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Uléselnokok: Szalai Zsuzsanna, Csoma Zsanett

Ujdonsagok a dermatitis herpetiformis kapcsdn

Kdrpati Sarolta

Viéltozé vilag - uj trendek a gyermek-
bérgydgydszat teriiletén

Szalai Zsuzsanna

Az infantilis haemangiomdk kezelési és gondo-
zdsi gyakorlata: gyermekorvosi és
gyermekbdérgydgydszati teenddk

Csoma Zsanett Rendta', Dalmddy Szandra’,

Abrahdm Rita', Rézsa Tamds', Racz Katalin?,
Kemény Lajos'?

'Bérgydgydszati és Allergoldgiai Klinika, Szegedi Tudomany-
egyetem, Szeged,

?Gyermekgyogydszati Klinika és Gyermekegészségiigyi Kéz-
pont,

Szegedi Tudomdnyegyetem, Szeged,

*MTA-SZTE Dermatolégiai Kutatécsoport, Szeged

Bevezetés. Az infantilis haemangioma a leggyakoribb
csecsemd- és kisdedkori vasculdris tumor; specidlis, k-
[6nleges  klinikai  lefolydsdanak, magas spontdn
remisszids hajlamdnak koszonhetSen dltaldban nem igé-
nyel bérgydgydszati kezelést. A tumorok 10-15%-a
azonban komoly szov6dményeket okozhat, ezen utébbi
esetek specidlis kezelést és szoros utdnkovetést igényel-
nek.

Célkitizés. A szerz6k célkitlizése az volt, hogy 4 és fél
éves vizsgdlati periédus sordn feldolgozzdk a Szegedi
Tudomadnyegyetem BGrgydgydszati és Allergoldgiai Kli-
nikdjdnak Gyermekbd&rgydgydszati Osztdlydn infantilis
haemangioma miatt kezelt betegek adatait, és bemutas-
sdk a kezelést igényl6 esetek kapcsdn szerzett tapaszta-
lataikat. El6addsukban természetesen nagy hangsulyt
fektetnek az infantilis haemangiomak klinikumarél, altf-
pusairél és kezelésiikrgl rendelkezésre allé legijabb
szakmai és irodalmi adatok, terdpids protokollok ismer-
tetésére is.

Moadszer. Részletesen vizsgdltdk a csecsem&k demogra-
fiai adatait (nem, gesztdciés kor és gesztdcios sily,
perinatdlis anamnézis, édesanya terhességi kortorténe-
te), az infantilis haemangioma miatt b&rgydégydszati
szakrendelésen valé megjelenés idejét, a tumorok sza-
mdt, klinikai altipusdt és anatémiai lokalizaciéjat, a tu-
morokkal kapcsolatosan jelentkezé szévédményeket.
Ezt kovetSen részletesen elemezték a kezelés mdédjat,
id6tartamdt, eredményességét, és a gyégyszeres kezelés
sordn fellépd mellékhatdsokat.

Eredmények: A vizsgdlati periédus alatt 96 gyermeket
észleltek infantilis haemangioma diagnézissal 6sszesen
163 tumorral. 54 esetben elegend§ volt a rendszeres ob-
szervdcié, mig 42 gyermek esetén helyi vagy szisztémds
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béta-blokkol6 kezelés beallitdsa volt indokolt. A kezelt
csoportban valamennyi esetben a tumorok regressziéja
kovetkezett be, mellékhatds minddssze 6 esetben jelent-
kezett. A béta-blokkol6 kezelést igényls gyermekek &tla-
gos gesztdciés kora és gesztdcids stlya szignifikdnsan
alacsonyabb volt a kezelést nem igényl6 gyermekekéhez
képest.

Kovetkeztetések. A komplikdlt infantilis haemangiomak
kezelésében jelenleg a szisztémds propranolol kezelés
az els6vonalbeli terdpia. Eredményeink egyértelmien
megerdsitik a gyogyszer kivdlé terdpids effektusét. Jelen-
t&s probléma, hogy a gyermekek sok esetben késén ke-
rilnek a tumorok kezelésében jdrtas b&rgydgydszati
centrumokba. A korai életkorban elkezdett terdpia jelen-
tésége hangsilyozandé.

Szisztémds lupus gyermekkorban

Kinyé Agnes

Proteus szindréma kiilonleges esete

Kerekes Szilvia', Szalai Zsuzsanna?,

Csitos Agnes’®, Dobriban-Onodi-lvett?,

Varga Norbert', Almdssy Zsuzsanna',

"Heim Pdl Gyermekkérhdz, Toxikolégiai és Anyagcsere Osz-
taly

’Heim P4l Gyermekkdrhdz, Bérgydgydszati Osztaly

A Proteus-szindréma kilonb6z6 szoveteket érintd, leg-
gyakrabban a bér, a zsirszovet, a csontok, az izmok, a
vér-és nyirokerek, valamint a koézponti idegrendszer
sejtjeinek tiltengésével és a szovetek torzultsdgdval jaré
velesziiletett, de nem 6rokl6dé igen ritka rendellenes-
ség, melyetaz AKT1 génben létrejové mozaikos mutdcié
okoz. Ennek kovetkeztében a sejtciklus és a sejtnoveke-
dés szabdlyozdsdban részt vevé AKT1 fehérje tilmiiko-
dik és aktivdlédik a PI3K-AKT/PKB dtvonal, tehdt az in-
zulin receptor jeldtvitel. A kérkép nagyfoku variabilitdst
és mozaikossdgot mutat. Prevalencidja becslések szerint
1/1.000.000-1/10.000.000 koézott van, eddig hozzdve-
télegesen 120 esetet jelentettek. Az életkor elGrehalad-
tdval a vdltozatos tiinetek silyosbodnak, dltaldban korai
halédlt okozva, ezért is nagyon fontos a multidiszcipli-
ndris 6sszefogds. Prognézisa nagymértékben fligg meg-
jelenési formadjétol.

Egy 12 éves gyermek esetét mutatjuk be, aki bal arcfél-és
jobb testfél hemihypertrophidval, komplex vascularis
malformdciéval — cavernoma, congenitalis lymphoede-
ma, varicositas —, vdltozé megjelenésl bdrtinetekkel
(epidermalis segmentalis naevus, naevus flammeus,
reticularis-foltos rajzolatd halvdny erythemds macula,
hyperpigmentacié, verrucosus naevus, féloldalisagot
jelzé bértiinet) kerilt felvételre osztdlyunkra. Az obes,
felvételekor 101 kg-os nagyldnyndl madr sziletésekor
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észleltek karokon, homlokon bértiineteket. Teriileti b&r-
gyogydszaton jdrtak, kontroll vizsgdlatra nem jelentkez-
tek. Pszichomotoros fejldése sordn teststlya és magas-
sdga kortdrsaiét mindvégig meghaladta. Kivizsgdldsa
2016-ban kezd6dott meg sziil6 kérésére haziorvosdnal.

Alsé végtagi Color Doppler Ultrahang vizsgdlata sordn
mindkét oldalon a subcutan szovetek szélesebben dbrd-

zulin szintek alapjdn IGT-t (csokkent glikéz tolerancidt)
dllapitottunk meg. A fent emlitett eltérések a klinikai di-
agnosztikus kritériumoknak megfeleltek.

Az Orszdgos Klinikai és Idegtudomdnyi Intézettel ideg-
sebészeti és angiolégiai konzultdcié tortént, a caver-
noma eltdvolitdsat javasoltdk, melyet 2017 tavaszdn ter-
veznek.

zolédtak, mko. ldbszdron feliiletes varicosus véndkat ir-
tak le, a mélyvéndk dtjarhaték voltak. Lymphoscinti-
graphids vizsgdlat mko. als6 végtagon — jobb oldali do-
minancidval — csokkent tGtemd nyirokdramldst irt le.
A Szent-Istvan Kérhdz Lymphoedema Osztdlyan jobb al-
s6 végtagi gigantizmussal szovdédott, distalis tdlsdlyd
congenitalis lymphoedemdt véleményeztek. 2016 de-
cemberében Koponya MR készilt, melyen jobb oldalon
parieto-occipitalisan 3x3 cm-es cavernomdt, valamint
septum pellucidum cisztat észleltek, illetve felvetették
kordbbi vérzés lehet6ségét. Neurolégiai konzilium bal
arcfél-és jobb testfél hemihypertrophidat véleményezett,
organikus neurolégiai eltérést nem taldlt, EEG vizsgdlat
negativ volt. Osztdlyunkon végzett OGTT, valamint in-

A ,tuzestorku kolibri”- avagy egy nem
gyogyulé stomatitis torténete

Vildgos Eszter', Hanyecz Anita®, Gyulai Roland?,
Gyoémérei Csaba®, Téth Gergely', Harangi Ferenc'
'Tolna Megyei Balassa Janos Kérhdaz Gyermekosztdly,
Szekszard; ‘PTE KK Bé&rgydgydszati és Onkoderma-
tolégiai Klinika, Pécs; *PTE KK Patholégiai Intézet, Pécs

Papp Zoltan

A szulészet-n6gyogyaszat tankonyve

A néi szervezet és lélek legszebb id6szaka a varandos-
sag, mely nemcsak az apa, a csalad és a tagabb kornye-
zet figyelmét és gondoskodasat, hanem a né ésa méhen
belll fejlédé magzat(ai) egészségének ellendrzését,
megovasat, a veszélydllapotok kisz(irését és kezelését
is igényli. A szllés/szliletés eseményének a sziil6é anya
és a magzat, majd az Gjszulottjét szoptatd édesanya
harmoniaja a legfontosabb. Sokszor azonban az életta-
ni sziilés a legsulyosabb szovédményekbe csaphat at,
melyek elldtdsa a szulészet és anesztezioldgia, a mag-
zati és Ujszulott-veszélydllapotok felismerése és kezelé-
se pedig a sziilészet és a neonatoldgia feladata (peri-
natolégia). A néi szervezet meghatarozé6 szerepet kap
afajfenntartasbol,aminekkovetkeztébenavarandéssag,
a szllés, a gyermekagy és a véltozokor soran ki van téve
hormondlis ingadozasoknak, valamint lelki megproé-
baltatasoknak, nemi szerveik sokféleképpen és lénye-
gesen gyakrabban betegszenek meg fert6zésekben
és daganatokban, mint a férfiaké.

PAPP ZOLT"&N

| AsZULE}SZET‘
NécYOGYASZAT
TANKONYVE

\\ @ Semmelweis Kiadg

Oldalszam: 740 oldal
Legendus ara: 16 000 Ft

Megvasarolhato kedvezményes (Legendus) aron a Legendus
és az EOK Konyvesboltokban, illetve megrendelhet6 honlapunkrdl.

www.semmelweiskiado.hu
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Uléselnokok: Molndr Dénes, Gdrdos LdszIl6

MODY2 és MODY3 esetek a Fejér Megyei
Gyermekdiabetes Gondozébdl

Eredményes sirolimus terdpia gyermekkori
pseudomyogen hemangioendotheliomdban

Benn Orsolya

Fejér Megyei Szent Gyiorgy Egyetemi Oktaté Korhdz, Ujsziilott
— Csecsemd@ — Gyermekosztdly, Székesfehérvdr

Az 1-es tipusud diabeteses gyermekkori incidencidjanak
elmilt 30 évben észlelt meghdromszorozdéddsa, a gyer-
mekkori obesitds és kovetkezményes fokozott diabetes
kockazattal jar6 IGT, IFG, 2-es tipusu diabetes gyakorib-
ba vdldsa mellett nagy kihivdst jelent az ebbe a két f6
csoportba nem besorolhaté egyéb diabetesformadk felis-
merése. A WHO 1999-es etiolégiai alapu diabetes fel-
osztdsdban egyéb csoportba sorolt, béta-sejt mikodés
monogénes eredetl genetikai eltérésére visszavezethe-
t6, kordbban MODY ( maturity onset diabetes in youngs)
elnevezéssel illetett formdk gyakorisdga egyes leirdsok
alapjdn 1-3% a diabetes populdciéban, mig a szintén ge-
netikai eredetd neonatalis diabetes és mitokondidlis ere-
det formdk még ritkdbbak

Jelen esetbemutatdsomban egy a Fejér Megyei Gyermek-
diabetes Gondozéban észlelt glukokindz MODY2 gént
hordozé csaldd és egy HNF1a génmutdciét hordozé
MODY3 csaldd kértorténetét szeretném részletezni.
Mindkét csalddban a domindns eredet( eltérésnek meg-
felel6en tobb generdcié érintettségét észleltlink.
A MODY2 csalddban emelkedett éhgyomri vércukor-
szint, az OGTT sordn észlelt kis increment, a rossz
complience ellenére évek alig fokozédé inzulinigény,
az autoantitestek negativitdsa vetette fel a klinikai gya-
ndt, majd a genetikai vizsgdlatigazoltaa 7. kromoszéma
291. aminosav cseréjét a csaldd 3 generdciéjanak 5 tag-
jdban. A MODY3 esetben a kifejezett postprandidlis
vércukoremelkedés vetette fel az 1-es tipusd diabetes
gyandjdtaszintén inzulinkezelést alatt dll6 sztlSben, de
az alacsony normdl tartomdnyban észlelt C peptid, illet-
ve az antitestek negativitdsa terelte a gyantnkat transz-
kripcios faktor (HNF1-a ) MODY irdnydba. A klinikai di-
agnozis genetikai igazoldsa utdn az addigi inzulinkeze-
lést elhagytuk folyamatos glikézmonitorizalds mellett,
gliclazid terdpia kezdtiink, igy kvantdlt szénhidrdt tartal-
mu diétdval normdl vércukorértékeket észleltink.
Esetbemutatdsainkkal a ritka diabetesformdra szerettik
volna felhivni a figyelmet, melyekre gondolva adott eset-
ben nemcsak a vizsgdlt gyermek, hanem tovdbbi csaldd-
tagjai diabetesének besoroldsa, kezelése is valtoztatdsra
szorul.
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Gabor Krisztina Mita', Sdpi Zoltan?,
Tiszlavicz Lilla Gyérgyi', Fige Anita’,
Bereczki Csaba', Bartyik Katalin'

! Szegedi Tudomdnyegyetem, Szeged
I Sz. Patoldgiai és Kisérleti Rakkutats Intézet, Budapest

Bevezetés. A pseudomyogen hemangioendothelioma
(PMH) egy ritka, éreredetd, dltaldban jéindulatd tumor,
mérsékelten agressziv helyi terjedéssel. Kemoterdpidra
kevésbé érzékeny, kordbban a kiterjedt elvdltozdasok, te-
kintettel a nagyfoku torési hajlamra, amputdldsra kertl-
tek. Ujabb tanulmanyok igéretes eredményeket mutat-
nak mammalian target of rapamycin (mTOR)-gatlé keze-
léssel vascularis tumorokban.

Beteg. Bemutatdsra kertil egy 9 éves, PMH-s gyermek,
akinél a sebészeti beavatkozds, majd kemoterdpia elle-
nére egész végtagra kiterjeds progressziét észleltiink, a
beteg jardsképtelenné valt. A tumorsejtek tovdbbi vizs-
gdlat sordn pozitivnak bizonyultak az mTOR jelatviteli
dtvonal reguldtoraként ismert phospho-S6 proteinre.
Eredmény. Gyermekkori PMH-ban els6ként alkalmazva
az mTOR-géatl6 sirolimust szignifikdns kilinikai javulds
kovetkezett be, a gyermek 6ndlléan jar, sportol. A tera-
pia sordn mellékhatdst nem észleltiink. Kovetkeztetés:
Esetiink meger6siti a sirolimus terdpia létjogosultsdgat
gyermekkori PMH kezelésében.

Eszméletlen, idiopathids thrombocytopénias
purpurdaban szenved6 gyermek — Mi az elsé gon-
dolat és mi a valdsdg?

