 honapban >4 izilet érintett, RF+

Enthesitishez kap-
csolt arthritis

arthritis és enthesitis vagy arthritis vagy
enthesitis + legalabb 2 az alabbiak k&zul:
a) sacroiliacalis érzékenység és/vagy gerinc-
fajdalom

b) HLA-B27 pozitivitas

¢) csaladban el6fordult HLA-B27 asszocialt
betegség: morbus Bechterew, reaktiv
arthritis (Klebsiella, Yersinia, Shigella,
Campylobacter, Salmonella, Chlamydia),
colitis ulcerosa, morbus Crohn, Reiter-kor,
morbus Behcet

Arthritis psoriatica | arthritis és psoriasis vagy arthritis és legaldbb
2 az alabbiak kozul:

a) dactylitis

b) kdromeltérések

¢) csaladban psoriasis

Egyéb arthritis egyik kritériumrendszert sem teljesitik vagy

>1 kritériumrendszerbe sorolhatdk

discoid bérkitités, 3. fényérzékenység, 4. fekélyek a szaj-
ban, 5. arthritis, 6. serositis (pleuritis/pericarditis), 7. vese-
betegség (proteinuria/cilinderek), 8. idegrendszeri tiinetek
(gores/pszichdzis), 9. hematolodgiai tiinetek (haemolyticus
anaemia/leukopenia/lymphopenia/thrombocytopenia),

10. immuneltérések (anti-DNS/anti-Sm/  alpozitiv
Wassermann/anti-kardiolipin, lupus antikoagulans jelen-
I1éte), 11. ANA-pozitivitds. Az autoimmun laboreltérések
mellett a csokkent komplementszintek (C3, C4) aktiv
lupusra utalnak. A ritka neonatalis SLE-re lupusos és
Sjogren-szindromas anyak csecsemdinél lehet szamitani,
ahol a transzplacentarisan atjutott anyai anti-SS-A ¢és
anti—SS-B immunglobulinok lebomléasaval a thrombo-
cytopenia, hepatitis és anularis borkilités spontan, kezelés
nélkiil rendezédnek. A magzati bradycardiaként jelentke-
z6 congenitalis AV-blokk azonban pacemakerkezelést
igényel és haldlozasi aranya jelentds!

SLE-ben specifikus terapia nincs, a betegség aktivita-
satol, kiterjedésétol fliggden egyéni kezelés sziikséges.
Cél, hogy a betegek klinikailag toleralhat6 allapotba jussa-
nak, és szerologiai statusuk (anti-DNS antitestek és komp-
lement) normalis legyen. Nem szteroid gyulladascsdkken-
tok, oralis szteroid, methotrexat, chloroquin, cyclosporin,
azatioprin; vagy sulyosabb esetekben szteroidlokés,
cyclophosphamid, plazmaferezis kezelés jon szoba a pszi-
chés gondozas mellett.

Az eléadas targyalja tovabba a juvenilis dermato-
myositis, lokalis scleroderma és szisztémas sclerosis,
valamint a Kevert kotészoveti betegség (MCTD) jellem-
z0it.
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Veres Gabor

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

Az ¢let els6 honapjaiban a taplalkozas, kiemelten az
anyatejes taplalas rendkiviili jelentéséggel bir. Mar a tobb
mint 100 évvel korabban készitett felmérések is az anyate-
jes taplalas, szoptatas fontossagat bizonyitjak. Az angliai
Derby-ben (1903) végzett Gsszehasonlitd elemzések ki-
mutattak, hogy a csecsemdhalanddsag a szoptatott gyer-
mekekben kb. harmada volt, mint a mesterségesen taplal-
takban (70 ezrelék versus 200-250 ezrelék). Jelenleg az el-
mult évszazad intenziv kutatdsainak és fejlesztéseinek ko-
szonhetéen a csecsemOhalandésdg mar nem magasabb
azokban a csecsemdkben, akik nem kapnak anyatejet, de a
csecsemotaplalasban természetesen tovabbra is az anyate-
jes taplalas a ,,gold standard”.

» Csecsemdk kaloriaigénye

Az életkor novekedésével a csecsemd, illetve a kisded
az energiabevitel egyre kisebb hanyadat hasznalja fel no-
vekedésre. Négy honapos korban ez az arany 30%, mig 1
éves korban mar csak 4-6%, 3 éves korban pedig 2%-ra
csokken. Igy nem meglepé, hogy az elsé hat hénapban a
legkritikusabb az elégtelen taplalékbevitel a novekedés
szempontjabol, és mar kismértékd, de folyamatos energia-
hiany kumulativ suly- és hossznovekedésbeli elmaradast
okoz. Az agy novekedésének ¢és differencialodasanak iite-
me a varandossag utolsd harmadéban és az els6 két életév-
ben a legnagyobb.

» Szoptatas a gyakorlatban

Az édesanyak 98%-a képes a gyermekét szoptatni. Az
elsé szoptataskor, mely a sziiletést kdvetd 1-2 dran beliil
torténjen, az 0jsziilétt néhany ml colostrumot vesz maga-
hoz, az egész nap elfogyasztott mennyiség kicsi (7-125
ml), de ez rendszerint fedezi a sziikségletét. A sziiletést ko-
vetd elsd nap altalaban 3-8-szor szopik, megkozelitdleg 30
ml mennyiséget fogyaszt az els6 étkezésekkor, ami foko-
zatosan, néhany nap alatt 60-90 ml-re emelkedik. A kovet-
kez6 napokban atlagosan 5-10 alkalommal szopnak az -
szlilottek €s a tejbevitel gyorsan nd, elérve a 4. naptol test-
sulya egytized részét (250-300 ml-t), majd 6-7. naptdl a
150 ml/kg mennyiséget. A taplalas sikerességére utal, ha
az 0jszilott nem veszit a sulyabol mar az 5-7. életnapon, és
a kb. 2 hetes korra a gyarapodasa megfeleléen megindul.
Egy honapos korra az atlagos anyatej mennyisége
750-800 ml, de az egyéni eltérések nagyok lehetnek.
400-1200 ml anyatej fogyasztasa mellett a csecsemdk
egészségesen fejlédhetnek. Mivel az egyes szopasok
mennyisége valtozhat az elhanyagolhatoan kis mennyiség
¢és 240 ml kozott, tovabba az anyatej Osszetétele folyama-
tosan valtozik, az egy adott alkalommal szopott anyatej-
mennyiség nem ad felvilagositast a csecsemd taplaltsaga-
rol.
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A szoptatas nagyon ritka esetben kontraindikalt, pl.
galactosaemia és egyes ritka anyagcsere-betegségek a cse-
cseménél, az anyanak diagnosztikus vagy terapids célbol
adott radioaktiv izotopok alkalmazésa, antimetabolitok
vagy kemoterapias szerekkel torténd kezelés, egyes dro-
gok és kis szamu gyogyszerek, anyai infekciok (anyai
mellen 1év6 herpeses laesio, tbc, AIDS) jelenléte.

» Alacsony fehérjekoncentricié és jelentosége

A kozelmult taplalkozassal kapcsolatos egyik legfon-
tosabb felismerése, hogy a csecsemdkori taplalkozasban a
megfeleld fehérjebevitel hatassal lehet a felndttkorra is. A
fehérjéknek a mindségi ismérvei segitenek megérteni azt,
hogy az anyatej relative alacsony fehérjekoncentracioja
olyan magas funkcionalis értékkel rendelkezik, amely ma-
gyarazhatja bizonyos felnéttkori korképek ritkabb eldéfor-
dulésat a korabban szoptatott egyénekben. Erdekes megfi-
gyelés, hogy az allatvilagban az embernél joval kisebb tes-
td allatok (pl. egér) tejének magasabb a fehérjekoncentra-
cidja, mint az embernek. Egyesek szerint a human anyatej
csokkent fehérjekoncentracioja az evollcio soran szelek-
cids elényt jelentett, amely egyediilallo az emlésok koré-
ben.