Nagy Péter, R6zsai Barnabds, Vojcek Agnes,
Nagy Arnold, Diith Adrienn, Mosdési Bernadett
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Egy 17 éves ismert kréonikus idiopathids trombocito-
penids purpurdban szenvedd, N-plate kezelésben része-
stil6 nagyldny kértorténetét szeretnénk bemutatni, akit
OMSz szdllitott Klinikdnk Intenziv osztdlydra, GCS:
2-2-1 stdtuszban. Felvétele napjdn otthondban reggel
sztil6k eszméletlen dllapotban taldltak. MentSk kiérke-
zésekor hypoglikemidt észleltek (2,2 mmol/l), emiatt
100 ml 10%-o0s glikéz inflizié addsdban részesitették,
azonban tudati statuszdban ezt kovet&en sem tortént ér-
demi véltozds. Tekintettel alapbetegségére intubdcio,
majd akut intracranidlis vérzést gyanitva akut koponya
CT vizsgdlat tortént, mely azonban vérzést nem igazolt.
A hozzatartozék mér felvételekor és ismételt rakérdezés-
re is tagadtdk az intoxicatio lehetdségét. Laboratériumi
vizsgdlataiban meglepd médon emelkedett trombocyta
szdmot, stlyos fokd metabolikus tipusi acidézist észlel-
tink, jelentésen megnovekedett anion gappel. Erélyes
hidraldst és bikarbondtkezelést kezdtiink. Ismeretlen
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okd, hirtelen kezd6d6 eszméletlenség hatterében in-
toxicatiét gyanitva rutin toxikolégiai vizsgdlatokat (etil-
alkohol, cannabis, barbiturate, BZD) végeztiink, melyek
azonban negativ eredményt adtak. Pdr 6rdval felvételét
kovet6en javulé neuroldégiai stdtuszdra tekintettel
extubdltuk. Ezt kovetSen konnyen ébreszthetgvé vdlt,
majd kérdésekre adekvdltan vdlaszolt, de intoxicatié le-
het&ségére utalé kérdéseinkre negativ vdlaszt kaptunk.
Meglévs tachypnoé mellett, délutdni 6rakban polyuria,
mikroszképos haematuria kezddott, mely mellett vize-
let tledékben Ca-oxalat kristdlyokat lattunk. Ezt kbvets-
en mdr célzott toxikolégiai vizsgdlatok igazoltdk egy 4l-
talunk ritkdn észlelt toxikus anyag jelenlétét, mely alap-
jan a beteg célzott kezelését megterveztiik, azonban el-
végzésére a mérgezés akkori stddiumdra, illetve a beteg
dllapotdnak spontdn javuldsdra tekintettel mdr nem ke-
ralt sor.

Az eszméletlen dllapotban érkez6 beteg mindig nagy ki-
hivds a megfelel6 diagndzis és igy a megfelel§ terdpids
terv feldllitdsa szempontjdbdl. A legtobb esetben a
heteroanamnézis, illetve a beteg mdr ismert kértorténete
tdmpont a helyes irdnyban torténé elinduldshoz, ugyan-
akkor félrevezet§ is lehet, mint ahogy ezt bemutatott
esettink is aldtdmasztja. Gyermekkorban elsgsorban in-
fekcids eredet (meningitis, sepsis), kozponti idegrend-
szeri kérfolyamat (agyvérzés, epilepszia, agynyomds-fo-
kozédds), intoxicatio, anyagcsere betegség (diabetes,
mdj-,veseelégtelenség), hypoxia (fulladds) merl fel oki
tényezgként.

Gyermekkori retroperitonealis macrocystas
lymphaticus malformacié doxycyclinnel végzett
intralokularis kezelése

Molndr Kldra', Farkas Andrds?

1 Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Kérhdz, Gyer-
meksebészeti Részleg, Székesfehérvdr,

? Pécsi Tudomdnyegyetem KK, Gyermekgyogydszati Klinika,
Gyermek Manudlis Tanszék, Pécs

Bevezetés. A lymphaticus malformdcié bar jéindulatd
elvéltozds, lokdlisan invazivvd vdlhat a kornyezg szove-
tekre, szervekre gyakorolt hatdsa révén. A jelenleg ren-
delkezésre dll6 kezelési lehetEség a sebészi kimetszés és
alternativdja, a scleroterdpia.

Esetismertetés. A 16,5 éves lany gyermek Schonlein—
Henoch-purpura géckutatdsa sordn hasi ultrahangon
észlelt, a has jobb oldaldn retroperitonealisan elhelyez-
kedd, panaszt nem okozé, 140x110x55mm nagysdgu
ciszta miatt kertlt klinikdnkra. A ciszta ultrahang vezé-
relt leszivdsa utdn hdrom egymdst kovet6 napon
intrafocalis sclerotizdlé kezelés tortént 1-1 gramm
doxycyclinnel. A sz6v6dménymentes beavatkozds hata-
sossdgdt hasi ultrahang igazolta, a gyermek panasz- és
tinetmentes.

Kévetkeztetés. 15 hénapos utdnkovetés eredménye mu-
tatja, hogy a doxycyclinnel végzett scleroterdpia bizton-
sdgos, eredményes, koltséghatékony minimdlinvaziv el-
jdrds a macrocystds hasi limphaticus malformdcio keze-
[ésében.
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Gondolunk ra? Posztprimer tuberkulézis serdii-
I6korban

Subicz Agnes, Gyérfy Agnes, Gyiiriis Eva,
Horvdth Bernadett, L6wy Tamds, Ujszaszi Eva,
Laki Istvan

Tidégydgyintézet Torokbdlint

Magyarorszdg a jdarvdnylgyi eréfeszitések eredménye-
ként ma mdr alacsony tuberkulézis fert6zottségl orszag,
de véltozatlanul fenndllnak jelentds terileti kiilonbsé-
gek, és nem csokken a gyermekkori megbetegedések szd-
ma sem. A csecsemdk és kisdedek veszélyeztetettsége
kozismert, de nincs benne a gondolkoddsunkban a ser-
dilskortél ismét emelkedd tuberkuldzis irdnti fogékony-
sdg. Kohogés, hGemelkedés, étvagytalansdg, fdradé-
konysdg — gyakori, nem jellegzetes tiinetek, nem is a thc
az elsg otlet, de elhiz6édé |égliti panaszok esetén, stag-
ndlé rontgendrnyékndl, ha a beteg korrekt kezelésre nem
javul, fel kell mertljon tuberkulézis lehet&sége. Immun-
szuppressziv kezelések, melyek jelentés kockdzati té-
nyezét jelentenek, tovdbb nehezitik a megitélést. Pedig
itt sincs masképp: a korai diagnézis a maradvdnytinet
nélkili gyégyulds feltétele.

Szerz6k osztdlyunk elmdlt éveinek anyagdbdl rovid eset-
ismertetésekkel tdmasztjdk ald a fentieket.

A 11 éves kisldny — tuberkulézis szempontjédbdl pozitiv
csalddi anamnézis ellenére—- heteken keresztil kapott
ismételten vdltott antibiotikum kezelést, mig tiinetei (el-
hizédé kohogés, idénként vérkopés, ismételt ldz, fo-
gyds, faradékonysdg), és a radioldgiai regresszié hidnya
felvetették tbc lehet&ségét. Elnydjtott gdtlészeres keze-
[és ellenére jobb oldalon mindhdrom lebenyre kiterjedd
bronchiectasia hdtrahagydsdval gyégyult.

A 14 éves lednyt még jelenleg is kezeljiik kétoldali, kiter-
jedt, mikroszképosan is pozitiv pulmondlis tuberkulozis
miatt. Magas fert6zottségli szomszédos orszdghdl érke-
zett, felvétele el6tt tobb hdziorvosi és tgyeleti rendelé-
sen is megfordult, |égliti tinetei vdltott antibiotikum ke-
zelésre nem javultak, radiolégiai eltérései nem utaltak ti-
pusos pneumonidra és a klinikummal nem is dlltak teljes
o6sszhangban, mégsem merilt fel tuberkulézis lehet&sé-
ge.

Két esetben immunszuppressziv kezelés mellett alakult
ki posztprimer tuberkulézis: a 14 éves ledny pemphigus
vulgaris miatt elhtiz6dé szteroidkezelést, a 17 éves fil
Crohn-betegség miatt TNF-alfa-gatl6 kezelést kapott. Az
immunszuppressziv kezelések elfedhetik a tiineteket és
befolydsoljdk az immundiagnosztikdt, igy tovdbb késhet
a diagndzis feldllitdsa.

Az esetismertetések kapcsdn szeretnénk felhivni a figyel-
met az elhlizédé [égiti tiinetek differencidldiagnosztika-
jdban a specifikus folyamat lehet&ségére, a korai diagno-
zis jelent6ségére, valamint a diagnosztika, a terdpia és a
kontaktgondozads legfontosabb kérdéseire.
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Hasznos tanulsagok supraventriculdris
tachycardia elldtdsa sordn

Szab6 Andrea', Kérnyei Laszl6?

" Békés Megyei Kozponti Kérhdz Pandy Kalman Tagkdrhaza,
Gyula;

? Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardioldgiai Intézet, Gyermek-
sziv Kézpont, Budapest

A pulmonalis artérids hypertonia gyégyszeres
kezelése gyermekkorban

Haraga Viktéria, Katona Marta

Szegedi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Szeged

Bevezetés. A pulmondlis artérids hypertonia (PAH) a kis-
vérkorben fellépé magas vérnyomds, amikor az arteria
pulmonalisban mért kozépnyomds nyugalomban meg-
haladja a 25 Hgmm értéket. A betegség el&forduldsa rit-
ka, elsGsorban congenitalis vitiumokhoz (CV) tarsulva
fordul el6. A gyégyszeres kezelés célja a tliinetek enyhi-
tése, a hemodinamikai paraméterek és a klinikai kimene-
tel javitdsa. A farmakoldgiai terdpia hdarom legfontosabb
gyogyszercsoportja az endothelin-receptor antago-
nistdk, a foszfodiészterdz-5 gétlék és a prosztanoidok.
Uj hatdsmechanizmusi készitményekkel tovabbi klini-
kai vizsgdlatok folynak, gyermekek esetében is.
Célkittizés. Az elmdlt években szerzett tapasztalatainkat
két beteg — stilyos CV diagnosztizdlt csecsemd, és egy
Eisenmenger-szindrémdval kezelt nagylany — kapcsdn
mutatom be.

Eredmények. 5 hénapos beteglink késén diagnosztizalt
teljes tid6véna transzpozicié miatt kertlt szfvmtétre.
Fixdl6dé sdlyos PAH miatt 8 napig inhalativ NO, majd
sildenafil és késébb bosentan folyamatos addsa vdlt
szlikségessé. A most 3,5 éves kisfiu dllapota sokat javult,
szépen fejlédik. A gyégyszerszedés sordn mellékhatdst
nem észleltiink, mdjfunkciés eltérése nem volt.

Mésik beteglink Eisenmenger-szindréma miatt csecsemd
kora éta dll kardiolégiai gondozds alatt. Szivbetegsége
késén derult ki, inoperdbilis volt. Sdlyos PAH miatt 12
éves kora 6ta bosentant szed, mely 17 éves kordig megfe-
lel6 életmindséget biztositott szamdra. Azonban
palpitdciéval, hypotonidval jaré rosszulléte, életveszé-
lyes dllapotromldsa miatt treprostinil addsa valt indo-
kolttd. A gyégyszer addsdt GYEMSZI engedély birtoka-
ban elinditottuk subcutan adagoldsra alkalmas infizids
pumpdval. A kezelés hatdsdra a beteg kordbbi panaszai
enyhtiltek, progresszid, sulyos dllapotromlds nem volt.
Asildenafil és bosentan tablettdk alkalmazdsa 1 éves kor
alatt, a treprostinil infizié pedig 18 éves kor alatt
off-label. A gydgyszerek tdmogatdsa ebben az életkor-
ban nagyrészt egyedi méltdnyossdggal finanszirozott,
egy beteg éves gyégyszerkoltsége tobb millié forint is le-
het.

Kévetkeztetés. A PAH nagyon siilyos, progressziv beteg-
ség, ahol nagyon fontos a korai diagnézis és kezelés a ki-
menetel szempontjdbdl. Mindkét esetben késén tortént a
diagnozis. A kisfiindl az életmentd szivm(tét utdn rend-
kiviil nehéz volt a beteg dllapotdnak javitdsa, gyogysze-

res kezelésének bedllitdsa. A nagyldny esetében a késgi
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diagndzis miatt csak a gyogyszeres terdpia fejlédése je-
lenthet Gj lehetGséget a kezelés, a betegség tilélése
szempontjdbol.

P1
Légiiti és nyelési panaszok hatterében dllé
vascularis ring

Fodor Hanna Agota', Anghelyi Andrea’,
Kovidts-Szabé Erzsébet', Tamds Csaba?,

Gyorfy Agnes®, Kovacs Marta', Ruszinké Viktéria'

" Petz Aladdr Megyei Oktaté Kérhdz, GySr, Magyarorszdg

? Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet, Budapest,
Magyarorszag

’ Tudégydgyintézet Torokbalint, Térékbalint, Magyarorszag

Bevezetés. A vascularis ring egy ritka érfejl6dési rendel-
lenesség, amely a trachea és/vagy az oesophagus komp-
resszidjat okozza. Prezentdcios tiinete lehet a belégzési
stridor, kohogés, kényszerfejtartds, gyakori Iégdti ferts-
zések, nyelési nehezitettség. A tiinetek miatt sokszor se-
bészeti beavatkozdsra van sziikség.

Eset. Gyermekpulmonolégiai szakambulancidn jelent
meg egy 19 hénapos kislany az étkezések alkalmaval a
negyedik-6todik falatot kovetSen jelentkez& makacs ko-
hogés, illetve visszatérg felsg 1égti hurutos megbetege-
dések, obstruktiv bronchitisek miatt. A [éguti panaszok a
hozzatdpldlas megkezdésével egy id6ben indultak. A
fent emlitett tiinetek hdtterében egy ritka éranomadlidt ta-
ldltunk. Az érgy(rd miatt az Orszagos Kardioldgiai Inté-
zetben m(téti rekonstrukcié tortént. Ezt kovetSen bron-
choscopia sordn a trachedt 60 szdzalékban, a jobb
fébronchust 80 szdzalékban besz(ikité benyomatot ész-
leltek. A gyermek panaszai mérsékl&dtek, de nem sz(in-
tek meg.

Kovetkeztetés. Az eset felhivja a figyelmet a korai felis-
merés fontossdgdra. A m(tét sem mindig jelent azonnali
megolddst, a gyermek tovdbbi szoros nyomon kovetése,
kezelése sziikséges.

P2
Ritkdn el6fordulé
2 Andersen — Taw

Kiss Judit', Sepp Rébert*, Katona Mdrta'

' SZTE Gyermekgydgydszati Klinika, Szeged, Magyarorszdg
2 SZTE Il. sz Belgydégydszati Klinika, Szeged, Magyarorszdg

%yermekkori ritmuszavar:
il szindr6mas eset bemutatasa

Az Andersen-Tawil-szindréma egy ritka, genetikai meg-
betegedés, amelynek legfontosabb klinikai tiinetei tob-
bek kozott az arrythmia, a periodikus paralysis, a facidlis
dysmorphia és skeletdlis eltérések. Az Andersen-Tawil
szindrémds esetek nagy részében igazolhaté a KCNJ2
gén mutdciéja, amely egy befelé egyenirdnyité kalium
csatorna meghatdrozé proteinrészletét kédolja. Kamrai
tachycardia esetén a hirtelen haldl veszélye megné.

El6addsomban két Andersen-Tawil-szindrémaval diag-
nosztizalt gyermek esetét mutatom be, kiemelve a mani-
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fesztdcidban jelen 1évé kulonbségeket és a diagnoszti-
kus nehézségeket.

Az elsé betegiink egy 12 éves lednygyermek ventricu-
laris extrasystole, végtaggyengeség, végtagzsibbadds mi-
att keralt kivizsgdldsra. A gydégyszeres terdpia nagyon
nehezen volt bedllithaté. A gyégyszeres kezelés mellett
a ventricularis extrasystolék szdma csokkent, azonban
az amiodaron terdpia mellékhatdsaként thyreotoxicosis
alakult ki, ezt el kellett hagyni. A nehezen kezelhet§
arrythmia, a végtagi izomgyengeség és a panaszok je-
lentkezésekor kimutathaté hypokalaemia vetették fel az
Andersen-Tawil-szindréma lehet&ségét, amelyet a ge-
netikai vizsgdlat aldtdmasztott.

A mdsodik betegiink klinikai kivizsgdldsdra 17 éves kora-
ban kerilt sor fejfdjds, gyengeségérzés és arrythmids
szivm@kodés miatt. Az EKG vizsgdlat multifocdlis ventri-
cularis extrasystolekat, kamrai tachycardidt igazolt.
Hypokalaemidt ezen betegtinknél nem tudtunk kimutat-
ni. Az enyhe fokd facidlis dysmorphia, a scoliosis és a te-
rdpidra rosszul reagdlé multifocalis ventricularis extra-
systolék miatt mertlt fel az Andersen-Tawil- szindréma
diagnézisa, amelyet a genetikai vizsgdlatok szintén ald-
tdmasztottak. A beteg csalddjdnak genetikai vizsgdlata
még folyamatban van. Mindkét beteglink implantabilis
cardioverter defibrillator vdromdnyos.

Az Andersen-Tawil-szindrémdval diagnosztizdlt esete-
ink ismertetése sordn részletesen bemutatom a diagné-
zist nehezité tényezdbket, a betegség genetikai hdtterét és
a terdpids lehet&ségeket.

P3
Cisztas fibrézis elldtasa hazinkban az az euré-
pai cisztds fibrdzis regiszter tilkkrében

Laki Istvdn
Gyermekosztdly, Tidogyogyintézet, Torékbdlint

P

A CF is egy ,index” betegség, mely min@siti egy orszdg
elldtdsdt. A nemzetiregiszterek alapjdn évente elkészils
eurdpairegiszter a hazai elldtds tiikre. Ez segit a hazai el-
latds er&sségeinek és gyengeségeinek dttekintésében és
lehet6vé teszi a fejlesztés helyes irdnyainak kijelolését.
A legfontosabb 6sszehasonlitott paramétereket vessziik
sorra. A diagnézis kori dtlagéletkor hazdnkban 2.65 év,
ami sokkal jobb az eurépai 4.08 éves dtlagndl annak el-
lenéreis, hogy nincs djszilottkori szlrés. Tehdt a korrekt
elldtdst jelenleg sem alapvetSen a késedelmes diagnézis
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gdtolja!l A betegség genetikai diagnézisdhoz 2 mutdcié
ismerete szlkséges. Az eurdpai dtlagban ez a betegek
90.41%- dban ismert, hazdnkban csak 69.57%-ban. En-
nél rosszabb csak a Romdn 50% eredmény.
Az egyik legfontosabb dllapotjelzé a FEV1 értéke. Ha-
zdnkban a 6-17 éves betegek 75%-dnak 89.5%-ndl ala-
csonyabb a FEV1-e: ez a legrosszabb eredmény. A gon-
dozottak 25%-dnak pedig 65.8%-ndl alacsonyabb ez az
érték, amivel Molddvidt kicsit megel&zzik...
A mdsik legfontosabb dllapotjelz6 a testtomegindex
(BM1), ill. annak az atlagtél valo eltérése, a z-score. Ezek
tekintetében csak Lettorszdgot és a hdbords Ukrajnat
el6zzik csak meg a 2-17 éves korcsoportban.
A -2-nél nagyobb z-scoros betegek szamdra a PEG szuk-
séges lenne: hazdnkban szdmuk tobbszo6rose az eurdpai
atlagnak!
A betegek életkildtdsai a hazaindl rosszabbak a Balka-
non és szovjet utéddllamokban, Romanidban.
Osszefoglalds. A hazai betegek harmaddban nem tisztd-
zott a genetikai diagndzis. Ez és a hazai demogréfia alap-
jan is valészintsithetd, hogy a regiszterben szerepl6k
legaldbb tizede nem CF-es. Az 6 adataik valamennyi kor-
csoport, de f6ként a felnétt statisztikai eredményeket ir-
redlisan javitjdk (FEV1), mivel az & tilélésik jobb. De
ezzel egytttis elgondolkodtatéak a rendkivil kahektizd-
[6dott betegtomeg rossz funkciondlis eredményei. Sza-
mos elldtdsszervezési |épés sziikséges ahhoz, hogy bete-
geink életmingsége és életkildtdsa javuljon.
Irodalom:

1. ECFS Patient Registry 2014

2. Magyar CF regiszter 2014
3. Magyar CF regiszter 2015

P4
Csalagiit-szoruléban a n. obturatorius

Moézes Katalin
Békés Megyei Kézponti Kérhdz, Pandy Kdlmdn Tagkorhdz
Gyermekosztdlya, Gyula

P5
Abernethy malformatio

Bo6di Piroska, Kolozsvari Edina, Somogyi Délia,
Sipos Péter

Békés Megyei Kézponti Kérhdz, Pandy Kdlmdn Tagkorhdz
Gyermekosztdlya, Gyula
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ESETISMERTETESEK

Uléselnokok: Oroszldn Gyérgy, Szabé Eva

Hypogonadismus... (8’+2’ vita)

Margavics Eva', Kiss Zsuzsanna', Ujfalusi Aniké?,
Oroszlan Gyérgy', Csdkvary Violetta'

"Markusovszky Egyetemi Oktatékérhdz, Csecsemé- és
Gyermekgyogydszati Osztaly;

*Debreceni Egyetem - Laboratériumi Medicina Intézet

Csontfdjdalom differencidldiagnosztikdja.
Amikor a betegségtél nem latjuk a beteget

Kretzer Andrds, Kadenczki Orsolya, Balla Gyorgy

Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont Gyermekgydgydszati
Intézet

Esetbemutatdsunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet az
epidermolysis bullosa és az ahhoz hasonlé krénikus
megbetegedések komplex kezelésének fontossdgdra.
A 11 éves, epidermolysis bullosa dystrophica miatt szi-
letése 6ta gondozds alatt 4ll6 fidigyermek Klinikdnkon fo-
kozédé csontfdjdalom miatt jelentkezett. A feltinGen
apathids, introvertdlt gyermek alapbetegségéhez tartozé
bértinetein, a ldbdn és kézen ldthaté pseudosyndactilid-
jan kival fajdalmas, santité jardsat, jelent&s fokd soma-
ticus retarddciojat és extrém alultdpldltsdgat észleltik. A
csontfdjdalom lehetséges okaként felmeriils leggyako-
ribb kérképek (csonttumor, csonttorés, osteomyelitis,
csonthdrtyagyulladds, novekedési fédjdalom, csontveldi
folyamatok) tobbségét konnyedén kizdrtuk laboratériu-
mi és képalkoté vizsgdlatokkal, s ezzel parhuzamosan a
tdpldlkozdsi hidnydllapot kovetkeztében kialakult csont-
ritkulds megerdsitést nyert. A kifejezetten emelkedett
gyulladdsos paramétereket a hélyagos bérsebek bakteri-
dlis feltulfert6z6dése magyardzta, ami parenterdlis anti-
biotikum kezelésre j6| reagdlt. Sziikségszerl gasztro-
enterolégiai gondozdsba vétele mellett pszichés tamo-
gatdsdt és kovetését is fontosnak tartottuk. Javaslatunkra,
bar kordbban ilyen irdnyd konzultdcié még nem volt, re-
habilitdcids szakorvosi konzilium is tortént, a mar egyre
tobb fztletben kialakult kontraktdrdk olddsa céljabdl
azonnali gyégytorna kertlt elrendelésre.

Az epidermolysis bullosa egy ritka, 6rokl6dé heterogén
betegségcsoport 6sszefoglalé neve, melyet a bér struktu-
rdlis fehérjéit érint6 mutdcié okoz. Legfébb jellemzdi a
béron, nydlkahdrtydkon megjelend hélyagos kittések,
illetve ezek szovédményei, tgy mint feltlfert6zédés,
gastrointestinalis fekélyek, stricturdk, végtag kontraktui-
rak, csontritkulds, tdpldldsi zavarok, pszichés érintett-
ség. A nemzetkozi irodalomban leirtak alapjdn ezen be-
tegek életkildtdsai nagyban fliggnek a betegség altipusa-
tél, igy a vdrhato élettartam is széles skdldn mozog. Az
élettartamot leginkdbb befolydsol6 tényezé a komplex
gondozds mindsége, kiilonos tekintettel a sebkezelésre
(sepsis megel6zés), a tdpldldsra és a laphdmrdk — mint
leggyakoribb stlyos szov6dmény — korai felismerésére.
Osszefoglaldsként elmondhatjuk, hogy egy ilyen komp-
lex betegség gondozdsa csak szoros multidiszciplindris
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egyuttmikodéssel és kovetéssel hozhat hosszd tdvd
eredményt az életmingség és varhaté élettartam tekinte-
tében. Fontos, hogy megfelel§ gyakorisdggal konzultdl-
junk és a gyermeket egészében, szocidlpedidtriai szem-
lélettel vizsgadljuk.

,S0s kiitba tesznek, onnan is kivesznek, kerék
ala tesznek, onnan is kivesznek..”

Kévér Anna’', Vojcek Agnes’, Csernus Katalin’,

Bodor Csaba®, Ottéffy Gabor'

" PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Onkohaematoldgiai
osztdly, Pécs

2 Semmelweis Egyetem, AOK, I. Sz. Patoldgiai és Kisérleti
Rédkkutato Intézet Hematopatoldgia — Molekuldris Diagnoszti-
kai Laboratériuma, Budapest

Bevezetés. A Li-Fraumeni syndroma (LFS) egy ritka,
TP53 gén mutdcidjdval jaré autoszémdlis domindns, tu-
mor predispozicids betegség, mely az aldbbi daganatos
megbetegedésekkel dllhat 6sszefliggésben: osteosarco-
ma, pre-menopausalis eml§ tumor, kézponti idegrend-
szeri daganatok, mellékvesekéreg carcinoma, lagyrész
sarcomdk, leukémidk. E tumorok leggyakrabban gyer-
mekkorban, illetve a fiatal felnGttkorban alakulnak ki, és
a tdlélsknél emelkedett rizikéval fordulhatnak eld to-
vdbbi, primer tumoros betegségek.

Esetismertetés: Beteglink egy 10 éves gyermek, aki el6-
szor 2 éves életkorban kertlt Onkolégiai osztalyunk l4-
téterébe, egy a jobb arcfélbdl kiindulé differencidlatlan
sarcoma kapcsdn. 7 éves életkorban az epipharynx-bél
kiindulé Burkitt lymphoma miatt kezeltik. 2015 &szén
infekcié mellett jelentkezé pancytopaenia kapcsdn vég-
zett csontvel8vizsgdlat myelodysplasids syndromat iga-
zolt. A gyermek allogén csontvel§ transzplantaciot ko-
vetGen komplett remisszioba kerilt.

A 3 kilonb6z6 szovettani megjelenésd primer tumoros
megbetegedés felvetette LFS lehet&ségét. A TP53 gén
mutdcié-analizise a vizsgdlt génszakaszban patogén va-
ridnst igazolt. A lelet LFS talajdn magyardzta a hdarom
malignitdst. A sztil6k szGrévizsgdlata negativ, filtestvér-
nél genetikai vizsgdlat nem tortént.

2016 6szén hasi fdjdalom, ascites, |dz és emelkedett
gyulladdsos aktivitds miatt kerult felvételre osztalyunk-
ra. Az ascites punctio cytolégiai, valamint Flow-cyto-
metrids vizsgdlata 20% éretlen myeloblast jelenlétét iga-
zolta. CsontvelGaspiratio és biopsia tortént negativ ered-
ménnyel. A lumbalpunctioval kézponti idegrendszeri
érintettség nem igazolddott. Extramedullaris myelo-
sarcoma volt diagnosztizdlhaté. A tervezett kurativ ke-
moterdpids blokk megkezdése el6tt észlelt normdlis ve-
sefunkciés értékek a terdpia mellett romldst mutattak,
igy annak csak 20%-dt tudtuk megadni. Mivel remissziot
ez alapjdn nem tudtunk elérni, kezelését palliativ terdpi-
dra kényszerultunk véltani.
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Konklizio. Gyermekkorban, vagy fiatal felnéttkorban
eléforduld, tipusos szovettani megjelenésd, tobbszoro-
sen kialakulé tumoros betegségek kapcsdn a LFS lehets-
sége valdészinl. A TP53 gén mutdcié-analizise pedig fel-
tételezéstinket megerGsitheti. Jelenleg nincs egységes
kovetési protokoll, mellyel megel6zhet§ lenne egy po-
tencidlis, kovetkezs tumor kialakuldsa. A csalad sz(ré-
se, és a tervezett tovdbbi gyermekek prenatdlis vizsgdla-
ta azonban segithet a megfelel6 dontések meghozatald-

ban.

A ,katolikus kéménysepré” esete, avagy ritka
neurolégiai kérképek egyetlen betegbhen

Foldhazi Gyﬁrg?li', Bereg Edit', Varga Edina®,
Bereczki Csaba

! Szegedi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Szeged;

? Szegedi Tudomdnyegyetem Neuroldgiai Klinika, Szeged

Bevezetés. A papillaris glioneuralis tumor (PGNT) egy
dltaldban benignus és supratentorialis lokalizdciéju, jol
kortlhatdrolt 1ézi6, 2015-ig mindossze 68 esetet kozol-
tek. A myasthenia gravis (MG) egy autoimmun betegség,
amelyben a neuromuscularis junctio (NMJ) kdrosoddsat
a postsynapticus acetilkolin receptor (AChR) ellenes el-
lenanyagok vagy egyéb, a NMJ és az izom ellenes ellen-
anyagok okozzdk. Prevalencidja 20/100000-re tehets,
melynek 10%-a jelentkezik juvenilis korban.
Esetismertetés. A 10 éves filigyermeket grand mal epilep-
szids rohamot kovet&en szdllitottak Klinikdnkra. Akut
koponya MR-vizsgdlaton jobb oldalon a frontalis le-
benyben térszlkits folyamat dbrazolddott, a szovettan
papillaris glioneuralis tumort igazolt (WHO grade 1.). 3
év elteltével dysarthria, dysphagia, fasciculatio, ,furcsa
mosolygds” panaszok miatt kezdtik vizsgdlni: a tumor-
recidivdt a kontroll koponya MR vizsgdlattal kizdrtuk. A
repetitiv idegingerléses vizsgdlat, majd az emelkedett
AchR ellenes antitest titer megemelkedése a myasthenia
gravis diagnoézisdt megerdsitette.

Osszefoglalds. A PNGT m(téti eltdvolitdsa utdn, a MG
megfelelen bedllitott gyégyszeres kezelése mellett be-
tegtinknek jo életmindséget biztosithatunk. Ehhez azon-
ban sziikség volt arra, hogy a diagnézisokat idében feldl-
Iitsuk: az els6 tinetet kdvetSen a tumorresectiora 1 ho-
napon belil sor kertilt. A myasthenia gravis kezeléséig 2
hénap telt el a kivizsgdldasok kezdetétsl. A ritka betegsé-
gek legf6bb jellemz6je, hogy ritkdn jelentkeznek, de al-
kalmanként gondolni kell rdjuk, a diagnézis minél ko-
rdbbi és minél pontosabb feldllitdsa érdekében.

CHARGE szindréma - udjratoltve

Kolldr Szonja, Kocsis Istvdn

Semmelweis Egyetem, Il. sz. Sziilészeti és N6gyogydszati Kli-
nika, Budapest

A CHARGE - szerzGi nevén Hall-Hittner-szindréma tiz-
ezer szllésbél egyszer fordul el6. A ,CHARGE” angol
eredet( akronim, mely a szindrémadra jellemzé eltérése-

ket foglalja magdban: Coloboma, Heart anomalies,
Artesia of choanae, Retardation, Genital defects, Ear
anomalies or deafness. A betegség genetikai hdttere is-
mert ugyan, de az esetek 30%-dban az érintett CHD 7
gén mutdciéja nem mutathato ki, a diagnézis a klinikai
tinetek alapjan felallithaté.

Esetismertetés. Beteglink Devic-szindrémds édesanya
[1/1 spontdn fogant vdranddéssdgdnak 40. hetében csa-
szdrmetszés sordn sziiletett. SziulGszobai elldtdsakor a
dyspnoes Udjszilott orrjdratait Apgar szerint szonddzni
nem tudtuk. A kétoldali choanalis atresidt CT vizsgdlat
igazolta. Mdsodik életnapjdn jelentkez§ szivzoreje hat-
terében subaorticus ventricularis septum defectus -
Fallot-varidns igazolédott. BERA médszerrel végzett hal-
ldsszirése egyik oldalon sem regisztrdlt reakciot. Szemé-
szeti vizsgdlata sordn kétoldali coloboma dbrdzolédott.
Noha a jellemzé morfolégiai eltérések egyértelmien
meghatdroztdk a CHARGE szindrémat, a genetikai hétte-
ret nem sikertilt azonositani. Beteglink choanalis atresia
mitéte otnapos életkorban megtortént. Rekonstrukcids
szivm(téten 17 hénapos kordban esett dt. A kordn felis-
mert stlyosan hallds- és ldtdssérilt djszulottnél komplex
fejlesztés indult. A jelenleg 20 hénapos kisldnynadl a hal-
lds és latds rehabilitdcidja zajlik. Esetismertetésiink kap-
csan bemutatjuk, mi tortént az elmdlt 20 hénap sordn. A
korai fejlesztést szeretnénk hangsilyozni, melynek ko-
szonhetSen betegiink jelenlegi dllapota feltiImdilja a kez-
detekkor jésolt progndzist.

Poszterior reverzibilis encephalopathia
szindroma - irodalmi dttekintés egy eset

Jurdi Didna', Jakab Ddniel', Siimegi Viktéria',
Csomor Angéla®, Bereczki Csaba’

" SZTE Gyermekgydgydszati Klinika, Szeged
? Affidea Magyarorszdg, Szeged

Bevezetés. A 8 éves filigyermek terdpia rezisztens
membranoproliferativ glomerulonephritis miatt része-
stilt  klinikdnkon nagy ddézisd immunszupressziv
(methylprednisolon, mycophenolat mofetil) és terdpids
plazmaferezis kezelésben.

Megfigyelése sordn hirtelen kezdet( beszédzavar, vizua-
lis hallucindciék, szemfixdlds és generalizdlt konvulziv
rosszullét jelentkezett.