Taplalkozastani szempontbdl kiemelt jelentéségd,
hogy a tehéntej fehérjekoncentracidja tobb mint harom-
szorosa (0,9 g/100 ml versus 3,3 g/100 ml) az anyatejének.
Vagyis onmagaban mar ezen érték miatt is alkalmatlan a
tehéntej a csecsemo taplalasara, hiszen a magas fehérjebe-
vitel miatt az ureanitrogén- és kreatininkoncentracié ma-
gas lesz, metabolikus acidosis alakul ki. Az anyatej fehér-
jetartalmanak mérésére korabban a nitrogéntartalom mé-
rését hasznaltdk (fehérjetartalom = nitrogéntartalom x
6,25). Ennek megfelelden a ndi tej fehérjekoncentracioja
1,2 g/100 ml volt egészen a kozelmultig. Raiha és mtsai
igazoltak, hogy az anyatejben a nitrogéntartalom kb.
20-25%-a nem fehérjemolekuldban taldlhatd, amit az
urea, N-acetilglilkozamin, szabad peptidek, aminosavak
alkotnak, utobbiak kozé tartozik a taurin. Masfeldl az
anyatej aminosavtartalmaba az IgA-ban, lizozimban,
laktoferrinben és az alfa-laktalbuminban 1évé aminosava-
kat is beleszamitjak, melynek biohasznosulasa igen cse-
kély. Mindezek alapjan érthetd, hogy az anyatej valodi, a
csecsemd szamara nutriciés szempontbdl hasznosithato
fehérjetartalmat milyen nehéz pontosan meghatdrozni.
Gyakorlati szempontbo6l az anyatej fehérjetartalmanak mi-
ndségi elemzése a savofehérje/kazeinfehérje aranyon és a
specifikus aminosav-gsszetételen alapszik. Az anyatej
jobb emészthetésége példaul sajatos savofehérje/kazein-
fehérje aranyabol kovetkezik (60/40 anyatej versus 20/80
tehéntej). Az anyatejben €s a tehéntejben az esszencialis
aminosavak hasonlé dsszmennyiségben vannak jelen, bar
egyedi Osszetételiik markansan kiilonbozik. Az elébbi
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azonossag nem jelenti azonban azt, hogy hasonlo arany-
ban hasznosul az adott esszencialis aminosav, hiszen pél-
daul az anyatejben talalhatd IgA-ban nagyon sok treonin
talalhato, ami csak csekélyebb biohasznosuldst eredmé-
nyez. Az elmult évtizedek kutatdsainak egyik legérdeke-
sebb eredménye, hogy az anyatejes taplalasnak szerepe
van az un. ,,metabolikus programozasban”, ami a feln6tt-
korban jelentds kovetkezménnyel jar. Az elhizasban igen
jelentds tényezd a szoptatas hianya. Nagy esetszamon ala-
puld felmérések alapjan az obesitast 25%-kal csokkentette
az a tény, ha a csecsemat szoptattak. Amennyiben a szop-
tatasi periddus legalabb 6 hoénapig tartott, akkor ez az
arany még kedvezdbbnek bizonyult (43%). Valdsziniileg
ebben a folyamatban az egyik kedvez6 faktor az anyatej
kisebb fehérjekoncentracidja.

» Szoptatas kiegészito taplalassal

Hat honapos kor utan az anyatej mar nem elégiti ki on-
magaban a fejlodd csecsemd tapanyagsziikségletét, de kb.
egyéves korig a csecsemd 0 taplaléka marad. Az anyatej
tovabbra is jelentdsen hozzajarul a csecsemd tapanyag- €s

energiaigényének kielégitéséhez. Az 1j ételek bevezetése
nem a szoptatas helyettesitése vagy befejezése miatt torté-
nik, hanem annak kiegészitésére. Ennek megfelelden he-
lyesebb kiegészitd és nem ,.elvalasztd” (weaning) tapla-
1ékrol beszélni a 6 honapos koron til szoptatott csecsemd
esetében. Az elvalasztas ui. a szoptatds abbahagyasat je-
lenti, holott a cél az, hogy a kiegészitd taplalék kiegészitse,
¢és ne helyettesitse a szoptatast. A WHO ¢és Amerikai gyer-
mekgyogyasz Akadémia is javasolja a 2 éves korig és azon
tal is folytatott szoptatast.

A szolidok bevezetésére altalaban 6 honapos kor koriil
keriil sor, de az anyatejes taplalas hianya esetén 4 honapos
korban mar adhato. Az elsé szolidok lehetnek gyiimol-
csok, rizs vagy gluténtartalma (blza, arpa, rozs, zab)
cerealidk és fozelekfélek.

Gluténtartalmu szolidokat 4 honapos kor elétt semmi-
képp nem, viszont 7 honapos kor el6tt azonban minden-
képp fokozatosan be kell vezetni, lehetdség szerint, amig a
csecsemd szopik (leglijabb ismeretek szerint ez csokkenti
a coeliakia, a diabetes mellitus és a btizaallergia kockaza-
tat).

A gyermek- és serdiilokori evészavarok

Paszthy Bea

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyodgyaszati Klinika

A gyermek- és serdiilékorban kezd6d6 anorexia ner-
vosa (AN) sulyos, ¢letveszélyes betegség, mely a felntt-
korra ativeld kronikus pszichés és szomatikus megbetege-
désekhez, illetve korai halalozashoz vezethet. A korképet
jelentOs testsulyvesztés, a sulygyarapodastol valo intenziv
félelem, testképzavar és amenorrhoea jellemezi.

Az AN leginkabb a serdiilékorban kezdddik. Sajnala-
tos modon egyre kordbban, leginkabb a 14-16 éves kor-
osztaly korében talalkozunk az induld korképpel. Azon-
ban nem ritka a korai pubertaskori, 12-14 éves korban kez-
dodo, illetve a régebben irodalmi ritkasagnak szamito
prepubertas kori kezdet sem.

A serdiil6 lanyok kozott az AN a harmadik leggyako-
ribb krénikus betegség, a minden diagnosztikus kritériu-
mot kielégité forma gyakorisaga 0,3-0,8% kozotti.
Ugyanakkor nem csupan a minden diagnosztikus kritériu-
mot teljesitd klasszikus klinikai formaval talalkozhatunk,
hanem ennél joval nagyobb szamban fordulnak elé a
szubklinikai zavarok, ahol egyik vagy masik kritérium (pl.
a testsulyra vonatkozd kritérium vagy az amenorrhoea)
nem teljesiil.

Az AN a legnagyobb mortalitast pszichiatriai beteg-
ség, kovetéses vizsgalatok tanulsaga szerint a korkép hala-
lozési rataja a betegség kezdete utan 10 évvel 6-10%. Igen
nagy a korkép kronikussa valasanak ardnya is. A tlé16 be-
tegeknek csupan 45-50%-a gyogyul meg, bar tobbségiik-
nél maradhatnak egyes koros evési szokasok vagy gondo-
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latok. A betegek 30-35%-a bizonyos tiinetekben javulast
mutat, mig 20%-a kronikusan anorexias marad.

Ennek megel6zése érdekében rendkiviil fontos, a kor-
kép diagnosztizalasa utan, az adekvat terapia haladéktalan
elkezdése.

Pszichoszomatikus kérkép

Az evészavarok klasszikusnak tekintheté formai, az
anorexia nervosa és a bulimia nervosa egyre gyakrabban
és egyre koraibb ¢életkorban jelentkezd pszichoszomatikus
betegségek. Koreredetiik vizsgalatakor a legkomplexebb
megkozelitést a biopszichoszocialis modell jelenti: a be-
tegségre valo hajlamban, a zavar kialakulasaban, fenntar-
tasaban biologiai, pszicholdgiai és szocialis tényezok egy-
arant szerepet jatszanak. A biopszichoszocialis megkoze-
lités szempontjabol az evészavarokat paradigmatikus érté-
ki pszichoszomatikus zavaroknak tartjuk, mert kitiinGen
példazzak azt, hogy a tarsadalmi-kulturalis tényezok (pl. a
karcsusagideal nyomasa), a pszicholdgiai vonatkozasok
(egyéni és csaladdinamikai tényezok) és a biologiai eltéré-
sek milyen komplex mddon jelenhetnek meg egy korkép-
ben otvozve.

A pszichoszomatikus korképek megértésének, diag-
tetlen a multidiszciplinaris szemlélet, a kiilonboz6é szak-
emberek: gyermekgyogyaszok, gyermekpszichiaterek,
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belgyogyaszok, kardiologusok, endokrinologusok, né-
gyogyaszok, dietetikusok egyiittgondolkodasa.

Klasszifikacio és diagnosztikai kritériumok

DSM-IV (Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders) és BNO-10 diagnosztikai kritériumrendszer
hasznalatos.

Az anorexia nervosa kritériumai a DSM-1V (1994)

szerint

A. A korhoz ¢s testmagassaghoz viszonyitott minimalis
testsuly tartdsanak visszautasitasa, példaul sulyvesz-
tés, mely a testsilynak az elvartnal legalabb 15%-kal
alacsonyabb szinten vald fenntartdsdhoz vezet; vagy
az elvart sulyndvekedés elmaradéasa a testi fejlodés
iddszaka alatt, ez az elvartnal legalabb 15%-kal ala-
csonyabb teststlyhoz vezet.

B. Intenziv félelem a stlygyarapodastol vagy az elhizas-
tol még sovanysag esetén is.

C. A sajat testsuly vagy alak észlelésének zavara, a test-
suly vagy alak talzott befolyasa az onértékelésre, vagy
a jelenlegi alacsony testsuly veszélyességének tagada-
sa.

D. Noknél legalabb harom egymast kovetdé menstruacios
ciklus hianya, ha az egyébként elvarhato lenne (primer
vagy szekunder amenorrhoea). (Amenorrhoeasnak te-
kinthet6 a né akkor is, ha menzesze csak hormon, pél-
daul 6sztrogén adasa utan van.)

Jelolendo altipus:

» Restriktiv tipus: az AN epizddja alatt a személynek
nincsenek ismétlodd falasrohamai és purgald vi-
selkedésformai (6nhanytatas, hashajtok, diuretiku-
mok hasznalata, bedntés).

» Purgéld (bulimias) tipus: az AN epizodja alatt a
személynek ismétlodé falasrohamai vannak és
purgalja magat.

Az anorexia nervosa tiinettana

Az étvagytalansdg onmagaban nem jelent anorexia
nervosa betegséget, szamos egy¢b belgyogyaszati és pszi-
chés eredetli korkép tiinete lehet. Az anorexias betegek
gyakran honapokig éheznek, mig —a gyermekek és serdii-
16k esetén sziildi nyomasra — orvoshoz fordulnak. A beteg-
ség kialakulasa pszichés okokra vezethetd vissza, azonban
a gyermek- és serdiilokorban kezd6dé AN-hoz tarsulo tar-
tos éhezés szovédményeként fellépd szomatikus tiinetek
és korallapotok a novekvo és fejlédésben levd szervezet
barmely szervét karosithatjak.

Pszichés tényezok. A betegségbelatas hianya, a beteg-
ség tagadasa jellemz0 tlinet az AN-ban.

Gyerek ¢és serdiilékorban jellemz6 a talzott megfelelni
vagyas. Ezek koziil a perfekcionizmus egy aspektusat, a
magas bels elvarasokat (self-oriented perfectionism) az
evészavarokra specifikusnak tartjak. A kontroll kérdése az
evészavarok kdzponti problémaja. Az AN-sok talkontrol-
laltak, legydzik dnmagukat, a legalapvetobb Osztoniiket,
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az evést. Amennyiben az anorexiat lazadasnak tekintjiik, a
talovo, talkontrollald csaladban az étel visszautasitasa ha-
tasos formaja a sziil6i kontroll elleni tiltakozasnak. A test-
suly kényszeres ellenérzése a beteg szamara az ¢élet valodi
kérdéseinek kontrollallasat helyettesiti.

A kontrollkérdés egy masik lehetséges kifejez6dése az
AN ¢s a karcstsagideal kozti kapcesolatra vonatkozik. A
beteg tigy véli, hogy fogynia kell, hogy vonzobb, tokélete-
sebb, szerethetébb legyen, megerdsiti ezt a magatartast,
hogy a fogyas elején valoban sokan pozitiv visszajelzést
kapnak sziileiktdl, kortarsaiktol.

Az anorexia nervosara jellemzd személyiség ténye-
zOk: tulkontrollaltsag, perfekcionizmus, teljesitmény ori-
entaltsag, alacsony onértékelés, kényszeresség, introver-
zi6, talzott megfelelni vagyas, érzelmek keriilése.

Testképzavar. Kiemelten kell értékelni a testképza-
vart, mint az AN-ra specifikus tiinetet, mert idejekoran tor-
ténd felismerése megkdnnyiti a gyermekorvos diagndzis-
alkotasat, s a beteg gyermek mihamarabb szakellato helyre
keriilhet. A testkép az egyén sajat testével kapcsolatos
pszichologiai élménye, attitidje, meghatdrozza az onérté-
kelést és énképet. A testkép megitélésében, az idealis test-
alak divatjaban a kultura és az adott kor fontos szerepet jat-
szik.

Magatartasbeli valtozasok. A legszembetiinébb val-
tozas, melyet a sziilok a betegség induldsakor észlelhetnek
a megvaltozott evési magatartas, melynek célja a kaloria-
bevitel korlatozasa. Az AN beteg kizarolag alacsony kalo-
riatartalmu ételeket fogyaszt, allandoan szamolja a kalori-
akat, naponta t6bbszor méri a stlyat, keriili a sziilékkel
egylitt torténd étkezéseket, étkezéssel kapcsolatos ritualé-
kat fejleszt ki, rejtegeti, felhalmozza az ételt.

A misik nagy tiinetcsoport a kaldrialeadast célozza.
Az anorexias beteg tudatos, extenziv testedzést végez; al-
land6 mozgaskésztetése van, naponta tobb orat is mozgas-
sal, sporttal t6lt el; biintudata van, ha nem edzhet; ugy érzi,
ha tobbet eszik le kell dolgoznia.

A betegség elore haladtaval az AN alapveto jelensége-
ire egyéb pszichologiai tiinetek is rakddnak, melyek altala-
ban az éhezés kovetkezményei. Ilyen az ingerlékenység,
depresszio, szocialis visszahtizodas és kdvetkezménye-
ként a kortars kapcsolatok megromlasa, az étellel és evés-
sel valo talzott és beszlkiilt foglalkozas, romld kognitiv
funkciok.

Az anorexia nervosa szomatikus tiinetei. Az ano-
rexias serdiilék gyakran panaszmentesek, sot elsd latasra
egészségesnek €s energikusnak tiinnek. A részletes és pon-
tos anamnézisfelvétel és a panaszokra valo direkt rakérde-
zés soran azonban fény deriilhet a beteg panaszaira, me-
lyek leggyakrabban a kovetkezdk: faradékonysag, szédii-
1és, kollaptiform rosszullétek, evés utani teltségérzet,
retrosternalis fajdalom, hasi fajdalom, székrekedés, isko-
lai teljesitményromlas, jelentds hangulatingadozasok.

So-vizhaztartas eltérések. Az AN-ban gyakran fordul-
nak el6 a so-vizhaztartas eltérései, melyek nem specifiku-
sak. Egyes betegeknél a folyadékfelvétel akaratlagos kor-
latozasai miatt hypernatraemids exsiccatio alakul ki. Mas
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betegeknél — éppen az orvosi vizsgalat idejére idozitett,
testsulyndveld mandverként alkalmazott — talzott folya-
dékfogyasztas miatt hyponatraemia alakul ki. Mas esetek-
ben hugyhajto vagy hashajto hatasu gyogyszerekkel torté-
nd visszaélés miatt alakul ki exsiccosis és/vagy hypo-
kalaemia, illetve az alkalmazott gyogyszer fajtajara jel-
lemz6 ioneltérés.