A klinikai tiinetek, a koponya MRI, valamint a kockdzati
tényez6k jelenléte poszterior reverzibilis encephalo-
pathia szindréma (PRES) fenndlldsa mellett széltak.
Hattér. A PRES egy gyermekkorban ritkdan leirt kliniko-
radiolégiai entitds, amely klinikailag tudatzavarral, fej-
fdjdssal, konvulzidval és latdszavarral jar egyitt. Radio-
l6giailag tipusos jel a kétoldali, hdtsé parietdlis és
occipitdlis lebeny tilsdllyal megjelend vasogén 6déma a
fehérdllomdnyi régiéban, mely ritkdn tempordlisan és
frontdlisan is megjelenhet.

Hajlamosité tényezéként leggyakrabban a hirtelen je-
lentkez6 vérnyomads emelkedés, autoimmun betegségek,
immunszupressziv gyégyszerek alkalmazdsa, vesekdro-
sodds dllnak a hattérben.

A PRES patomechanizmusa mdig vitatott. A hiperten-
zio/hiperperfizié, valamint a vasokonstrikcié/hipo-
perfizié elméletek a hypertenzié kéroki szerepét hang-
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stilyozzdk. Bdr magas vérnyomds a PRES legtobb eseté-
ben jelen van, PRES normotenzids esetekben is kialakul-
hat. Az endotelidlis hipotézis szerint az immunrendszer
aktivdciéja  kovetkeztében  kialakulé  endotelidlis
diszfunkcié és vér-agy gat kdrosodds lehet a {6 mecha-
nizmus az agyddéma és a klinikai ttinetek kialakuldsa-
ban.

A kérkép dltaldban j6 progndzisd, de amennyiben a di-
agnozis és a kezelés elkezdése késik, a betegség neuro-
I6giai maradvdnytinetekkel gyégyul, akdr haldllal is
végzd&dhet.

Vesetranszplantaciét kovetden gyors novekedés-
nek indulé maxillaris térfoglalas

Kvarik Timea', Lakatos Orsolya1, Hartmann Agnes’,
Hernddi Gabriella?, Biki Andras®, Piski Zalan®,
Kereskai Ldszl6®, Kajtdr Béla®, Decsi Tamads'

" Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kézpont, Gyermekgydgyd-
szati Klinika, Pécs, Magyarorszdg

? Pécsi Diagnosztikai Kézpont, Pécs, Magyarorszag

? Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kézpont, Idegsebészeti
Klinika, Pécs, Magyarorszag

* Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kézpont, Fiil - Orr - Gégé-
szeti és Fej - Nyaksebészeti Klinika, Pécs, Magyarorszdg

’ Pécsi Tudomanyegyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Kar,
Pathologiai Intézet, Pécs, Magyarorszdg

A tartés hypocalcaemia miatt kalcimimetikum kezelést
nem tudtunk alkalmazni. A késébbiekben diagnosztizalt
két mellékpajzsmirigy adenoma eltdvolitdsa a szul&i be-
leegyezés hidnydban nem valésult meg.

A krénikus veseelégtelen betegeknél kialakulé barna tu-
morok ritkdn agressziv novekedést mutathatnak lokali-
san. A szovettani diagnézis nehézsége miatt mindig fel-
mertl a malignitds (éridssejtes tumor, osteosarcoma) le-
hetdsége is. Az esetek tobbségében a hormonilis stdtusz
rendez6dése az elvdltozds regressziéjdhoz vezet. Ese-
tinkben a vesetranszplantdcid, illetve az akut rejekcié
kapcsdn alkalmazott nagy dézisd immunszupressziv ke-
zelés jdtszhatott szerepet a barna tumor agressziv
novekedésében.

Mitokondrialis meﬁbetegedés egy terdpidra
polirezisztens nephrosis szindroma hatterében

Lakatos Orsolya Judit', Hartmann Agnes?,

Vajda Péter', Juhdsz Zsolt', Vas Tibor®, Ivanyi Béla*,
Tory Kdlman®, Decsi Tamas'

" PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

2 PTE KK Gyermekgydgyszati Klinika, Pécs

? Klinikai Kézpont 1. Sz. Belgydgydszati Klinika és
Nephroldgiai Centrum, Pécs;

* SZTE AOK KK

Az osteitis fibrosa cystica, vagy mds néven ,barna tu-
mor” egy lyticus, fokdlis csontelvdltozds, mely a hosszan
tarté, primer, szekunder vagy tercier hyperparathyreosis
kovetkeztében alakulhat ki. Jellemzdé ra a lokalis nove-
kedés, melyet a fokozott osteoclast aktivitds dltal az
emelkedett szérum parathormon (PTH) szint tarthat fent.
Leggyakrabban a bordédk, a medence és a hosszu cséves
csontok érintettek. Krénikus veseelégtelenségben szen-
vedd betegeknél a barna tumor a csontdystrophia egyik
extrém megjelenési formdja lehet, melynek craniofaci-
alis lokalizdciéja, féként gyermekkorban, ritkasdgnak
szamit.

A hétsé urethrabillenty( talajdn, csecsemékora 6ta kré-
nikus veseelégtelen, mdsfél éves életkoratél vesepétlo
kezelésben részesiil§ kilenc éves gyermeknél cadaver
donor vesetranszplantdcié tortént. A vesetranszplan-
tdciot kovetSen, egy koponya MRI vizsgdlat melléklele-
teként kertlt felismerésre a bal sinus maxillarisban lévg,
addig klinikai tlinetet nem okozé, térfoglalé elvéltozds,
melyet barna tumornak véleményeztek. A j6 graft funk-
cié mellett a gyermek serum PTH szintje jelent8sen, ko-
zel az egy tizedére csokkent. Ennek ellenére a térfoglalds
egy hénap alatt jelent§s novekedésnek indult, betort az
orbitdba, a n. opticust dislocalta, ezért radikdlis tumor
eltavolitdsra kertlt sor. Bar az elsédleges endoszképos
mintavételbdl tortént histopathologiai vizsgdlat is a bar-
na tumor diagndzisdt erGsitette meg, az eltdvolitott
csonttumor teljes szovettani feldolgozdsa sordn az
osteosarcoma diagndzisa is felmertlt. Az ismételt
pathologiai konzultdcié azonban a malignitdst végul ki-
zarta.

Betegtinknél a krénikus veseelégtelenség mellett kiala-
kult, konzervativ kezelésre nem javulé hyperpara-
thyreosis tobb éve ismert volt. Ennek kovetkezménye-
ként mdr szdmos silyos csontdeformitds is kialakult.
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Ajelenleg hét és fél éves lednygyermeknél 2015. novem-
berben szteroid rezisztens nephrosis syndroma miatt
vesebiopszia tortént. A szovettani vizsgdlat focalis
segmentalis glomerulosclersist (FSGS) igazolt. A FSGS
mellett a gyermeknél kordbban felismerésre kertlt és ke-
zelt extrarenalis manifesztaciék (sensorineuralis hallds-
csokkenés, hypothyreosis) mellett felmertlt a mito-
kondridlis betegség gyantja. Az FSGS és az idegi hallds-
csokkenés alapjdn els6 korben felmerilt Koenzim-Q10
deficiencia lehetgsége. A konzekvensen emelkedett szé-
rum laktdt szintek miatt igy Koenzim-Q10 pétlast kezd-
tink. A genetikai vizsgdlat az els6 korben azonban nega-
tiv eredménnyel zdrult.

A cyclosporin, majd cyclophosphamid kezelés ellenére
a proteinuria tovdbb fokozdédott, ezért a kordbbi
vesebiopszia kapcsdn nyert mintdbdl djabb kérszovetta-
ni konziliumot kértink, mely tubulointerstitialis mito-
kondriopathidnak megfelel6 képet véleményezett. Az
eredmény birtokdban a tovdbbi immunszuppressziv ke-
zeléstsl eltekintettiink.

Mindekozben a gyermeknél a proteinuria uralhatatlannd
vdlt. A terdpidra polirezisztens nephrosis syndroma szo-
védményeként a fokozott fert6zés hajlamot, a magas
vérnyomdst, a gyermek fejlédésbeli elmaraddsat lattuk,
ezért bilateralis nephrectomia elvégzését tartottuk szik-
ségesnek. Sebészeti osztdlyunkon 2017. madrciusban
mind a két, nagyméret( vesét laparoszképos tton, szo-
védménymentesen eltdvolitottdk. Ezt kovetGen napon-
ként hemodializis kezelés indult, majd fokozatosan a
CAPD kezelésre tértink dt. A tovdbbi terviink, hogy a
gyermeket a vese transzplantdciés listdra helyezziik, va-
lamint a mitokondridlis megbetegedés irdnydban egy ki-
terjesztett genetikai vizsgalatot kértink.

A szteroid rezisztens FSGS és az idegi halldscsokkenés
egylttes el6forduldsa ismert mitokondridlis eredetd



GYERMEKGYOGYASZAT 2016; 67. EVFOLYAM, 5. SZAM

cytopathidkban. A vese érintettsége sok évvel megel6z-
heti a genetikai betegség egyéb klinikai manifesztdcis-
jat. A vesekdrosodds eme formdjdnak korai felismerése
azért kulonosen fontos, hogy a beteget ne tegytik ki a
nem hatékony és gyakran toxikus immunszuppressziv
terdpidnak.

Sdrgasdg és ami mogotte van... Ne elégedj meg
az elsé vdlasszal!

Kovdcs Bernadett, Bodi Piroska, Horvath Imre,
Kovesdi J6zsef
Békés Megyei Kézponti Kérhdz Pandy Kdlmdn Tagkorhdz

Nyelészavar hatterében dll6 etiolégiai tényezdk
kisdedkortdl serdilékorig

Sarvdri Katalin, Szabé Elek, Tokodi Istvdn,
Simon Gadbor, Szabé6 Hajnalka

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhdz,
Székesfehérvdr

A nyelészavar hdtterében szamos tényez6 dllhat. Lokali-
zdcié alapjan oropharingealis, eosophagealis, eoso-
phagogastricus, valamint paraesophagealis nyelészavart
kilonithetink el. Kialakuldsi mechanizmus alapjdn
motilitds-zavarhoz illetve obstrukciéhoz tdrsulé dys-
phagidt kilonboztethetiink meg. Ezeken kivil gyermek-
korban fontos megemliteni a ldzas dllapot, infekcié mi-
att kialakulé eseteket, és emlitést érdemel a meglep&en
gyakori pszichés nyelészavar, a phagophobia is.

A diagnézis feldllitdsdban nagy szerepet jdtszik a pontos
anamnézis (pl. idegentest aspiratio), emellett laboratéri-
umi eredmények, kontrasztanyagos nyeletéses rontgen,
endoscopos és szovettani vizsgdlatok, valamint elektro-
myographia lehetnek segitségtinkre.

Fontos a kérok gyors megdllapitdsa, ezdltal a megfeleld
terdpia, id6ben torténé megkezdése. Nem kezelt nyelés-
zavar szovédményeként aspiratios pneumonia, dehyd-
ratio, fogyds alakulhat ki.

Az osztdlyunkon vizsgadlt gyermekek kozil, kilonb6z6
korosztdlybél vdlasztottunk 4 esetet, melyek ismerteté-
sével szeretnénk felhivni a figyelmet ezen fontos tiinet
sokszin( hdtterére.

Gyakori tiinet mogott rejld ritka betegség

Vida Réka', Szabé Elek', Hosszu Eva®, Benn Orsolya',
Simon Gébor', Szabé Hajnalka'

" Fejér Megyei Egyetemi Szent Gyoérgy Korhaz;

?Semmelweis Egyetem Il. szamu Gyermek Klinika

1942-ben Fuller Albright és térsai frtdk le el6sz6r hdrom
betegnél a pseudohypoparathyreosis kérképét. Megtar-
tott vesefunkcié és normdl D vitamin szint mellett csok-
kent kalcium és emelkedett foszfdt szintet tapasztaltak,
melynek hdtterében, a bélben és a vesében |év§ parat-
hormon receptorok rezisztencidja 4ll.
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Esetismertetés. ElGaddsunkban egy 9 éves specidlis ne-
velési igény( gyermek ldzas dllapotban lezajlott, ténu-
sos gorcsrohamdnak hdtterében [évé igen ritka anyag-
csere betegséget szeretnénk bemutatni. Anamnézisében
kisdedkora 6ta ismétl6d6 éjszakai ténusfokozéddsok
szerepeltek. Fél évvel észlelésiink el6tt esetenként vég-
tagzsibbaddsra panaszkodott. Felvételekor készult dlta-
l[dnos laboratériumi vizsgdlatok, majd a kiterjesztett
anyagcsere vizsgdlatok sordn pseudohypoparathyreosis
igazolédott.

Ertékelés. Esetbemutatdsunk célja ismertetni e kérkép tii-
neteit, genetikdjdt, terdpidjat, valamint az anamnézis
felvétel fontossdgdt atipusos ldzgorcs esetén. Kiegészits
vizsgdlatokkal laboratériumi eltérések tisztdzdsa sziiksé-
ges, mert hozzdsegithet az ok tisztdzdsa esetén, egy
célzott kezeléshez.

P6
Multidrog rezisztens (MDR) tuberkulézis (TBC)
gyermekkorban

Laki Istvdn, Gyé6rfy Agnes, Gyiiriis Eva,
Horvéth} Bernadett, Léwy Tamds, Simon Noémi,
Subicz Agnes, Ujszdszi Eva

Gyermekosztdly, Tiudbgyogyintézet, Torékbdlint

A 14 éves, romdn dllampolgdrsdgu fidt pulmondlis tuber-
kulézis gyandja miatt utaltdk osztdlyunkra. Kérel6zmé-
nyébdl kiemelendd, hogy 9 éves kordban mellhdrtya-
gyulladds miatt kezelték a Heim Pdl Kérhdzban, akkor
hetekig antituberkulotikus kezelést kapott. Jelenlegi fel-
vételére két honapja elhlizédo, laztalanul zajlé kohogés
miatt kertlt sor. A mellkas rtg, majd a CT felvetette tuber-
kulézis lehetségét, mivel az utébbindl aktiv thc-re uta-
[6, minden lebenyt, de f6leg a jobb fels és kozépsé le-
benyt érint6 mikronodularis elvdltozdsokat, a jobb felsé
lebenyben ketts, a nagyobbndl drendlé horgével biré ka-
vernds eltéréseket frtak le.

Felvételekor fizikdlis vizsgdlattal a tiid6 felett jobb olda-
lon a scapula mellett és el6l a clavicula alatt hallhatéak
voltak bronchitises jellegli szortyzorejek. A gyomor-
bennék és garatszivadék pozitiv direkt Koch vizsgdlata
megerGsitette az aktiv thc diagnézisat.

Négyes kombindciéban (Isonicid, rifampicin, pyrazin-
amid, ethambutol) antituberkulotikus kezelést inditot-
tunk, majd azt kévets 15. napon derilt fény arra, hogy a
kérokozé isonicid és rifampicin rezisztencidt mutat,
emiatt ezt a két szert elhagytuk, és a mdsik kett6 mellé
parenteralis levofloxacint és amikacint adtunk. Kontroll
Koch vizsgdlatok koézul a folyékony tdptalajon tenyész-
téssel tovdbbrais savdllé pdlcdkat ldttak. Mindekozben a
gyermek dllapota javuldst mutatott, kohogése csokkent,
bar fizikdlis eltérése tovdbbra is megmaradt, és a mellkas
rontgen kontroll sordn mérsékelt regresszié volt ldthaté a
megérkezett rezisztencia vizsgdlat szerint az alkalma-
zott szerek kézil mar csak egyedul fluorokinolon érzé-
kenysége dllt fenn.

Az esetfelhivja a figyelmetarra, hogy a tbc erélytelen ke-
zelése utdn évekkel MDR (csaknem XDR) tuberkulézis
megjelenésével szamolhatunk gyermekkorban is. Mind
az ilyen esetek, mind pedig a nagyobb MDR/XDR TBC
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gyakorisdgul orszdgokbdl torténd migrdcié miatt fel kell
késziilntnk ezek elldtdsdra.