A tartoés ¢hezés Oonmagaban, jellemzéen hypophos-
phataemiaval jar, mely kiilondsen a taplalas ujrakezdésé-
nek idGszakaban okozhat életveszélyes komplikaciokat.
Mindezen gyakori elérések miatt rendkiviil fontos az AN
betegek aktualis so-vizhaztartasi allapotanak laboratoriu-
mi vizsgalattal torténd felmérése a diagnoézis felallitasakor
csak Gigy, mint a terapia soran.

Ujrataplalasi szindréma. A szindroma lényege, hogy
a tartds ¢hezés utan megkezdett taplalas atmeneti, de életet
veszélyeztetd so-vizhaztartasi kilengéseket okoz. A sulyo-
san alultaplalt betegek jelentds foszfathianyban szenved-
nek. A taplalas megkezdésekor a foszfat az extracellularis
térbol az intracellularis térbe aramlik, és a kialakul6 hypo-
phosphataemia életveszélyes komplikaciokat (szivelégte-
lenség, izomgyengeség, immundiszfunkcid), akar halalt is
okozhat.

A jelenség nem fiigg a taplalas modjatol, akar oralis,
enteralis vagy parenteralis Gton torténd Gjrataplalas esetén
is felléphet. Stlyosan alultaplalt anorexias serdiilok 75%-
aban a szérumfoszforszint mélypontja a korhazi felvétel
els6 hetében alakul ki. Ezen tapasztalatok alapjan fontos
hangstlyozni, hogy a stlyosan alultaplalt serdiilé betegek
ujrataplalasat kizarolag korhazi koriilmények kozott, szo-
ros orvosi monitorizalas mellett kell megkezdeni, tovabba
az Ujrataplalast fokozatosan szabad csak bevezetni.
Amennyiben a taplalkozas/taplalas bevezetése esetén a
sulygyarapodas 0,35-0,55 kg/4 nap kdzott van, nem kell
tartani az Ujrataplalasi szindroma felléptétdl. A terdpids
ajanlasok a foszfor korai pétlasat, a taplalékmennyiség fo-
kozatos emelését, az ion- és kardialis status szoros ellen6r-
z¢€sét javasoljak.

Cardiovascularis eltérések. Az AN mar a betegség ko-
rai szakaszaban mind funkcionalis, mind strukturalis
cardialis elvaltozasokkal jar. Korai diagnozis és hatékony
terapia esetén ezek a cardialis eltérések rovid tdvon rever-
zibilisnek tiinnek. Az anorexia nervosaban eléforduld leg-
gyakoribb kardiologiai eltérések: sinusbradycardia, korri-
galt QT id6 (QTc) megnyulasa, orthostaticus hypotensio,
mitralis billentyl prolapsusa, fokozott vagustonus, csok-
kent bal kamrai falvastagsag ¢s izomtomeg, csokkent
kontraktilitas, pericardialis folyadékgyiilem.

Az gyermek és serdiilékori anorexia nervosa
hosszu tavi szovédményei

A kovetkezményeket illetden a serdiilékori, és kiilono-
sen a menarche eldtt kezdddé AN dontden abban kiilonbo-
zik a felndttkori AN-t6l, hogy potencialisan irreverzibilis
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szovédményeket, maradando osteopeniat és csokkent vég-
leges testmagassagot okozhat.

Osteopenia. Az osteopenia (OP) gyakori, koran meg-
jelend és stlyos kovetkezménye a serdiilokorban kezd6do
AN-nak. A csontok 4svanyianyag-beépiilésének legna-
gyobb jelentéségli iddszaka a késdi serdiilékor. Az éppen
ebben a ,,formativ” iddszakban zajlo AN a csontasvanyi-
anyag-sliriség csokkenését és élethosszig hatd morbidi-
tast okozhat. Az OP a gyermek ¢és serdiild AN betegeknél a
csokkent csontképzddés és a fokozott csontreszorpcid ko-
vetkeztében alakul ki. A csontdsvanyianyag-stiriség érté-
kek 6sszefiiggést mutatnak az AN kezdetének és fennalla-
sanak idejével és a testtomegindexszel. A teljes test csont-
stirlisége onmagaban a testtomeg gyarapodasara is elkezd
javulni, még akkor is, amikor a menzesz még nem tér
vissza. Az osteopenia elsddleges ,terapiaja” a sulygyara-
podas. Az alapbetegség biologiai gydgyuldsanak hatarko-
ve —a teststly normalizalodasa mellett — a menzesz vissza-
térése. Azt a teststlyt, amelynél a menzesz visszatér, az el-
fogadhato legalacsonyabb egészséges testsulynak tekint-
juk.

A hossznovekedés elmaradasa. A serdiildkori AN —a
felndttkori AN-hoz képest — specifikus és nem ritkén irre-
verzibilis komplikacidja a hosszndvekedés zavara és a
varhatd végleges testmagassagtol vald elmaradas. A
hossznovekedés zavaranak kialakulasaban dontd szerepet
jatszik, hogy a korai kezdetli AN a nemi érés mely szaka-
szdban kezdddik el. Amennyiben az AN minél inkabb a
pubertas és a fejlodés korai szakaszaban indul, annal in-
kabb okoz novekedési retardaciot és csokkentheti a végle-
ges varhato, genetikailag determinalt testmagassagot.

Az anorexia nervosa terapiaja

A pszichoszomatikus betegségértelmezés térhoditasa-
val az anorexia nervosa terapiaja is ennek megfelelden
komplex. A szomatikus tiinetek €s szovodmények stabili-
zalassal egyiitt intenziv pszichoterapia, csaladterapia veszi
kezdetét. Az eurdpai protokollok specidlis evészavar-
részlegek kialakitasat szorgalmazzak, ahol a szomatikus
és pszichiatriai diagnosztika és gyogykezelés egyszerre
torténhet. Magyarorszagon ilyen részleg alakult a Sem-
melweis Egyetem 1. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinikajan.

Az evészavarok egyre erdteljesebb terjedése, kiillono-
sen a serdiil6 és gyermekpopulacioban, valamint az egyre
koraibb kezdet, nem ritkan prepubertaskorban, sziikséges-
sé teszi a korképrol valo atfogé gondolkodast. Mivel az
evészavarok tipikusan pszichoszomatikus zavarok, vagyis
érintik a mentalis €s szomatikus egészséget is, ezért a ki-
vizsgalas, terapia és gondozas is komplex, multidiszcip-
linaris szemléletii kell legyen. A gyermekorvosok, gyer-
mekpszichiaterek, belgydgyaszok, dietetikusok, pedago-
gusok széleskori egytittmiikodése kivanatos a korkép ter-
jedésének csokkentése, valamint a beteg gyermek és csa-
ladja hatékony kezelése érdekében.
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Kovacs Lajos

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika

A gyermekpulmonologia utdbbi évtizedekben tapasz-
talhat6 fejlddését harom szemszogbdl vizsgaljuk, attekint-
jik az ujdonsagokat a leggyakoribb 1éguti betegség, az
asthma kezelésében, gondozasaban, betekintést nytjtunk
a gyermek bronchologia torténetébe és tijabb lehetdségei-
be, valamint bemutatjuk a kronikus progressziv tiidébe-
tegségek utdbbi két évtizedben kidolgozott terapias lehe-
toségét, a tidoatiltetést és annak elsd hazai eredményeit.