P7
Autoimmun betegségek és immundeficiencidk
tarsuldsa osztdlyunk beteganyagdban

Madrton Gabriella

Borsod-Abadj-Zemplén Megyei Kézponti Kérhdz és Egyetemi
Oktatokorhdz Gyermekegészségligyi

Osztdlyunkon az 1980-as évek végén torténtek elGszor
vizsgdlatok, melyekben az immundeficiens betegekben
el6fordulé autoimmun jelenségeket vizsgaltuk.
Méra egyre egyértelm(ibbé vilik, hogy a két betegség
csoport szorosan sszefligg, ugyanannak az immunregu-
ldciés zavarnak arészei. A 2015-ben kiadott kozlemény-
ben, mely a primer immundefektusokat osztdlyozza, el-
sGsorban a genetikai elvdltozdsokat figyelembe véve, a
legtobb esetnél autoimmun tinet is szerepel.
Bemutatott esetek:

u SCID és hemolitikus anémia a posttranszplantdci-
6s id6szakban
Agammaglobulinémia és autoimmun hepatitis
Agammaglobulinémia és iztileti gyulladds
CVID és diabetes
CVID és ITP
CVID és ITP, AIHA,M. Crohn
Ezek az esetek azért érdemelnek figyelmet, mert tobb be-
tegnél az autoimmun betegség volt az elsédleges, az im-
munhidnyos dllapotra jellemzé klasszikus fert6zések
megjelenése el6tt .
A fenti esetekben primer immundefektus tdrsult auto-
immun betegséggel.
A leukémidk kezelése sordn a kemoterdpia valt ki dtme-
neti, szekunder immundefektust. Betegtinknél ALL fenn-
tarté kezelése alatt jelentkezett szisztémds tipusud JIA,
ami az ALL recidiva lehet&sége miatt okozott diagnoszti-
kus nehézséget . Steroid és etanercept kezelést igényelt.
8 éve terdpia nélkul tiinetmentes.
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P8

A biolégiai terdpia lehetdségei és hatékonysdga
juvenilis rheumatoid arthritis kezelése sordn
Horvath Giabor, Mosddési Bernadett

PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika

A juvenilis idiopathids arthritis (JIA) heterogén kérképek
gyGjténeve. Olyan krénikus izuleti gyulladdssal jaré be-
tegségek tartoznak ide, amelyeknek oka ismeretlen, leg-
aldbb 6 hete fenndllnak, és 16 éves életkor el6tt kezdéd-
nek. A betegek kézel negyede a hagyomdnyosan alkal-
mazott DMARD (Disease-modifying antirheumatic drug)
terdpidra rezisztens, igy a bioldgiai terdpia bevezetése
lehet indokolt.

Abioldgiaiterdpidk az elmdlt évtizedben a géntechnolé-
gia fejlédésének koszonhetSen jelentds fejlédésen men-
tek keresztil. A bioldgiai terdpia hatdsaként csokken a
gyulladdsos aktivitds, hosszi tdvon lassul az anatémiai
progresszié, valamint a synovitis okozta csontpusztulds
javuldsdhoz is hozzdjdrul. Hatdsuk methotrexattal adva
novelhetd.

Vizsgdlataink sordn a PTE Gyermekklinikdn 2011-2016
kozott biolégiai terdpidban részesils gyermekek adatait
hasonlitottuk 6ssze. TNFa antagonista kezelésben 34
gyermek részesult. Arthritis psoriatica-ban 2 gyermek
(5,9%), enthesitis asszocidlt JIA-ban 13 gyermek
(38,2%), polartikuldris JIA-ban pedig 19 gyermek
(55,9%) szenvedett. Anti-nukledris antitest (ANA) poziti-
vitds a vizsgdlt betegek 11,76%-dndl, citrulindlt peptid
(CCP) 8,8%-andl, rheuma faktor 20,6%-ban, mig
HLA-B27 pozitivitdst a betegek 44,11%-andl taldltunk.
A kimenetel értékeléséhez az Amerikai Reumatolégiai
Kollégium (ACR) javuldsi kritériumait kovettik. Vizsga-
lataink sordn az etanercepttel kezelt csoport esetén az 1.
hénap végére dtlagosan 32,9%, a 3. hénap végére 55%,
mig a 12. honap végére dtlagosan 92% javuldst észlel-
tink. Az adalimumab esetén az 1. hénap végére 39%,
mig a 3. hénap végére 61%, a 12. hénap végére 92,3%
javulds tortént. ACR szerint jelentds javuldst eredménye-
zett a biolégiai terdpia, a két szer kozott azonban szigni-
fikdns hatdsbeli kilonbséget nem taldltunk. Fontos azon-
ban megjegyezni, hogy az 6sszes vizsgdlt 34 beteg koziil
29,4% esetben a bioldgiai terdpia valtdsara volt sziikség
hatdsvesztés, vagy mellékhatds miatt.

Vizsgdlataink kiterjedtek a szisztémds JIA-ban szenvedd
betegekre is (6 gyermek). Ok intravénds tocilizumab ke-
zelésben részesiiltek. A terdpia hatékonysdgat tiikrozi,
hogy az ilyen médon kezelt 6sszes gyermeknél a terdpia
2. hénapjdban a szteroid kezelés felfliggeszthets volt. A
kezelésiik felfiggesztését kovetSen relapsust nem észlel-
tink.

Osszességében elmondhatd, hogy juvenilis idiopathias
arthritises betegeinknél alkalmazott biolégiai terdpids
készitmények hatékonynak bizonyultak.




GYERMEKGYOGYASZAT 2016; 67. EVFOLYAM, 5. SZAM

|
GASZTROENTEROLOGIA

Uléselnokok: Araté Andrds, Veres Gabor

Az ezerarcu coeliakia

Araté Andrds

I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Semmelweis Egyetem, Bu-
dapest

Kozel kétszeres javulds a diagnosztikai (portéi)
kritériumok teruletén a hazai Gyermekkori
Gyulladdsos bélbetegségek regiszterének
(HUPIR) adatai alapjdn

Veres Gabor, Miiller Katalin, Hupir Tagok®

I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Semmelweis Egyetem, Bu-
dapest

? Magyar Gyermekgasztroenteroldgiai Tdrsasdg, Budapest

Bevezetés. Az intenziv kutatdsok ellenére a krénikus
gyulladdsos bélbetegség (IBD) oka nem ismert. A gyer-
mekkori IBD incidencidja sajnos hazdankban is emelke-
dik, bar a diagnosztikai kotelez& |épések (Portéi kritériu-
mok: legyen mindig felsé endoszképia is, jussunk be a
terminalis ileumba és legyen képalkoté vizsgdlat a vé-
konybél megitélése, lehetSleg MRI) nem mindig valdsul-
nak meg.

Cél. A Magyar Gyermekgasztroenterolégiai Tdrsasdg |ét-
rehozott egy orszagos, prospektiv regisztert a gyermek-
kori IBD-vel kapcsolatban (HUPIR: Hungarian Pediatric
IBD Registry). A vizsgdlatunk célja az, hogy a HUPIR
adatai segitségével felmérjik azt, hogy a Portéi diag-
nosztikus kritériumok idében hogyan véltoztak.
Eredmények. Hazdnkban a gyermekkori IBD dtlagos
incidencidja 2007-2016 kozott 8,4/100 ezer volt. Az
incidencia ebben az idgszakban 23%-kal nétt (7/100
ezerr6l 9,1/100 ezerre). A Crohn betegség incidencidja
4,2/100 ezerr6l 5,7/100 ezerre (26%), a colitis ulcerosaé
2,1/100 ezerr6l 2,7/100 ezerre emelkedett (22%). A por-
t6i kritériumok kezdetben a betegek 27%-aban valdsul-
tak meg, ellenben 2015-ben ez az érték mar 46%-osnak
bizonyult. Az ileo-kolonoszképia gyakorisdga 51%-rdl
88%-ra-, mig a fels6 endoszképidé 51%-rél 87%-ra nétt
ezen idGszak alatt. Vékonybél képalkoté vizsgdlat a di-
agnéziskor a betegek 46%-dban tortént.

Osszefoglalds: A HUPIR adati alapjdn a diagnosztikdban
meghatdrozé portéi kritériumok teljestilése 8 év alatt ko-
zel kétszeresére nétt. A javulds multifaktoridlis, de a
prospektiv HUPIR regiszternek fontos szerepe volt eb-
ben a folyamatban. Ez irdnymutaté lehet azon orszdgok
szamdra, akik nem rendelkeznek orszdagos regiszterrel.
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HUPIR - prospektiv, orszagos lefedettségii, gyer-
mekkori gyulladdsos bélbetegség (IBD) 5 éves
kovetésénék eredményei

Miiller Katalin Eszter', Hupir Group?, Veres Gabor'
"'I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Semmelweis Egyetem,
Budapest;

? Magyar Gyermekgasztroenteroldgiai Tdrsasdg, Budapest

Bevezetés. A hazai Gyermekkori Gyulladdsos Bélbeteg-
ségek (IBD) regisztere (HUPIR) az egyetlen, orszdgos
lefedettségi, prospektiv gyulladdsos bélbetegség regisz-
ter, melyben prospektiv kovetés is megvalésul. Az aladb-
biakban a 2010-ben regisztrdlt betegek ot éves kovetésé-
nek eredményeit 6sszegezzik.

Mddszerek. A HUPIR 27 kozpont részvételével mikods
orszdgos lefedettségli, prospektiv regiszter, melybe a
Portéi Kritériumok alapjdn djonnan diagnosztizalt, 18
év alatti IBD-ben szenvedé gyermekeket vonjuk be. A re-
gisztraciéhoz minden gyermekrgl egy adatlapot tolt ki a
kezel6 gasztroenterolégus, ezt kovetSen egy kétszintd
validdldsti folyamat utdn kertlnek adataik az adatbdzis-
ba. Az adatlapon rogzitjik a demogrdfiai és antropo-
metriai adatok mellett a csalddi halmozdéddst, a bélrend-
szeren kivili érintettséget, az aktivitdsi indexeket, a la-
boratériumi eredményeket, a diagnosztikai eljardsokat
és a kezelést. A kovetéses adatlapon rogzitjik a relap-
szusok szamdt, bekovetkezé mitéteket, Gjonnan jelent-
kezé extraintesztindlis manifesztdcidkat, egyéb szovéd-
ményeket, aktudlis terdpidt, valamint az antropometriai
adatokat.

Eredmények. 2010-ben 147 gyermeket regisztrdltunk
(96 CD, 37, UC, 14 IBD-U). Az 5 éves kontroll idejére 5
gyermek (3,4%) diagndzisa lett a kovetés sordn nem IBD
(yersiniosis, lymphoma, juvenilis rheumatoid arthitis),
12 gyermek (8,1%) ttint el a gondozdk szeme elé6l, és 51
beteg (34%) kerult dt feln&tt gondozdsba. A diagnéziskor
az dtlag életkor 13,6 év volt, 77 gyermek fidi (52%). Az 5
év sordn a Crohn-betegek 46%-dandl (44/96), a colitis
ulcerosdsok 57%-dndl (21/37), az IBD-U-ként diagnosz-
tizdlt betegek 78%-dndl (11/18) regisztrdltunk relap-
szust. Biolégiai terdpidt Osszesen az 5 év alatt 21
Crohn-beteg gyermeknél alkalmaztunk (22%). Kozultk
8-an kaptdk tobb mint egy éven dt folyamatosan. A kove-
tés sordn 3 UC-s gyermek kapott biolégiai terdpidt. Az 5.
év végére 10 Crohn-beteg gyermeknél (9,5%) tortént se-
bészi beavatkozds (stoma felhelyezés, rezekcio), colitis
ulcerosds gyermeknél nem tértént mdtéti beavatkozas.
Kovetkeztetés: Ez az els6 orszdgos lefedettségli, pros-
pektiven kovetett gyermekkori IBD-s populdcié. Az adat-
feldolgozds szempontjdb6l komoly problémat jelent,
hogy a kovetett betegek jelentds része eléri a felnéttkort,
illetve kisebb részik eltlinik a gondozék szeme elél. A
tapasztalt relapszus ardny hasonlé, a sebészeti beavat-
kozdsok ritkdbbak irodalmi adatokkal 6sszevetve.
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A csecsemétdpldlas aktualitasai

Kovdcs Marta
Petz Aladdr Megyei Oktaté Kérhdz, Gydr

Az ESPGHAN 2017-es dllasfoglaldsa a csecsemdk kizd-
rélagos szoptatdsat 4-6 hénapos korig javasolja. A hoz-
zatdpldlds elkezdése nem tandcsolt 4 hénapos kor elétt,
de ezzel ne vdrakozzunk 6 hénapos életkorndl tovabb.
Tehéntejet 12 hénapos kor alatt nem szabad adni. A hoz-
zatdpldldst bdrmikor el lehet kezdeni 4 hénapos kor
utdn. A legijabb kutatdsok alapjan nincs értelme az
allergénnek tekintett kiilonb6z& tapanyagfehérjék 6 ho-
napos koron tili bevezetésének. A glutént 4-12 hénapos
korban lehet bevezetni, de a nagy mennyisében torténd
fogyasztdst kertlni kell a glutén bevezetése utdni hetek-
ben illetve csecsemékorban. A foldimogyoré allergidra
magas kockdzati csecsemdk esetén (LEAP tanulmdny-
ban definidlva: silyos ekcéma, tojds allergia vagy mind-
kett6) a foldimogyoré bevezetését 4-11 hénapos kor ko-
zott javasolt elkezdeni megfelelGen képzett szakember
segitségével, igy a foldimogyoré allergia rizikéja csok-
ken (RR 0.29 [95% C10.11-0.74],p=0.009). Egy kozel-
multban végzett szisztematikus dttekintés és meta-
analizis arra a kovetkeztetésre jutott, hogy a tojds korai
bevezetése 4 és 6 honapos kor kozott 6sszefliggést muta-
tott a tojdsallergia csokkent kockdzatdval (RR 0,56 [95%
Cl 0,36-0,87], p=0.009). Jelen hipotézis szerint az im-
muntolerancia kifejlédésének fontos részét képezheti a
korai életkorban szdjon dt torténd allergén expozicié és
moduldlé tényezéként szerepelhet az anyatejes tapldlas.
A tanulmdnyok alapjdn a hosszi szénldnci tobbszoro-
sen telitetlen zsfrsavak bevitele a vizudlis funkcidkat
kedvez@en befolydsolja. A hozzdtdpldlds megkezdése
4-6 hénapos kor kozott nem befolydsolja a novekedést
illetve az elhizdst csecsemékorban vagy kisgyermekkor-
ban, bar a 4 hénapos kor el6tti bevezetés 6sszefliggésbe
hozhaté a késébbi elhizds rizikéjdval. A magas fehérje-
bevitel novelheti a késébbi tdlsdly vagy elhizds
kockdzatdt, kiilonosen az arra hajlamos egyénekben.

Mennyi hust kell ennie egy gyermeknek, hogy ne
legyen vashidnya?

Kovidcs Gdbor

Semmelweis Egyetem Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Bu-
dapest

A gyermekkori vashidny még a fejlett vildgban is egy
szignifikdns probléma, bizonyos korcsoportokban 9-14
% az el6forduldsa. Mdsrészrél manapsdg divatosak bizo-
nyos extrém diétdk, pl. a vegdn tdpldlkozas.

Jelen 6sszefoglaléban a vashidny megel6zésének prob-
[émadjét vizsgdljuk nemzetkozi adatok alapjdn.
Bizonyos adatok alapjdn a voros his fogyasztdsa mini-
mdlis mértékben emeli a kardiovaszkuldris és daganatos
haldlozdst. Ugyanakkor a kiilonbségek kicsik, és az ajdn-
ldasok nem egyértelmdek.

Mdsrészrél a csecsemok és kisdedek kiilonosen érzéke-
nyek a vashidnyra. Mentdlis és idegrendszeri problémak
is felléphetnek ldtens vashidnyban. A vas egyik legfonto-
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sabb beviteli forrdsa pedig a hds. Egyértelmd nemzetko-
zi kozlemények bizonyitjdk, hogy a hdsbevitel korldto-
zdsa és a vegdn tdpldlkozds vashidnyhoz és egyéb kdros
élettani hatdsokhoz vezet.

Gyermekkorban kiilénosen torekedniink kell a vegyes
tdpldlkozdsra! Heti két alkalommal, max 500 g voéroshus
bevitel inkdbb el6nyds, mint kdros.

Kovetkeztetés. A hisbevitel és a vasbevitel szigoru kor-
ldtozdsa kilonosen gyermekkorban kdros lehet!