A léguti asthmaval kapcsolatos ismereteket, a kezelés
alapelveit az 1980-as évektdl protokollok foglaljak dssze,
ezen beliill a Global Initiative for Asthma (GINA) érte el a
legaltalanosabb elfogadottsagot. Az 1995-ben publikalt
els6 verziot tobb alkalommal modositottak, legutoljara
utobbi évekig négylépesds stlyossag alapjan hataroztak
meg. A legfrissebb ajanlas a gondozas kdzéppontjaba a sti-
lyossag helyett a kontrollaltsagot allitja, azaz az adott
gyogyszeres kezelés mellett a beteg allapota, életmindsége
hatarozza meg a kezelés intenzitasanak csokkentését, val-
tozatlanul hagyasat vagy fokozasat. A terapia alapvetd cél-
jai természetesen nem valtoztak, a normal aktivitas, a fizi-
kai terhelhet6ség fenntartasa, a stabil 1égzésfunkcios érté-
kek, az exacerbaciok megelézése, a gyogyszer mellékha-
tasok elkeriilése, a mortalitas csokkentése. Ot év alatti
gyermekek esetén az asthma megjelenése, klinikai képe,
gondozasa jelentds eltéréseket mutat, ezért kiilon targya-
lando.

A gyermekeken végzett bronchoszképia torténete a
beavatkozas bevezetésével egyidés. Eletment, terapias
merevesoves horgdvizsgalatokat végeztek XIX. szazad
végén a nagylégutak felszabaditasa céljabol. A merev cso-
ves beavatkozasok ma is az idegentest-eltavolitas szuve-
rén eszkoze. A bronchoszkopcesovek tokéletesitése és az
anesztézia fejlodése lehet6vé tette, hogy a mult szazad ko-
zepén az indikacio6 diagnosztikus vizsgalatokra is kiterjed-
jen. Az elsd, gyermekeken végzett fiberoszkopias vizsga-
latokrol 1978-ban szamoltak be, és néhany évvel késobb
kifejlesztették az Gjsziildttek vizsgalatara is alkalmas, vé-
kony flexibilis eszkozt. Az elsé ujsziilétt intenziv oszta-
lyok megalakitasa a XX. szazad masodik felére datalodik.
A neonatoldgia fejlédése az utdbbi évtizedekben teremtet-
te meg a lehetdséget sulyos alapbetegségekben szenvedd
Ujsziilottek és korasziilottek talélési esélyeinek javitasara,
akiknek morbiditasaban a légutak jelentds szerepet jatsza-
nak. Az intenziv ellatas amellett, hogy biztositja a horgo-
vizsgalatok biztonsagos elvégezhetdségét, onmagaban is
szovédmények forrasa Iehet a respiracios traktusban. Di-
agnosztikus bronchoszkopiak végzését az 0jsziilott-sebé-
szet fejlodése is igényelte.

J. Cooper és mtsai 1983-ban végezték az elso sikeres
tiid6transzplantaciot Torontdoban. Ugyanennek a munka-
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csoportnak a nevéhez flizédik az els¢ tiiddatiiltetés gyer-
mekbetegen 1986-ban. Az 1990-es évektdl a gyermekeken
végzett tlidoatiiltetés vilagszerte bevezetésre keriilt. 2002-
es adatok szerint kb. 18 000 tiiddtranszplantaciot végeztek
feln6tt betegen, mig kb. 1200 tiidéatiiltetés tortént gyer-
mekeken. Ma a tiid6transzplantaciok kevesebb mint 5%-a
torténik gyermeken, melynek okai a kevés a potencialis
recipiens, a kevés alkalmas donorszerv és a talélési muta-
tok miatti szkepticizmus. A gyermekeken végzett tiido-
transzplantaciok kb. 25%-at végzik Eurépaban.

A tiiddatiiltetés nemzetkdzileg elfogadott ajanlas alap-
jan a teljes terapias fegyvertar alkalmazasa ellenére két
éven beliill halalhoz vezetd progressziv tiidobetegségek
fennallasakor indokolt. A beavatkozas indikacigjat jelentd
korképek jelentdsen eltérnek a felndttkori javallatoktol, de
kiilonbségek figyelhet6k meg a kiilonbdzé korcsoportok
kozott is. Csecsemdkorban a legtobb tidoatiiltetést vele-
sziiletett kardiovaszkularis korallapotok esetében végzik,
az egyéb kategoria legfontosabb korképe a surfactant pro-
tein B deficiencia (alveolaris proteinosis). Egyéves kor fe-
lett a cystas fibrosis (CF) mar jelentds aranyban szerepel a
beavatkozas indikacidjaként, az egyéb korallapotok kozé a
posztviralis bronchiolitis obliterans, a bronchopulmonalis
dysplasia és a csontvelG-atiiltetést kovetd bronchiolitis
obliterans és a tiiddfibrosisok tartoznak. Serdiilokorban
mér a CF a leggyakoribb javallat.

A tidétranszplantacio tipusai

Bilaterilis  szekvencialis
(BLTX)

A tiidoket egymas utan iiltetik be. A fohorgdket €s a
pulmonalis artéridkat end to end anastomosissal varrjak. A
vena pulmonalisokat bal pitvari folttal egytitt explantaljak,
¢és arecipiens bal pitvarahoz varrjak. A beavatkozas gyak-
ran cardiopulmonalis bypass mellett torténik, melynek
elényei a tiidék légtelenitése miatt konnyebb pleuralis le-
valaszthatdsag, lehetdség a proximalis csonk atoblitésére
és arovidebb ischaemids id6, hatranya a heparinizacio mi-
atti alvadasi zavar és az emiatt fellépd capillary leak
szindroma.

tiildétranszplantacio

Sziv-tiido atiiltetés (HLTx)

Az els6 transzplantaciok sziv-tiidé transzplantaciok
voltak, ahol a recipiens szivét masik beteg kapta (domind
transzplantacio). A mutéttechnika fejlédésével a sziv-tiido
atiiltetések szama jelentsen csokkent, jelenleg kizarolag a
tiidéfolyamatot kisérd balszivfél-elégtelenség és nem kor-
rigalhatd szivhibak esetén van Iétjogosultsaga, a jobb-
szivfél-elégtelenség okozta pulmonalis hypertonia altala-
ban reverzibilis.

ORVOSKEPZES
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Egyoldali tiidéatiiltetés (SLTx)

A felnétteknél kisebb aranyban végeznek egyoldali tii-
daatiiltetést (90% kétoldali, 10% egyoldali), melynek okai
a CF magasabb aranya (kronikus bakterialis also léguti
fert6zés esetén csak kétoldali atiiltetés végezhetd), a
hossza tava eredmények igénye (a lehetd legtobb szovet
beiiltetése célszeril) és a relative nagy donorszerv (egy fel-
nétt tiido alkalmas lehet kétoldali lebenytranszplanta-
ciora).

E16 donor transzplantacio (LDLTX)

Starnes 1990-ben vezette be az ¢16 donor transzplanta-
ciot, ami két egészséges felnétt egyik also lebenyének be-
iiltetését jelenti a beteg gyermekbe. A méretviszonyok mi-
att hatéves kor alatt nem végezheto el. A miitét soran ha-
rom fliggetlen operativ team dolgozik, amit nem minden
transzplantacios kozpont képes kiallitani. A LDLTx ered-
ményei megfelelnek a cadaver transzplantacié sikeressé-
gének, a technikai ¢s etikai komplexitas megakadalyozza
sz¢leskorl elterjedését.

A sikeres tiid6transzplantacio a 1égzésfunkcié megor-
z€sét és normalis életmindséget jelent. A k6zép- és hosszu
tava eredmények nem jok, az 6téves talélés kb. 50%. A két
legfontosabb halalok a bronchiolitis obliterans (kronikus
kilokédés) és az infekciok. Mindkét komplikacido a nem
megfeleld immunszuppresszio kovetkezménye, tehat egy-
értelmdi, hogy a sikeres immunszuppresszié a hosszu tava
tulélés kulcsa.

A tiidoéatiiltetést kovetden az élet végéig harmas
gyogyszeres kezelés sziikséges, calcineurin inhibitor
(CNI), sejtciklusgatlo és szteroidkezelés. Az utobbi évek-
ben a tacrolimus ¢és a mikofenolat mofetil térnyerése fi-
gyelhet6 meg a cyclosporin €s az azatioprin rovasara.

Egyes kozpontok a standard immunszuppresszié be-
vezetését un. indukcids kezeléssel egészitik ki (anti-
lymphocyta antitestek, monoklonalis CD3 ellenes antites-
tek, anti-IL2-receptor monoklonalis antitestek), melynek
elsésorban magas immunologiai rizikoju betegcsoportok
esetén (CF, idiopathias pulmonalis hypertonia) van jelen-
tdsége. Az indukcids kezelés a rejekcid bizonyos formai-
ban is alkalmazhato.

Az immunszuppresszié folyamatos monitorozasa el-
engedhetetlen, melynek bazisa a gyogyszerszintek ¢és a la-
boratériumi paraméterek folyamatos ellenérzése, mellék-
hatasok, rejekcio, infekcio esetén dozis- vagy gyogyszer-
valtas valhat sziikségess¢.

Utankovetés

Az utankdvetés célja a graft funkcié monitorozasa, in-
fekeid és rejekceiod korai diagnozisa, differencialdiagnozi-
sa, és a szovodmények korai felismerése. A kdvetés eszko-
zei a rendszeresen ¢€s tiinetek esetén soron kiviil végzett fi-
zikalis vizsgalat, képalkotok (mellkasrontgen, UH, CT),
laboratoriumi vizsgélatok (gyogyszerszint, vérkémia,
virusantigének), bronchologiai beavatkozasok (lavage,
biopsia), 1égzésfunkciod, csontdenzitometria és bakteriolo-
giai mintavételek.

A betegek ambulans vizsgélata az immunszuppresszio
mértékének megfelelden az elsé harom honapban hetente,
majd a hatodik honapig kéthetente, késébb havonta sziik-
séges. Regularis bronchoscopiat az elsé, masodik, harma-
dik, hatodik honapban és egy évvel a miitét utan végziink.
Laz, 4j tuddinfiltratum, 1égzésfunkcid romlas kivizsgalasa
és kezelése gyors €s agressziv legyen!

A tliddatiiltetés 50%-os tilélése minden korosztalyban
5-6 év. A transzplantacids centrumok kozott jelentds kii-
16nbségek lehetnek, a nagy betegszamu kozpontok ered-
ményei jobbak.

Fontos tudni, hogy sok, az altalanos gyermekgyogya-
szati gyakorlatban alkalmazott gyogyszer megvaltoztatja
az immunszuppressziv szerek farmakokinetikajat, ezek-
ben az esetekben gyakoribb gydgyszerszintmérések, sok
esetben doziskorrekceid sziikségesek.

2005 ota tizenegy magyar gyermeken tizenkét tiidoat-
iltetést végzett a bécsi transzplantacios team. Két gyerme-
ket posztoperativ szovédmények miatt elvesztettiink, két
beteg BOS kovetkeztében exitalt. Jelenleg hét gyermeket
gondozunk.

Gyermek fiil-orr-gégészet alapvet6 kérdései

Mertz Katalin

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgyodgyaszati Klinika

A gyermekorvos a mindennapi gyakorlatban sokszor
taldlkozik a fiil-orr-gégészeti teriiletet érintd megbetege-
désekkel. Mivel a gyermekek sziiletésiiktdl fogva gyer-
mekorvosukkal vannak kozvetlen kapcsolatban, fontos
ezen elvaltozasok idében torténd felismerése, és sziikség
esetén szakorvoshoz iranyitadsa. Melyek ezek a leggyako-
ribb megbetegedések, mik a kezelési lehetdségek, és nem
utolsé sorban meddig vallaljuk gyermekorvosként kezelé-
stiket? Ezek azok a kérdések, melyeket most dsszefoglal-
nank.

ORVOSKEPZES
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A fil fejlédési rendellenességek

A fiil fejlédési rendellenességei koziil ujsziilottkorban
a fiilkagylo részleges vagy teljes hianya felhivhatja a fi-
gyelmet az ezzel gyakran tarsuld hallojarati atresiara. Ha
ez egyoldali, ¢s a masik oldali fiil ép, biztositva az ép hal-
last, mitétet nem javasolunk.

Amennyiben kétoldali hallgjarati atresia all fenn, kép-
alkoto eljarasokkal (CT) felmérjiik a kzép- és belsofiil al-
lapotat, s ha ép viszonyokat talalunk, a hallojarat matéti ki-
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alakitasa — a jobb hallas biztositasara — a késobbi életkor-
ban szdba jon.

Ujsziilottkorban fontos a halldssziirés a velesziiletett
idegi hallascsokkenés — stlyos esetben siiketség — mieldb-
bi korismézéséhez. Ma egyre tobb helyen végzik az objek-
tiv vizsgalomodszernek szamitd otoakusztikus emisszio
mérését. Ez a belsofiil szorsejtjeinek a bejuttatott hangra
torténd reflexes 6sszehuzodasan alapszik, mely hangkibo-
csatassal — emisszioval jar. Ez detektalhatd. Amennyiben
az emisszi6 kimutathato, biztosak lehetiink benne, hogy a
csecsemo hall. A valaszreakcio elmaraddsa nem bizonyitja
a hallaskarosodast, a vizsgalat tobbszori ismétlése sziiksé-
ges. Amennyiben ezekkel sem sikeriil emissziot kimutat-
ni, BERA vizsgalat indokolt. Ha ennek alapjan is hallaska-
rosodottnak bizonyul a csecsemd, genetikai vizsgalat
sziikséges, mivel a velesziiletett hallascsokkenések jelen-
tds része 0roklods. Az elmult 10-15 évben a genetikai
vizsgalomoédszerek fejlédésével mutattdk ki a Connexin
26, 30, 31 gén jelentdségét az 6roklédo, nem szimptomas
nagyothallasok esetében. Amennyiben ezen gének karoso-
dasa kimutathato, a csecsemo biztosan nagyothall6. Ez le-
hetévé teszi a hallasrehabilitacio korai elkezdését, és meg-
kiméli a csecsemoOt a tovabbi vizsgalatoktol. A korszerii
rehabilitdcio elsé 1épcsdben nagyteljesitményti halloké-
szililékkel torténd ellatast, a késébbiekben — lehetdleg
1,5-2 éves kor kozott — a cochlearis implantdciot jelenti.
Ez utébbinal a belsd fiilbe juttatott elektrodaval kdzvetle-
niil ingereljiik a halldideg végkésziilékeket, potolvan a ka-
rosodott szérsejtek miikddését. Igy biztosithatd az egyéb-
ként siiket gyermek normalis beszédfejlddése, nem szige-
telddik el hallo tarsaitol, normal 6vodaba, iskolaba jarhat.

A fiil gyulladasos megbetegedései

A fiil betegségei koziil a kovetkezd gyakori probléma a
fiilfajas, amit a leggyakrabban a fiil gyulladasos megbe-
tegedései okoznak. Gyakran nehéz megitélni nyiigds cse-
csemok, kisdedek esetén, hogy a nyligosség hatterében
fennall-e fiilbetegség (tragus érzékenység, szopasnal je-
lentkez6 fajdalom)? Nemegyszer megtévesztd a fogzas-
nal, vagy torokgyulladasnal jelentkezd fiilbe sugarzo faj-
dalom. De fontos kiemelni, hogy a fiilgyulladasok nem
minden esetben okoznak fajdalmat, igy felismerésiik sok-
szor nehéz. Ez késleltetheti az adekvat kezelés megkezdé-
sét, veszélyezteti a maradéktalan gyogyulast. Ezért lenne
nagyon fontos az otoszkopos vizsgalat minél alaposabb el-
sajatitasa. Ismerniink kell azonban mind a vizsgalomod-
szer (a cerumen eltavolitasat nem teszi lehetdvé), mind a
sajat korlatainkat (elegend6 tapasztalat hianya). Szamta-
lan kérdés, amellyel a gyermekorvos nap mint nap tobb-
szOr is szembetalalja magat. Nézziik, milyen gyulladasok
jonnek szoba, ezeknek mi a tlinettana, kezelése.