Biztonsdgos csecsemdtdpldlds — a kozosségi mé-
dia szerepe az élet elsé ezer napjdban dietetikai
szempontdl

Lukasz Rebeka Katalin', Ambrus Eva®
" GYES, Budapest;
2 TESCO-GLOBAL Aruhdzak Zrt., Szigetszentmikl6s

Kedves Olvasé! El6addsunk sordn szeretnénk megmutat-
ni, azokat a tapasztalatokat, melyeket a kozosségi olda-
lakon taldlhaté csecsemdtdpldldsal és vdranddssdggal
foglalkozé csoportokban szereztiink.
Jelenleg is tobbezres taglétszdmu csoportokat tizemelte-
tink, ahol szakért6kkel (dietetikus, gyermekorvos,
IBCLC, gyégyszerész) moderalt vdlaszokkal szeretnénk a
korrekt tdjékoztatdst megadni. Ez a tevékenység egye-
daldllé, mert a hasonlé csoportokban 90%-ban 6njelolt
tandcsaddk adjdk veszélyes és kevésbé veszélyes tand-
csaikat.
Ismertetnénk tapasztalatainkat a tdpldldsi csoportokban
tagként tapasztalt anomalidkat, a vdlaszok elemzése, ér-
tékelése alapjdn. Ezek tobbsége jelenleg is elterjedt tév-
hit, divatirdnyzat.
Dietetikusként ezek a tévhitek zavarnak, és szakembe-
rek bevondsdval szeretném ezeket eloszlatni, edukdlni a
sziil6ket. Bemutatom példdkon keresztil, hogy a laiku-
sok szuil6k oktatdsdra milyen eszkozoket haszndljunk,
milyen evidencia szintd ajdnldsokkal, gyakorlati tand-
csokkal segitsiik a tévhitek eloszlatdsdt. Fontosnak ér-
zem ebben a gyermekorvosok, védénék tdmogatdsat is,
hiszen a gyermekek elsé id6szakdban téluk kérdeznek a
szul6k. K6zos tigytink, hiszen tobb ezer magyar gyermek
késébbi életére kihat az els6 ezer nap taplédlasa.
El6adétarsam, Ambrus Eva, tapasztalt anyuka, aki gya-
korlati tandcsokat ad: receptek, ételkészitési technoldgi-
dk, alapanyagismeret témdban.
Tényként ismert problémak:
u a kozosségi média dltal sugdrzott csecsemétdpla-
lasra vonatkozé tévhitek, veszélyek,
m szoptatdsi, hozzdtdpldldsi ismeretek teljes hidnya,
m gyermek egyéni sajdtossdgainak figyelembe nem
vétele
Néhdny példa a szil6k korében gyakori tapléldsi tévhi-
tekrél:
u Rizstej — anyatej, tdpszer helyettesitése céljabol,
m BLW (Baby Lead Weaning) — dj hozzdtdpldldsi
mddszer térhéditdsa, nem megfelel§ értelmezése,
ezzel a gyermeket veszélybe sodorva (6klendezés
esetén szilGi segitség tiltdsa),
m Specidlis diétdk osszedllitdsa: tejfehérje/glutén-
mentes, vegdn, paleo, obez gyermek diétdja stb.
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Ezek a diétdk szakorvosi felugyelet, dietetikai tand-

csok nélkul torténnek zomében, hidnytineteket

okozva.
Végezetul pedig bemutatndnk részleteket a készuld
konyviinkbél, amelyben eloszlatjuk a tévhiteket, szak-
szer(, mind elméleti, mind gyakorlati csecsemé&tapldlasi
tandcsokat adva sztilsk, gyermekekkel foglalkozé szak-
emberek szdmdra. KozérthetSen, az alapoktdl kezdve.
A konyv lektorai: Henter Izabella (OGYEI, NEFI), Szédy
Judit (PAF, IBCLC), dr. Dér Péter (gyogyszerész)

Cseh Aron', Miiller Katalin Eszter', Markia Baldzs?,
Tokodi Istvdn®, Veres Gabor'

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika,
Budapest

? Orszdgos Idegtudomanyi Intézet, Budapest

’ Fejér Megyei Szent Gyérgy Egyetemi Oktaté Kérhdz,
Székesfehérvdr

A gyermekkori Crohn-betegség terdpidjaban 2007 6ta
hazdnkban is elérhetévé vélt az anti-tumornekrézis-fak-
tor-alfa kezelés. A klinikai, endoszképos és szovettani
tartés szteroid-mentes remisszié elérésében a biolégiai
terdpidnak donté szerepe van. A biolégiai terdpia 6nma-
gdban és immunmoduldtorokkal kombinadlt kezelésként
val6 alkalmazdsa azonban fokozhatja a fert6zések és
malignus betegségek rizikéjdt. A rosszindulati megbete-
gedések gyakorisdga a legtobb jelentés szerint mono-
terdpia esetén nem haladja meg az egészséges populdci-
6ban észlelhet6 gyakorisdgot, kombindlt kezelésnél
azonban igen. Ugyanakkor a Crohn-betegségrél, akar-
csak régebb 6ta mar a kolitisz ulcerézardél is ismert, hogy

BEDROS J. ROBERT

OBEZITOLOGIA

6nmagdban is egyltt jarhat bizonyos malignus, elsGsor-
ban gyomorbél-rendszeri daganatok fokozott kockdzat4-
val.

14 éves fidgyermeknél hasmenés és véres széklet pre-
zentdcids panaszok alapjdn Crohn-betegséget kérisméz-
tek a székesfehérvdri kérhdzban. A sdlyos, szteroid re-
zisztens dllapot, azathioprin kezelés mellett is fenndllé
fokozott betegségaktivitds (6 hénapos kezelés) miatt, bi-
olégiai terdpids kezelésre kuldték klinikdankra. Adali-
mumab addsa mellett panaszai kezdetben javultak,
azonban 3 hénap utdn alacsony antitest szint mellettis a
tinetek stlyosboddsdt észleltuk, ezért kezelését inten-
zifikdltuk. A biolégiai terdpia 6 hénapos kontrollja sordn
észleltik a jobb vall mozgdskorldtozottsdgét és a lapoc-
ka feletti izmok sorvaddsdt. MRI vizsgdlat alapjan mind
extra-, mind intrakranidlisan terjedd extraaxidlis térfog-
lal6 folyamat ldtszott. Idegsebész dltal az intrakranidlis
részlet teljes eltdvolitdsa, az extrakranidlis részlet
szubtotdlis eltdvolitdsa tortént, amely utdn a gyermek ti-
netei javuldst mutattak. Szovettani vizsgdlattal schwan-
noma igazolédott, az onkoteam dontése alapjdn vdrako-
zds és kontroll MRI tervezett.

A schwannomdk gyakorisdga adalimumab kezelés eseté-
ben elenyész6, a 2017. janudr 1-ig vizsgdlt 358,739 be-
tegb8l mindosszesen 10-nél jelentették. A kozponti
idegrendszeri tumorok kozil a glioblasztéma esetében
feltételezik, hogy el6forduldsi gyakorisdgat novelheti az
adalimumab. Osszességében tehdt a malignus betegsé-
gek kombindlt biolégiai terdpia és immunszuppresszié
mellett el6fordulhatnak, bdr szamuk elenyészé, de a va-
[6di kockdzat felmérésére csak hosszabb id&szak utdn
lesz lehet&ségiink. Betegiinknél valdszintnek tartjuk,
hogy a daganatot nem a biolégiai kezelés okozta, hiszen
ez a tumor csak lassan né és a biolégiai kezelés csak
félévvel kordbban indult.

Bedros J. Robert:

KLINIKAI

J6 szivvel ajanljuk a konyvet |[ényegében az 6sszes szaktertileten (a kardiol6-
giatol a bérgydgyaszatig, muitéti beavatkozasoktol a pszichés betegségekig,
az urolégiatol a n6gydgyaszatig, az onkolégiatél az ortopédiaig, a haziorvo-
soktol a gyermekgyégyaszatig és még sorolhatnank) dolgozé kolléganak,
mivel haszonnal forgathatjak betegeik javédra. Az elhizas kezelésének tudo-
manyosan megalapozott korszer(i szemlélete (beleértve a diétat, a pszichés
vezetést és a jelenleg elérheté legmodernebb gydgyszeres és sebészi lehe-
téségeket is) atadasaval pedig eredményesen vehetik fel a harcot az elhizas
és tarsbetegségeik elleni kiizdelemben.

680 oldalas, A/4, keménytéblas, Ara: 14 900 Ft

OBEZITOLOGIA

@ Megvasarolhaté konyvesboltjainkban vagy megrendelhet6 a www.semmelweiskiado.hu weboldalon
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Uléselnokok: Hollody Katalin, Beke Agnes

Génterdpids Iehet()'séﬁek Magyarorszagon. Eddigi
tapasztalatok és jovébeni lehetgségek

Herczegfalvi Agnes', Liptai Zotan®
"' SE Il. Gyermekklinika Budapest
? Szent Ldszl6 Kérhdz, Budapest

A molekuldris genetika rohamos fejl6dése lehet6vé tette
az orokl6dé neurolégiai betegségek genetikai hatteré-
nek azonositdsdt, elinditva azt a hatalmas vildagméretd
kutatdst, amely az ismert genetikai defektusok terdpidja-
ra irdnyult.

A leggyakoribb izombetegségben a Duchenne izom-
dystrophia (DMD) génterdpidjdban jelentds elSrelépés
tapasztalhaté antisense oligonucleotid (AON)-terdpid-
val, és a DMD nonsense pontmutdciéval jaré formdja-
ban 2014 6ta orphan drugként alanyi jogon elérheté a
géntherdpia. Magyarorszdgon jelenleg 9 beteg részesiil
génterdpidban.

A mdsik leggyakoribb betegségben a spindlis izom-
atrophia (SMA) terdpidjdban is jelentSs elSrelépés az
SMN2 gén fehérjetermelését fokozé terdpia, ill. a
neuroprotektiv terdpia, mely az USA-ban orphan drug-
ként mdr alanyi jogon elérhetd.

Reményeink szerint a kézeljovében Magyarorszdgon is
kezelhetSk lesznek az SMA-val é16 betegek.

A gyermekkori fejfdjasok prevalencidja

Demcsidk Alexandra', Hadi Leticia', Nyari Tibor?,
Kébor Jend'
" SZTE Gyermekgydgydszati Klinika, Szeged, Magyarorszdg

2 SZTE Orvosi Fizikai és Orvosi Informatikai Intézet, Szeged,
Magyarorszag

Célkitizés: A fejfdjds fontossdgdt gyakorisdga, az oko-
zott fdjdalom, a munkavégzésre, tanuldsra, 6sszességé-
ben az életmindségre gyakorolt hatdsa hangsilyozza.
Ezen tdl a migrénes fejfdjds kockazati tényez6ként szere-
pel egyes vaszkuldris betegségekben. Az epidemiolégiai
adatok ismerete fontos az egészségligyi elldtds optimadlis
megtervezéséhez. Prezentdcionkban 7-18 éves gyerme-
kek és serdulék elsédleges fejfdjdsainak prevalen-
cidjarél nyert adatainkat ismertetjtik.

Moddszerek: Epidemiolégiai felmérésiinket iskolaalapu
vizsgdlatban szemi-struktidrdlt, validdlt kérdéivvel vé-
geztuk, melyet a rétegezett csoportos mintavétellel kiva-
lasztott iskoldk minden, 6sszesen 15.412 tanuléjdhoz
juttatuk el. A 37 kérdés a megel6z6 1 év sordn jelentkezé
fejfdjdsok gyakorisdgdra, egyéb jellemzégire, az életmi-
ngségre gyakorolt hatdsdra, a vizsgdlati és kezelési szo-
kdsokra vonatkoztak. Az egyes fejfdjds tipusok diagnézi-
sdt a Nemzetkozi Fejfdjds Tdrsasdg legijabb javaslata
(ICHD-3 béta) alapjén édllitottuk fel.

Eredmények: A kiosztott kérdGivekre 7.361 (3.465 fid,
3.896 ldny) tanulé adott értékelhets vélaszt. A vdlaszo-
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[6k teljes korében az 6sszes fejfdjds 1 éves prevalencidja
57%, amigrénes fejfdjasé 12%, a tenzids-tipusu fejfdjdsé
29%. Lanyok korében valamennyi fejfdjds tipus gyako-
ribb volt, a fidk és ldnyok kozotti kiilonbség a korral, kii-
[6nosen a serdiil6kor utdn jelentGsen novekedett.
Kovetkeztetések: A fejfdjds prevalencidja a vizsgdlt po-
puldciéban igen magasnak bizonyult. Adataink illesz-
kednek az irodalomban koézoltekhez, annak magasabb
tartomdnydban foglalnak helyet. Magas prevalencidja
miatt a fejfdjds mdr gyermekkorban jelentds hatdssal le-
het az életmindségre, felismerésiik, tipizdldsuk és ennek
megfelel§ kezeléstik emiatt is fontos.

Ujsziilott- és csecsemékorban fellépd,
paroxsymusokban jelentkezé események
differencidldiagnosztikdja

Hollédy Katalin', Nagy Eszter', Szdsz Mdria®

" PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika Neuroldgiai Tanszék,
Pécs;

? PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika Perinatalis Intenziv
Centrum, Pécs

Az élet els6 28 napjdban fellép6 convulsidk felismerése
nem mindig egyszerd, mert mind klinikai, mind EEG
megjelenésiikben nagyon vdltozatosak és jelent&sen kii-
[6nboznek az idésebb gyermekekre jellemzd&ktsl. Az
Ujszulottkori convulsiék egyharmada az elsé életnapon,
egyharmada az els§ élethéten jelentkezik. Az djszulott
tudatdllapotdnak megitélése ugyancsak nem konnyd, de
a gorcsok dltaldban nem jdrnak tudatzavarral. A multi-
focalis gorcsok a test tobb részét érintik, dltaldban
migrdlé jellegliek. A clonusos, ténusos, myoclonusos
gorcsok a legjellegzetesebbek, valamint az un. ,finom”
gorcsok, amik tébbnyire motoros automatizmusok, a
nyelv, az arc, a szemek horizontdlis devidciéja nystag-
mussal vagy anélkul, a szemek hosszabb ideig valé nyit-
va tartdsa fixdciéval, rdgé, bokszold, biciklizé vagy pe-
dédlozé mozdulatok. Az id&sebb gyermekben jol ismert
generalizdlt ténusos-clonusos convulsio az ujszulott
korban nem fordul el§. Az djszuldttkori convulsiék oka
szertedgazo; a hypoxia-ischaemia, transiens metabo-
likus okok és velesziiletett anyagcsere betegségek, koz-
ponti idegrendszeri infekcidk, az agykéreg velesziiletett
strukturdlis rendellenességei, epilepszia, stb. okozhat-
jak.

Szdmos olyan mozgdsjelenség is van az djszilott- és cse-
csemdkorban, ami epilepszids eredet( gorccsel 6sszeté-
veszthet6: az Ujszulott normdlis mozgdsai, jitteriness,
tremor, benignus neonatalis alvdsi myoclonus, apnoe,
stb. El6addsunkban video vagy video-EEG felvételekkel
mutatjuk be az uGjszilott- és csecsemSkorban paroxys-
musokban jelentkez6 mozgdsjelenségeket.
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Felismerheté-e az eEiIepszia csak egy
videdfelvétel megtekintése alapjan?

Nagy Eszter', Major Alexandra’, Farkas Nelli?,
Holl6dy Katalin'

" PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs;
? PTE AOK Bioanalitikai Intézet, Pécs

Bevezetés. Az ujszilottkori és csecsemdkori convulsidk
korai felismerése elengedhetetlen a megfelel6 kezelé-
stikhéz. Azonban csupdn az inspekcié alapjdn sokszor
nem konnyd differencidlni az epilepszids eredetl gor-
csok, valamint az drtalmatlan tdlmozgdsok kozott. Vizs-
gdlatunkban kilonb6z6 szintl egészségligyi hétter( cso-
portok ismereteit mértik fel az Gjszulott- és fiatal csecse-
mékorban jelentkezé convulsiok megitélését illeten.
Médszerek: VideS-EEG felvétel készilt 15 fiatal csecse-
m&rél (2 napos- 5 hénapos) a PTE KK Gyermekgyégya-
szati Klinika EEG laboratériumdban. A videdfelvételeket
(EEG nélkil) levetitettiik 6 csoportnak: (1) 159 elsGéves
orvostanhallgatd, (2) 65 IV-V. évfolyamos orvostanhall-
gato, (3) 52 gyermekgydgydsz rezidens, (4) 18 szakkép-
zett gyermekneurolégus (kiilonb6z6 eurépai orszagok-
bél), (5) 43 feln6tt neurolégus és (6) 37 epilepszids gyer-
meket nevel§ sziil6 tekintette meg a felvételeket. Min-
den résztvevének el kellett dontenie, hogy epilepszids
vagy nem epilepszids eredetli eseményt lat-e a vided-
felvételen.

Eredmények. A legjobb taldlati eredményt eléré szak-
képzett gyermekneurolégusok is csak az esetek 67,4%-
dban dontottek helyesen. Az elsGéves orvostanhallgaték
vdlaszai csupdn 36,6%-ban voltak helyesek. Az elsGéve-
sek és a gyermekneurolégusok, valamint az elsGévesek
és a rezidensek eredményei szignifikdnsan kilonboztek
(p=0,02; p=0,045). A legmegtévesztSbb epilepszids ere-
det convulsio felismerési ardnya csupdan 18,2% volt.
A szil6k megitélése jobbnak bizonyult az elsGéves hall-
gatokénal.

Kovetkeztetések: Az ujszulott- és fiatal csecsemd@kori
convulsiék és a benignus, tébbnyire transiens tilmozga-
sok felismerése az EEG gorbe ismerete nélkiil igen pon-
tatlan. Mdrpedig az EEG vizsgdlat elvégzése nélkiil els-
fordulhat, hogy convulsdlé ujszilottet nem kezellnk,
mig nem epilepszids eredet esetén anticonvulsivumot
adunk az djszulottnek. A szakképzett gyermekneurolé-
gusok is csak az esetek kétharmaddban ismerik fel helye-
sen csak a vide6 alapjdn a convulsiékat. Az egészség-
tgyi képzettséggel, a megszerzett tapasztalattal javulé
eredmények egyértelmden jelzik az edukdcié fontossa-
gdt. Ez avizsgdlatis bebizonyitotta, hogy a medicindban
is helytdll6 az a Cicero nevéhez f(iz6d6 szdlldige, misze-
rint ,Usus magister est optimus”, azaz ,A tapasztalat a
legjobb tandr”. A gyermekneurolégus szakorvosok és re-
zidensek jobb eredményei is annak a gyakorlatnak ko-
szonhet6k, amit az évek sordn diagnosztizalt betegeik
megfigyelése sordn szereztek.

Tapasztalataink a West-szindréma elldtasaban

Erdélyi Fruzsina, Siegler Zsuzsa, Fogarasi Andrds
MRE Bethesda Gyermekkdérhdza, Budapest
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Atrophia musc. progr.

Hollédy Katalin

PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika Neuroldgiai Tanszék,
Pécs

Hipertenziv krizis kivdltotta Posterior Reversible
Encephalopath}; syndrome gyermekkorban két
esetismertetés kapcsan

Hartmann Agnes', Lakatos Orsolya', Erhardt Eva',
Decsi Tamds', Hernddi Gabriella®

" Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kézpont Gyermekgydgyd-
szati Klinika, Pécs;

? Pécsi Diagnosztikai Kézpont, Pécs

Posterior Reversible Encephalopathy syndrome (PRES)
egy jellegzetes radiolégiai képpel jar6, neurolégiai
tinetegyuttes: fejfdjds, latdszavar, tudatzavar, convulsio
formdjdban jelentkezik, akdr stroke-ot vagy ence-
phalopathidt is utdnozhat. A koponya MRI vizsgdlatok
sordn oedmdra, ischaemidra utalé fehérdllomanyi eltéré-
sek mutathaték ki a hédtsé agyi hemispheriumokban, de
az agytorzs, a bazdlis gangionok, a cerebellum is érintett
lehet. A leggyakoribb kivdlté ok a hipertenziv krizis, de
az irodalom szerint a kemotherdpidban vagy az immun-
szupressziv (calcineurin inhibitor) kezelésben részesils
vesebetegek kérében nagyobb a riziké a PRES kialakula-
sdra. A tlinetegylttest két esetismertetés kapcsdn szeret-
nénk bemutatni. Az egyik betegiinknél roviddel a
vesetranszplantdciét kovetSen, az er6teljes immun-
szuppressziv kezelés kapcsdn fellép& hipertenziv krizis
mellett diagnosztizdltunk PRES-t. Egy nephrosis
szindréma miatt gondozott, relapszus kapcsdn indukci-
6s szteroid és calcineurin inhibitor kezelésben részesiilé
betegtinknél pedig hipertenziv krizis kapcsdn alakult ki,
MRI vizsgdlattal is aldtdmasztott PRES.

A hipertenziv krizis gyermekkorban nem tuil gyakori, en-
nek felismeréséhez a rendszeres vérnyomdsmérés és an-
nak a megfelel§ értékelése nagyon fontos. A korai diag-
nézissal mind a tovdbbi, folosleges diagnosztikai be-
avatkozds, mind az antiepileptikus kezelés elkertilhetd.
A kivdlté ok (az antihipertenziv kezelés, a kemotherdpia
vagy az immunszupressziv kezelés ledllitdsa) megsziin-
tetésével a radioldgiai és a klinikai kép is reverzibilis.

A Diffiiziés MR vizsgalatok kivalthatjak az FDG
PET/CT vizsgdlatokat?

Rudas Gébor, Szab6é Adam, Somogyi Délia, Varga Edit
SE MR Kutato Kézpont, Budapest

A gyermekgydgydszatban is nagy jelent§sége van a gyul-
laddsos folyamatok, tumorok diagnosztikdjaban, ill. a te-
rdpia kovetésében az FDG PET/CT vizsgdlatnak. Azon-
ban az FDG PET/CT vizsgdlat meglehet§sen drdga, ioni-
z4l6 sugdrzdssal mikodik és nem tdl konnyen hozzdfér-
hets. Az el6bbiek a vizsgdlat ismételhet&ségének is ko-
moly gdtat szabnak, igy kérdéses esetekben a szoros ko-
vetés nem lehetséges.

Az MR test diffiziés vizsgdlatot (DWIBS) kb. 10 ével ez-
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el6tt irtdk le és a vildgon is az els6k kozott vezettik be a
gyermekek esetén. Az elmdlt 8 évben kb.14 ezer gyer-
meknél kb. 26 ezer régié vizsgdlatandl alkalmaztuk. Ma
mdr ugyan az SE MR Kutaté Kozpontban a napi rutin
munka része az a vizsgdlat, de sem nemzetkozileg, sem
hazdnkban nem kell6en ismertek a DWIBS vizsgdlat el6-
nyei, ill. limitdciéi. A kritikai szemléletd el6addsban
ezen a helyzeten szeretnénk véltoztatni.

A néhdny nagyobb beteganyagot feldolgozé publikdcio-
bél - a sajat tapasztalatainkkal megegyez&en - egyértel-
m(, hogy az FDG PET/CT és az MR DWIBS vizsgalat ko-
zo6tti korreldcié mind a senzitivitdst, mind a specificitdst
illetéen 0,85-0,90 kozott van. Az FDG PET/CT-vel kimu-
tathaté legkisebb kéros képletek dtmérgje kb. 5-8 mm
kozotti, mig ez MR esetében 3-5mm. Az MR esetében
sokkal jobb az anatémiai dbrdzolds, ill. a pontos diagnoé-
zis feldllitdsat nagyban segiti a CT vizsgdlat szenzitivita-
sdt és specificitdsdt messze feltilmulé MR vizsgdlat ma-
ga. ADWIBS vizsgdlatok limitdciéi kozé tartozik, hogy a
fejlédében levé szervezet fals pozitivitdsokat okozhat,
melyek ismerete feltétlen elvart, ill. az, hogy nem tudja
jol elktloniteni a gyulladdsos nyirokcsomdkat a
metasztatikus nyirokcsoméktél. Természetesen ezek a
diagnosztikai problémdk megvannak az FDGPET/CT
esetén is. Az MR DWIBS vizsgdlat legjelent&sebb jelen-
legi limitdcidja, hogy nehézséget jelent a quantificatié
(in. ADC szamitds), ill. hogy az irodalomban haszndlt
un. dtlagos ADC szdmolds esetén a specificitds ergsen
csokken. Ezzel szemben az dltalunk preferdlt minimalis
ADC kalkuldlds, ill. az dn. vizudlis megitélés nagyon je-
lent&sen javitja a médszer senzitivitdsat.
Osszességében megdllapithatjuk, hogy az MR DWIBS
mérések diagnosztikus értéke eléri, s6t feltl is mdlja az
FDG PET/CT s6t FDGPET/MR vizsgdlatok diagnosztikus
értékét és azokat az esetek tobbségében ki is vdlthatja.

Az ujsziilottek BERA médszerrel torténé hallas
sziirésével kapcsolatos tapasztalataink és ered-
ményeink az elmiilt két és fél évben

Musicz Agnes', Giborjdn Anita’, Czemmel Eva Rita',
Kocsis Istvdn'

'SE Il. sz. Sziilészeti és N6gyogydszati Klinika, Budapest;
?SE Fiil-Orr-Gégészati, Fej-Nyaksebészeti Klinika, Budapest

A kordn felismert és megfelelGen kezelt halldscsokkenés
megfelel§ beszédfejlgdést és igy ép testi-szellemi fejl&-
dést biztosit az érintett gyermekeknek. A halldscsokke-
nés diagnosztizdldsanak elmaraddsa, vagy nem elég ko-
rdn torténd felismerése maradandé kdrosoddast és elma-
raddst okoz a gyermek beszédfejl6désében, beszédérté-
sében és igy szellemi, pszichés fejlgdésben.

A Semmelweis Egyetem Il.sz Szulészeti és N6gydgydsza-
ti Klinika a 2015. szeptemberétél életbe [ép& EMMI ren-
delet el6tt fél évvel mar bevezette az djszulottek teljes
kort BERA szlrévizsgdlatdt. Az egyik legnagyobb szi-
[ésszdmu magyarorszdgi szulészeti intézményként évi
tobb, mint 3500 djszilottnél végezzik el a vizsgdlatot,
igy orszdgosan a legnagyobb vizsgdlati esetszdmmal
rendelkeziink.

A sz(ir6vizsgdlat sordn ép halldst diagnosztizdltunk az
esetek dontd tobbségében. A vizsgdlt djszilottek 6%-
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dndl volt a mérések alapjdn szikség kontroll vizsgdlatra.
El6addsunkban a statisztikai eredmények mellett rovi-
den ismertetésre kertl a BERA (Brainstem Evoked
Response Audiometry, agytorzsi kivdltott vdlasz
audiometria) médszer elve, a vizsgdlattal kapcsolatos ta-
pasztalataink, illetve az esetleges pozitiv eredmények
részletes bemutatdsa.

A j6l szervezett sz(rés elGfeltétele a halldscsokkenés ko-
rai diagnézisdnak, mely segiti a korai rehabilitdciot és a
korai beszédfejlédést. Ennek eredménye a teljes értékd,
beszéddel kommunikdlé gyermek, majd felnétt, aki a
tarsadalom egyenértékd tagja.

Gyermek pszichidtriai betegek ellatasanak
nehézségei napjainkban a gyermekapolé
szemsz06gébal

Bogndr Marta

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Kérhdz, Székes-
fehérvdr

P

A gyermekek pszichidtriai kezeléséig vezetd ut gyakran
gorongyos. Elsé alkalommal inkdbb a gyermek hézior-
vost, kiillonb6z6 szakambulancidkat keresik fel.

A pszichidtridhoz még mindig kotsdik elGitélet, a szul6k
és gyerekek is félnek a stigmatizdldstél. A pszichidtriai
korképeket haritjdk, kénnyebb elfogadni a szomatikus
betegségeket.

A gyerekek sokféle pszichés problémdval szembesiilhet-
nek. Tiz éves kor alatt f6leg magatartdszavar, autizmus-
gyanu és szorongds miatt kezelik 6ket, az idGsebbeknél
pedig el6fordul a depresszié, a manids zavar, a kény-
szerbetegség és a skizofrénia is. Ezek kezdetben tanuldsi
nehézségeket okozhatnak, de késébb drogfliggéséghez,
alkoholizmushoz is vezethetnek.

Hazdnkban a gyermekek mentédlis dllapota egyre kritiku-
sabb. A mentdlis zavarok mintegy 50%-a serdilékorban
jelentkezik el&szor. A fiatalok korében 10-20%-ra tehe-
t6 a lelki zavarban szenved6k ardnya, az érték magasabb
lehet a hdtrdnyosabb helyzetl népességi csoportokban.
Magatartdszavarral kiizdg, élvezeti szerhaszndlé gyer-
mekkord pdciensek szdma az évek sordn folyamatosan
novekszik. Egyre tobbszor kisérelnek meg a gyermekek
ongyilkossdgot, ugyanakkor az akut krizishelyzetben |é-
v, slirg6sségi elldtast igényl6 (szuicid kisérlet, gyégy-
szer és élvezeti szerabizus) gyermekek elldtdsanak gya-
korlata nehézkes. A kozvetlen veszélyeztet6 magatartdst
mutaté, pszichés dllapotuk miatt 6nmagukra vagy ma-
sokra veszélyes, agressziv gyermekek egy része (14 év
alatti stirg6s esetek mindenképp és mindenhol, tébb he-
lyen a 14 életév feletti gyermekek krizis elldtdsa is) gyer-
mekgydgydszati osztdlyra kerul, ahol sem a tdrgyi, sem
az infrastrukturdlis, sem pedig a humdn eréforrds feltét-
elei nem adottak a betegségcsoport elldtdsdhoz.

Nem a betegek megléte a probléma, hanem az elhelye-
zésiik megfelel intézetbe. Egy dltaldnos gyermekosz-
tdly profilja nem megfelel§ ilyen esetekben. Elkiiloniteni
nem tudjuk Oket, igy gyakran csodalkozva tekintenek
rdjuk akdr kortdrsaik, akdr a ndluk fiatalabbak.

Nincs az elldtdsukhoz sem orvosi, sem szakdpoléi szin-
ten szakszemélyzet, igy csak a sok éves tapasztalat segit
abban, hogy ldssuk el Oket.
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De nehéz az iskolatdska...

Mezei Eva', Té6thné Juhdsz Magdolna®

" Mediprakt Bt, Eger;
? Keviko Prevencié Bt., Eger

Cél. Olykor meglepédiink, ha a tanulok taskdjat felemel-
juk. llyen nehéz? Valéban tdl nehéz? Csak a sziikséges
eszkozok, tanszerek vannak benne? A gyermekek gerin-
cének védelme érdekében kivdnatos, hogy a taska tome-
ge ne haladja meg a gyermek testtomegének 10%-at. Is-
kola-egészséguigyi szolgdlatunk a didkénkormdnyzat, az
iskola pedagdgusai és a sziil6k bevondsdval felmérést
végzett, melynek sordn arra voltunk kivdncsiak, vajon
érvényeslil-e ez az ajanlds iskoldnk tanuldi esetén.
Moadszer. A 2016/17. tanévben egy héten keresztil hét-
f6t6l péntekig naponta megmértik a bepakolt iskolatds-
kdt az iskoldba vitt egyéb felszereléssel egyiitt az 5-11.
évfolyamos didkok korében. A vizsgdlatban minden év-
folyambol egy-egy osztdly vett részt, 6sszesen 233 {6,
melyb&l 136 f6 5-8. osztdlyos és 97 f6 9-11. osztdlyos ta-
nulé.

A felmérést a didkonkormdnyzat tanuléinak bevondsd-
val végeztiik. A mérések 7.30 és 8 6ra kozott torténtek ta-
nitdsi napokon. A tanuldék testtomegét az iskola-egész-
ségligyi szolgdlat dolgozéi, az egyéb adatokat pedig a di-
dkonkormdnyzat tanuléi rogzitették. Rogzitett adatok:
név, osztdly, egri, bejdré,vagy kollégista tanuld, testto-
meg, a felszerelés 6ssztomege, a felszerelés tartalmaz-e
testnevelési,iszofelszerelést kiilon 6ra eszkozeit, en-
ni,innivalét, ill. az aznapi oktatdshoz nem szikséges
dolgokat.

Eredmények. Az 5-11. osztdlyokban tértént mérések
alapjén leginkdbb az 5-8. osztdlyos tanulék a tilterhel-
tek, 79,4%-uk tdskdja meghaladja a testtomegiik
10%-4t, ezen beliil a 15,1% feletti érték a tanuldk kozel
30%-dra jellemzé. Egyedi esetekben 30% feletti értéke-
ket is taldltunk.

A 9-11. évfolyamon a tdska testtomeghez viszonyitott to-
mege a tanulék 82,5%-ban 10% alatti. A kisgimnazistak-
ndl a gerincproblémék a 15,1% feletti értékeknél lénye-
gesen gyakoribbak, mig a 9-11. korosztdlyban mar a
10,1% feletti értéknél is [ényegesen tobb a gerincproblé-
ma. A sovdny, valamint a bejdré tanuldk tdlterhelés
szempontjdbol veszélyeztetettebbek. A tanulék tobbsé-
ge enni-innivalét tesz konyveken kiviil a tadskaba, kisebb
részben testnevelési vagy dszoéfelszerelést, mely lénye-
gesen emeli a tdska tomegét.

Kévetkeztetés. Az iskolatdskdk tomege vizsgdlatunk
alapjdn az 5- 8. évfolyamon valés problémdt jelent. A ta-
nulék tdskdinak testtomeghez viszonyitott tomege és a
gerincproblémadk kozott 6sszefliggés mutathato ki. Sziik-
séges, hogy a nevelési-oktatdsi intézményben a didkok,
pedagégusok, szulék, iskola-egészségligyi szolgdlat
egyluttmikodésével kozosen dolgozzanak a probléma
megolddsan.
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A magyar sportegészségiigy hosszu tavu
fejlesztési koncepcidja

Berkes Istvdn

Magyarorszag kormdnya kiemelt stratégiai dgazatként
kezeli a sportot, aminek bizonysdgaként a sportolék sza-
ma jelentGsen megnovekedett. Ennek kovetkeztében a
sportegészségligy szerepe felértékel6dott.

Az Orszdgos Sportegészségligyi Intézet, kdzismert ne-
vén a Sportkérhdz, tobb mint fél évszazadon keresztiil
elismerésre méltéan tdmogatta az egyetemes magyar
sportot, és nagymértékben hozzdjdrult hazdnk sportoléi-
nak vildgraszélé sikereihez. Az dj kihivdsok azonban
vdltoztatdsokat tesznek sziikségessé.