A hallojarat gyulladasa (otitis externa)

Kialakulhat gombas, vagy bakterialis fertdzés talajan.
A gombas hallojarat gyulladas fajdalmat nem okoz, in-
kabb viszket, nedvezhet. Csecsemokorban is eléfordul,
kellemetlen szagi nedvedzést , flilfolyast” észleliink. Haj-
lamosit ra a sziik, nem szell6z6 halldjarat, mely nehezen
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tud kiszaradni. Kezelése a gondos kitisztitas, Betadin olda-
tos fert6tlenités, stilyosabb esetben helyi kezelés gyogy-
szeres tamponnal. Ezt szakorvos végezze, egyrészt a sérii-
1és elkeriilése, masrészt a dobhartyakép megitélése miatt,
hogy biztosan kizérhat6 legyen az esetleges kozépfiilgyul-
ladas.

Nagyobb gyermeknél a gombas fert6zés ritkabb, a sze-
gényes tiinetek miatt kevésbé fordulnak orvoshoz. A visz-
ketés miatti vakaras azonban gyakran bakterialis fert6zést
indithat el, amely igen f4jdalmas. Nyari iddszakban a nem
megfeleld tisztasagu vizekben torténd fiirdézés is fajdal-
mas bakterialis hallojarat-gyulladast okozhat. Erre jel-
lemzd a tragus érintésekor jelentkezd nagyfoku fiilfdjas.
Ilyenkor a halldjarat jelentds besziikiilhet. Kezelésében
csak nagyon enyhe esetben elegendé az antibiotikum tar-
talmu fiilcsepp. Fontos a hallojarati valadék szakorvos al-
tal végzett alapos kitakaritésa (4ltaldban szivéoval), a hallo-
jarati ham fert6tlenitd oldatos ecsetelése (pl. Betadinnal),
¢és a hallojarat gyogyszeres tamponalasa. Sulyosabb eset-
ben szisztémas antibiotikum adasa is szobajon.

A dobhartya gyulladasa (myringitis)

Inkabb 4-5 éves kortol fordul el6 virusfert6zés talajan.

Hirtelen kezdet, igen erds fiilfajdalom jellemzi, az ese-
tek legnagyobb részében magas lazzal. A diagndzist a
dobhartyakép alapjan allitjuk fel, melynél a vékony, ere-
zett dobhartyarol eléboltosuld egy vagy tobb, kisebb-na-
gyobb holyagokat lathatunk. Ennek bennéke altalaban viz-
szerll, néha véres-savos. Ezen holyagok megnyitdsa nem
sziikséges, spontan kiiiriilnek, kevés savos-véres valadé-
kozast okozva. Annak ellenére, hogy virusos megbetege-
désnek tekintjiik, antibiotikum adasa mégis javasolt, mivel
nagyon gyakran kialakul mellette gennyes kozépfilgyul-
ladas. Emiatt ismételt fiilészeti vizsgélat is indokolt.

A kozépfiil gyulladasa (otitis media)

Az ¢el6z06 betegségekhez viszonyitva 1ényegesen gya-
koribb. Eléfordulasa altalaban 6szi-téli honapokra tehetd.
Sokszor a kozosségbe keriilést kovetden jelenik meg.
Egyes felmérések szerint 6 éves korig a gyermekek leg-
alabb 50%-a atesik a kozépfiilgyulladasok valamely for-
majan. Melyek ezek a formak?

Az akut kozépfiilgyulladas (otitis media acuta —
OMA) a dobiiregi valadék megjelenésével (fiilfajas), és
altalanos tiinetekkel (rossz kozérzet, esetek kb. 50%-ban
laz, hanyas) jar6 megbetegedés. A valadék eleinte savos
majd gennyes. 6-7 honapos kor el6tt ritka, de gondolnunk
kell ra 1azas infekciok, elmaradt sulygyarapodas, elhuzodo
natha esetén. Leggyakoribb kisded- és kisgyermek kor-
ban, majd 5-6 éves kor utan eléfordulasa csokken. Altala-
ban fiilfajassal, idonként igen heves fajdalommal kezd6-
dik. Csecsemdknél jellemz0, ha a baba a szopas megkez-
désénél nyligds lesz, a mellbimbodt ismételten elengedi.
Ebben a korban még a tragus nyomasérzékenysége is fel-
keltheti a gyanut a kozépfiil gyulladasara, de hianya azt
nem zarja ki! A diagndzist a dobhartyakép biztositja. En-
nek megitélése részben tiszta halljaratot, részben kelld
gyakorlatot igényel, igy sziikség lehet fiil-orr-gégész szak-
orvos kozremikodésére is. Kezelése enyhébb, kezdodo
kozépfiilgyulladasnal (savos valadék), jo altalanos allapot
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mellett nem igényel feltétleniil antibiotikumot. A folyamat
szoros kovetése, a fultiikri kép valtozasanak megitélése
azonban sziikséges. El6rehaladottabb esetekben antibioti-
kum adasa javasolt. Stlyosabb, gennyes formanal, amikor
a dobiiregi valadék eléboltositja a dobhartyat, sziikséges a
paracentézis, és antibiotikum adasa. Az elsének valasztan-
do antibiotikum azon tapasztalatokon alapszik, mely kor-
okozok tenyésznek ki leggyakrabban a dobiiregi valadék-
bol. Ezek a kovetkezdk: S. pmeumoniae (~30%); H.
influenzae (~20%), M. catarrhalis (~20%). Nemzetkozi
terapids ajanlas — szovoédménymentes esetekben — az
amoxicillin. Hazai gyakorlatban elterjedt az amoxicillin-
klavulansav adasa, tekintettel a Pneumococcus penicillin-
nel szemben jelentkez6 masodlagos érzékenységesokke-
nésére és a Gram-negativ korokozok (H. influenzae, M.
catarrhalis) gyakori béta-laktamaz-pozitivitasara. A keze-
lés id6tartama altalaban 7-10 nap, amit a dobhartyakép
valtozasa alapjan dontiink el. Nem ritka recidiv vagy elhu-
z0d6 kozépfiilgyulladasoknal az ennél hosszabb, 10-14
napos kezelés sem. Gyakori gennyes kozépfiilgyulladas-
nal jotékony hatasu a megeldzésben a kronikusan gyulladt
orrmandula eltdvolitdsa.

A kozépfiilgyulladds mésik — gyermekkorban taldn
még gyakoribb — formaja a kronikus savés kozépfiilgyul-
ladas (otitis media efftizioval — OME). Kialakulasa tii-
netszegény, ezért a diagnozis felallitasa sokszor késik.
Eléfordul, hogy az akut kozépfiilgyulladas gyogyulasa
nem teljes, mintegy ,,maradvanyallapotként” savos/nya-
kos valadék marad vissza a dobiiregben. Ezért fontos az
akut kozépfiilgyulladas gyogyulasat addig nyomon kdvet-
ni, amig a dobiireg ismét 1égtartd lesz. A savos kozépfiil-
gyulladas fajdalommal nem jar. Kisebb gyermek esetleg
piszkalja a fiilét, belenyulkal, huzogatja. Hallasa az érin-
tett oldalon rosszabb, de ha a folyamat csak egyoldali, ezt
alig lehet észrevenni. Kétoldali savos kozépfiilgyulladas-
nal a kisfoku hallascsokkenés ugyan fennall, ennek ellené-
re gyakran csak a hallasszlirésen (6vodaban kételezéen 3
és 6 éves korban), vagy egyéb panaszok miatti fiilészeti
vizsgalaton mintegy véletleniil keriil felismerésre. A szii-
16k nem tulajdonitanak jelentdséget gyermekiik figyel-
metlenségének. Sokszor halljuk hogy ,,azt gondoltam csak
elmélyiilten jatszik”, vagy ,,szelektiv a hallasa”. El6fordul,
hogy az addig megszokott viselkedés megvaltozasa hiv-
hatja fel a figyelmet a kisfokt vezetéses hallascsokkenésre
(a gyerek visszahuzodova, esetleg agresszivva valik).
Ilyen esetekben mindenképpen fiilészeti vizsgalat sziiksé-
ges, a tympanometrias vizsgalattal (dobliregi nyomasmé-
rés) ez jol kimutathat6 és nyomon kévethetd. Kezelése az
esetek donto tobbségében antibiotikumot nem igényel, de
sziikséges a hurutos allapot megsziintetése, a flilkiirt mi-
kddésének biztositasa (orrcseppezés). Az esetek nagy ré-
szében spontan javulas is varhatd. Amennyiben a dobiiregi
valadék 2-3 honapon til is jelen van, ennek eltavolitasa al-
tatasban torténd paracentesissel és dobiiregi szivassal ja-
vasolt. Gyakorlatunkban jol bevalt ilyen esetekben az orr-
mandula egyidejt eltavolitasa is, mivel feltételezhetden
annak kronikus gyulladasa (€s nem elsdsorban a megna-
gyobbodasa!) tartja fenn a folyamatot, és hajlamositana az
ismételt kijuldsra. Tapasztalatunk szerint ez a beavatko-
zas az esetek legnagyobb részében teljes gyogyulast ered-
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ményez (Iégtartd dobiireg, a hurutos epizddok, kozépfiil
folyamatok jelentds csokkenése, megsziinése). Ventillaci-
0s tubus (gromet) betiltetése akkor sziikséges, ha az el6z6
beavatkozasok nem hoztak meg a vart eredményt.

Osszefoglalva: a fiilfajds hitterében leggyakrabban az
akut kozépfiilgyulladds, majd a dobhartya virusos gyul-
ladasa (myringitis bullosa), ¢s a bakteridlis halldjarat-
gyulladas allhat. Fiilbe sugdrzo fajdalom Iéphet fel fog-
zasnal, torok- és mandulagyulladasnal, valamint mandula-
miitét utdn.

Az orr- és mellékiiregek gyulladasa

Az orr- és mellékiiregek gyulladasa szintén gyakori az
Oszi-téli honapokban. Csecsemdknél ritka, kisded kortol
egyre gyakoribb, foleg a kdzosségbe jard gyermekeknél.
Leggyakrabban virusfertézésként indul (kdzonséges nat-
ha), majd az esetek egy részében bakteridlisan feliilferto-
z6dik a folyamat, és kialakul a bakterialis rhinitis, rhino-
sinusitis. A leggyakoribb korokozok a kozépfiilgyulladas-
hoz hasonldéan a S. pneumoniae, H. influenzae, M.
catarrhalis.

Jellemzo az elhtizodd gennyes orrfolyas, orrdugulas,
hurutos kohogés. Korismézése a klinikai kép alapjan torté-
nik, és nem ajanlott az orrmellékiireg rontgen- vagy CT-
vizsgalat. Ez utobbira csak szovédmény- vagy nem
gyogyuld esetekben van sziikség. Kezelése eleinte orr-
cseppezés, orrszivas, de sulyosabb, illetve elhtizodo eset-
ben antibiotikum adasa javasolt az akut gennyes kozépfiil-
gyulladashoz hasonldan, de hosszabb ideig (10-14 nap,
esetleg 2-3 hét). Gyors javulas, tiinetmentesség esetén is
javasolt a tiinetek megsziinése utan még 5-7 napig fenntar-
tani a kezelést, a visszaesés kivédésére. Gyakori, elhtizodo
gennyes orrfolyas, ¢s az ehhez szinte mindig csatlakozo
hurutos k6hogés (sinobronchitis) hatterében leggyakrab-
ban — a kozépfiilgyulladasokhoz hasonléan — az orrman-
dula kronikus gyulladasa &ll. gy annak eltavolitisa
(adenotomia) ezen esetekben is jelentds javulashoz vezet.

Gyermekkorban az arciireg- ¢s rostasejtgyulladas
(ethmoiditis) szovodményeként 1éphet fel a cellulitis
orbitae. Szemkoriili lob, oedema, a belsé szemzug erds
nyomasérzékenysége jellemzi. Kezelése vénas antibioti-
kum, kiegészitve helyi kezeléssel — orrnyéalkahartya
oedema csokkentése, valadék eltavolitasa szivassal, nem
javuld esetekben a rostasejtek miitéti megnyitasa.

Az orrmandulamiitét (adenotomia) indikacioi: ez is
gyakori kérdés, mikor sziikséges az adenotomia. Az elején
leszogezhetjiik, hogy gyakoribb indikécid az alland6 huru-
tos allapot, kdzépfiilgyulladasok, vezetéses hallascsokke-
nés mint az orrlégzési gatlas. Igaz azonban, hogy a kroni-
kus orrmandula-gyulladas az esetek egy részében annak
megnagyobbodasaval is jar. De a kdzepes vagy kisebb mé-
retli orrmandula is lehet kronikusan gyulladt, és eltavolita-
sa utan jelentdsen csokkennek, esetleg megsz{innek a hu-
rutok, fiilpanaszok. Ezt 1atjuk a ,,visszandtt” és ismételten
hurutos panaszokat okozé orrmandula eltavolitasa utan is.
Az orrmandulamiitétet szigora indikacio esetén mar cse-
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csemOknél is elvégezhetjiik. Ez az adekvat kezelés ellené-
re is elhuzdodo, visszatérd gennyes kozépfiilgyulladas,
amikor 8-9 honapos korban is elvégezhet az adenotomia,
és nagyobb valoszinliséggel elkeriilhetd a mastoidecto-
mia.
Az adenotomia indikacioi:
> visszatérd és elhizodo kozépfiilgyulladasok (8 ho-
napos kortol),
> visszatérd ¢s elhuzodo felso 1éguti hurutok (natha,
kohogeés),
» vezetéses hallascsokkenés,
» orrlégzési akadalyt képez6 megnagyobbodas.

A mandula- (torokmandula és nem garatmandula!)
miitét (tonsillectomia) indikdcioi: 1ényegesen ritkabban
van ra sziikség, mint az adenotomiara, és lényegesen tobb
fdjdalommal, gyakoribb sz6védményveszéllyel jar. Az in-
dikacio tovabb szigorodott, de minden eset egyedileg ité-
lendé meg! Az életkor kitolodott 4-5 éves kor utanra, az
évenkénti tiisz0s mandulagyulladasok szdma az tGjabb
ajanlasok szerint 2 éven keresztiil évente 4-5 alkalommal.
Ez aldl természetesen lehet kivétel — pl. gocbetegség kiala-
kulasa, lazgorcsre vald hajlam. Extrém hypertrophidnal,
mely obstruktiv alvasi apnoét okoz, 2 éves kor elétt is el-
végezheté a tonsillectomia. A tonsillak goécszerepének
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megitélés nem egyszert, kiillonb6zé szempontokat mérle-
geliink. Fontos az anamnesis — volt-e tiisz6s mandulagyul-
ladésa, ez megeldzte-e a gocbetegség kialakulasat, fellan-
golasat. Fizikalis vizsgalattal nézziik a garativek és ton-
silldk erezettségét, mozgathatosagat (heges, fixalt-e?).
Vizsgaljuk tovabba, hogy nyomasra iiriil-e genny a man-
dula szovetébdl, ebbdl mikrobiologiai vizsgalattal kimu-
tathatd-e patogén korokozo (S. pyogenes). Kronikus ton-
sillitis allhat a hatterében a bizonytalan eredetii subfeb-
rilitdsnak, faradékonysagnak, foetor ex ore-nak.
Ezek utan a tonsillectomia indikacioi:
» gyakori tiiszds mandulagyulladas,
» kronikus mandulagyulladas (fizikalis vizsgalat, te-
nyésztés),
» gocbetegség esetén amennyiben igazolhatd a
tonsillak gocszerepe,
» peritonsillaris abscessus,
» obstruktiv alvasi apnoét okozé megnagyobbodas,
» tumorgyant.

Gyermekeknél 14-16 éves korig a tonsillectomiaval
egylitt az adenotomiat is el kell végezni!

A mitét gyermekkorban kizarolag intratrachealis nar-
koézisban torténhet.
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