A Kormdny dontése értelmében 2019 végéig egy Uj te-
lephelyen olyan 6néll6, komplex, a XXI. szdzadi kove-
telményeknek megfelel6 sportegészségligyi intézetet
kell kialakitani, amely széles kérben magas szinvonald
sportegészségligyi szolgdltatdst nydjt, biztositja a spor-
tolék egészségének megbrzését, és segiti a kiemelkeds
sporteredmények elérését.

Az el6adds ismerteti a modern sportegészségligy kor-
mdnyhatdrozatnak megfelel6 hosszd tavi fejlesztési
koncepcidgjdt, amelynek megvaldsuldsa esetén az eddi-
ginél mindségileg jéval magasabb szinvonald sport-
egészségligyi rendszer szolgdlja majd a magyar sportot.
Az el6adé felvdzolja a hdziorvosok és a hazi gyermekor-
vosok bevondsdnak lehetségeit és feltételeit a sportor-
vosi elldtdsba.

Sport alkalmassagi vizsgdlat a hazi
gyermekorvosi, hdziorvosi praxisokban -
KENYSZER VAGY LEHETOSEG?

Havasi Katalin', Katona Mdrta®, Bereczki Csaba®

" Dr Havasi Bt, CSMEKHM

2 SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egész-
ségligyi Kézpont

A gyermek biztonsdga a legf6bb szempont a sport alkal-
massdg elbirdldsanadl (is)! A szlikséges képzés és a proto-
kollok betartdsan til, lehetséges-e a sportorvos hidny ka-
talizdlta véltozdsokkal a sportolé gyerekek biztonsdgat
javitani, és a varhato6 egészséges életévek szamadt emel-
ni¢

Aktudlis helyzet

1. Terheléses vizsgdlatok nélkilozhetetlenek az élspor-
tolék vizsgdlatdban.

Esélyegyenl6ség hidnya: A gyermekpopuldcié jelen-
tés része szdmdra nem gyermekgydégydsz szakorvos
nydjtja sem az elsédleges elldtdst, sem a sportorvosi
sem az iskolaorvosi elldtdst, bar ezt az életkort na-
gyon specidlis élettani és kérélettani folyamatok jel-
lemzik

Hatékony kommunikdcié hidnya: A sportorvosi vizs-
gdlat, iskolaegészségligyi szlrGvizsgdlat és prevenci-
6s munka, a testnevelés 6rai dll6képesség felmérés és
a gyermekorvos ismeretei az egyes gyermek csalddi
és egyéni kérel6zményérsl és aktudlis egészségligyi
dllapotérdl, évtizedek 6ta, egymds melletti, parhuza-
mos dllapot felméré és prevencids tevékenységet je-
lentenek. Ezen elldtdsi formdk egymdshoz nem kap-
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csolédnak, a gyogyité-megel5z6
tobbi szereplé nem értesiil.

3- JelentSs a kovetkezmények nélkiili szdrévizsgdlatok
szama, annak ellenére, hogy a gyermek szamdra ez
mind sportolds kézben, mind a leggyakoribb felnétt-
kori rokkantsdgi és haldlozasi okok tekintetében fo-
kozott kockdzatot jelent.

Mdédszer: Telemedicina eszkozeivel kiegészitve, infor-
matikai tdmogatdssal ko6zos platformon értékeljik a
kardiorespiratorikus préba (maximdlis aerob terhelés)
informdcidit az gyermek dll6képességérsl, sziv és ér-
rendszeri reakciékészségérsl valamint testi fejl6désének
dinamikdjdt az iskolai évek sordn HédmezdGvdsdrhely
valamennyi iskoldjdban 13 éve.

Eredmények:

1. Aterheléshez kotott szirévizsgdlat lehetévé tette ti-

netmentes, akdr életveszélyes dllapot felismerését

még sportorvosi engedéllyel rendelkez6 didkoknal is

(hiperténids krizis, veseelégtelenség).

Statisztikai elemzésekkel j6| beazonosithaték az egy

vagy tobb rizikéfaktorral rendelkezé didkok (z-score

>2,5; vagy percentil 295), ami fontos informdcié a

sport alkalmassdg elbirdldsakor is.

Még extrém magas vérnyomds vagy BMI értékkel ke-

zelGorvoshoz irdnyitott tanuléknak is csupdn fele td-

jékoztatja errgl kezelGorvosdt (57%), ahol konkrét
adatok hidnydban csak esetlegesen torténik adekvét
ellatds.

. A nemzetkézi irodalom adataival egyez&en jél defi-
nidlt betegutak, és a paciens el6zmény hozzaférhets-
sége (fit-test.hu , EESZT ?) javitjak a kockazati dllapo-
tok és a kronikus betegségek korai felismerését ( 57%
vs. 78%) és hatékony kovetését.

Kévetkeztetés: A gyermekek biztonsdgat javitja, ezért a

sport alkalmassdgi vizsgdlatok (j rendszerének kialakf-

tdsa sordn, (mind sport-, mind népegészségligyi hatdsai
miatt) az érvényes protokollok mellett, érdemes rend-
szer szinten djra gondolni az

1. a terhelésélettani ismeretek alkalmazdsdt a tomeg-
szlrésben,

tevékenységekrdl a

2. és telemedicina és az informatikai elemzések kiter-
jedtebb haszndlatét,
3. egyes prevenci6s szinterek kozotti kommunikdcio ja-

vitdsat.

Bator Tdbor Alapitvdany — Lélekmaddr Tdbor

Cserbdk Anna, Schumicky Jdlia, Torécsik Tamds
Bdtor Tdbor Alapitvdny, Budapest

A Lélekmaddr Tdbor olyan csalddoknak nyujt segitséget,
akik sdlyos, kréonikus betegség kovetkeztében veszitet-
ték el gyermekiiket. A résztvevék a négynapos turnusok
sordn hasonlé sorsu szulSkkel és testvérekkel taldlkoz-
hatnak, akiknek az izgalmas élményterdpids foglalkoza-
sok mellett szakemberek segitik a gydsz feldolgozasat.
Egy éven dt, hdrom egymdsra épild turnusban (§sz-ta-
vasz-Gsz) vdrjuk a csalddokat, ennyi idé alatt tdmogatd,
Osszetarté kozosség épil, a csalddok kozotti kapcesolat
hosszu tdvra is fennmarad.
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2006-2011 kozott homolég spongiosa plasztika-
val kezelt gyermekkori csontcisztds esetek ko-
zéptavu utan kovetésének eredménye

Molnér Kldra', Farkas Andrds?

" Fejér Megyei Szent Gyérgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Gyer-
meksebészeti Részleg, Székesfehérvdr;

? Pécsi Tudomadnyegyetem KK, Gyermekgydgydszati Klinika,
Manudlis Tanszék, Pécs

Célkitizés. A gyermekkori jéindulatd csontcisztdk keze-
[ésében igéretes lehet§ségnek ting kilonbozd szinteti-
kus csontpotlék mellett a homolég csont, el6nyeit és hat-
rdnyait tekintve eredményesen alkalmazhaté. ElGada-
sunk célja bemutatni a 2006-2011 kozti id6szakban mi-
nimdl invaziv vagy konzervativ kezelésre nem szanalé-
dott, homolég spongiosa plasztikdval kezelt gyermekko-
ri csontcisztds esetek kozéptdvi eredményeit.

Médszer. A Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgyogy-
dszati Klinikdjdnak Manudlis Tanszékén 2006 janudrjé-
t61 2011 decemberéig 11 gyermeknél végeztiink csont-
ciszta miatt homolég spongiosa plasztikat. A betegek
életkora 6-17 év (tlagéletkor:12év), nemek megoszldsa:
7 fid és 4 lany. Az elvdltozdsokra 10 esetben trauma, 1
esetben id&szakosan jelentkez6 csontfdjdalom miatt
végzett radioldgiai vizsgdlat sordn dertlt fény. Traumds
eseményt kdvetSen 8 betegben patholégids torés hatte-
rében, 2 betegben mellékleletként igazolédott a csont
cisztds elvdltozdsa. A patholégids torés kezelése 2 eset-
ben belss-, 6 esetben kiilsé rogzitéssel tortént. A kontroll
radiolégiai vizsgdlatok sordn a térés konszoliddlédott,
azonban a ciszta mérete vdltozatlan maradt, vagy nove-
kedést mutatott. A csonthidny 8 esetben a humerusban,
1 esetben a tibidban, és 2 esetben mds lokalizdciéban
(metatarsus, metacarpus) helyezkedett el, nagysdga
0,9-64,7 cm?® volt (4tlag térfogat: 23,9 cm?). Az elvdlto-
zdsok szovettani feldolgozdsa 5 juvenilis-, 3 aneuriz-
mdalo cisztdt, 2 nem osszifikdld fibromdt és 1 enchondro-
mét igazolt.

Eredmények. Minden betegiinknél a ciszta tregének ki-
kapardsdt kovetSen a csonthidnyt homolég spongiosdval
toltottuk fel. A mtétet kovetSen allergids reakcid, fdjda-
lom nem jelentkezett. A betegek utdn kovetése 21-113
hénapig (dtlag utdn kovetés:70,4 hénap) tortént, 7 eset-
ben a rontgenfelvétel a csontszerkezet teljes dtéptilését,
3 esetben a ciszta kidjuldsat mutatta. A recidiv ciszta
Gregét 2 betegiinknél homolég spongiosdval toltottuk
fel, 1 beteg tovdbbi kezelése mds intézetben tortént.
Kovetkeztetés: Beteganyagunk kozéptdvi eredményeit
attekintve a gyermekkori csont cisztédk homoldég spon-
giosdval val6 kezelése eredményes, nem toxikus, bizton-
sdgos médszer.

Hematoldgiai maliﬁnita’sbél gyogyult gyermekek
kezelésének késGi kovetkezményei
Miiller Judit, Erdélyi Daniel, Kovdacs Gabor

Semmelweis Egyetem Il. Sz.Gyermekgydgydszati Klinika, Bu-
dapest

A gyermekkori malignus hematolégiai megbetegedések
ma mdr kozel 80%-ban gyégyithatéak, melynek hétteré-
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ben a komplex daganatellenes kezelés, valamint az aktiv
szupportiv terdpia dllnak. Ez el6bbi kimondottan erds
hatdssal van nemcsak a daganatos sejtekre, hanem az
egész szervezetre. Mivel egyre magasabb a hosszu tdvd
tilélsk szdma, a kezelések akut szovédményei mellett
nem szabad elhanyagolni a kés6i szévédményeket sem.
Emlitésre mélté, hogy a gyermekkori malignitdsbdl
gydgyultakndl 20-30%-ndl a késébbiek folyamdn vala-
milyen egészségligyi probléma lép fel.

A kemo- és sugdrterdpia kovetkeztében fellépd hosszu
tdvi mellékhatdsok a szervezet bdrmelyik szervét,
szerv-rendszerét érinthetik. Az antarciklinek, valamint a
szivet ért sugdrterhelés jelentds kardiovaszkuldris prob-
lémadkat okozhatnak (arritmia, kongesztiv szivelégtelen-
ség, periférids érbetegségek, akdr fatdlis kimeneteld
kardiomiopdtia). Mivel ezen toxikus hatdsok az
antraciklinek adagjdval 6sszefiiggnek, a kezeléskor a
gyogyszer kumulativ 6sszdézisa a mérvadé. A szteroid
kezelések, az immobilizdcié, a D-vitamin hidny mellett
a kemoterdpia is jelent8s hatdssal vannak a csontrend-
szerre: osteoporosis, aszeptikus csontnekrézis alakul-
hatnak ki. Gyakoriak az endokrinolégiai problémadk, me-

lyek kézul kiemelend6 a hipotiredzis (kiilonodsen a nya-
ki, mellkasi régiot érinté sugdrkezelés utdn), valamint a
fertilitdsi problémdk mind fidkndl, mind ldnyokndl. A
zsir- és szénhidrdt anyagcsere zavara is el szokott for-
dulni: pl. elhizds, metabélikus X szindréma. A kemotera-
pids szerek a mdjon és veséken dt metabolizdlédnak,
trilnek ki, igy ezen szervek is érintettek lehetnek: zsir-
mdj kialakuldsdval, tubulopdtia el&forduldsdval lehet
szdmolni. Az aktiv citosztatikus kezelések sordn sokszor
igényelnek a gyermekek vorosvértest-transzfliziét, mely-
nek kovetkeztében masodlagos hemosiderézis alakulhat
ki.

Az egyre nagyobb szdmu tartds tiléls esetében nem sza-
bad megfeledkezni a kemoterdpia kivdltotta mdsodlagos
daganatokrél sem.

Jelen munkdnkban a daganatellenes kezelések potencia-
lis kés6i mellékhatdsai elemezziik. Felhivjuk a figyelmet
a késsi mellékhatdsok megel6zése mellett azok korai
korai felismerésére és kezelésére.

Balazs Judit, Miklosi Monika (szerk.)

A gyermek- és ifjukor pszichés zavarainak tankonyve

Azokat a hallgatékat, kollégakat és mas, nem szakmabeli érdek-
I6d6ket, akik keziikbe veszik ezt a tankonyvet, nem kell ,meg-
gyozni” arrél, hogy a pszichés zavarok nagy terhet rénak arra,
akinek ilyen problémaval kell élnie, legyen sz6 gyermekrdl vagy
feln6ttrél. Gyakran nemcsak a mentalis betegséggel él6re jelent-
het ez terhet, hanem a kornyezetére is, és ezen keresztiil az egész
tarsadalomra. Mindezek miatt kiemelt jelentésége van a pszichés
zavarok prevencidjanak, korai felismerésének és kezelésének. Te-
kintettel arra, hogy a pszichiatriai problémak jelentds része gyer-
mekkorban kezdédik, a megelézésnek mar erre a korosztélyra is
fokozott figyelemmel kell lennie. Fontos tovabba, hogy az olyan
gyermekek és felnéttek, akiknél pszichés probléma all fenn, id6-
ben eljussanak szakemberhez és megkapjak a megfeleld, korunk
tudéséra éplil6, evidencidkon alapuld segitséget, és igy életminé-
séguk, funkcionalitdsuk javuljon, tehdt a pszichés zavar miatt rajuk
és az egész tarsadalomra esé betegségteher csokkenjen. Ez a tan-
konyv ehhez igyekszik segitséget nyujtani.

Oldalszam: 252 oldal
Fogyasztéi ara: 4960 Ft

Legendus ara: 3970 Ft @ E-konyvként is rendelhetd!

Megvasarolhato kedvezményes (Legendus) aron a Legendus
és az EOK Konyvesboltokban, illetve megrendelheté honlapunkrdl.

www.semmelweiskiado.hu
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|
IMMUNOLOGIA

Uléselnokok: Cserhdti Endre, Krivdn Gergely

Vérképzé Gssejt-transzplantdacié primer immun-
hidnyos dllapotokban

Krivdn Gergely

Primer immundeficiencidk és az autoimmunitas
kapcsolata, az érem két oldala
Csiirke I1ldiké

S$z-5z-B Megyei Kérhdzak és J6sa Andrds Egyetemi Oktatokor-
hdz, Nyiregyhdza

A primer immunhidnyos megbetegedések(PID) genetika-
ilag egy heterogén betegség csoportot képeznek, mely-
nek hétterében napjainkban kb. 300-ra tehet§ az ismert
genetikai defektusok szama.

Ezen betegeknél a visszatér§ infekciék, az autoimmun
korképek és a malignitds elSforduldsi gyakorisdga joval
magasabb, mint mds betegségcsoportokban, mely az im-
mun dysregulaciéval magyardzhatoé.

Az autoimmun betegségben szenveds gyermekeknél
15%- ban azonositottak PID- t, s tovdbbi 15%- uknal
nem meghatdrozott immunolégiai eltéréseket taldltak.
Ugyanakkor az autoimmun betegségek széles skaldjat
(leggyakrabban AIHA, ITP, IBD) taldltdk a PID gyermek
populdciéban. Gyakran az autoimmunitds az elsé tiinete
a PID-nak.

Fontos, hogy az autoimmun betegeket sz(rjik PID ird-
nydban s a korai kezdet(, 6sszetett és / vagy a terdpia re-
zisztens autoimmun korképek esetén gondoljunk
PID-re.Ugyanakkor a PID- es betegek utdn kovetése so-
rdn mindig gondolnunk kell az autoimmun kérképek fel-
bukkandsdra is, melyek tovdbb szinezhetik a klinikumot.
Az éremnek két oldala van.

Az autoimmun fenomén, mint tlinet vagy jel -
(cytopenidk, endocinopathidk, enteropahtidk ) hozzdad-
haté a PID 10 figyelmeztetd jeleihez a primer immun-
deficiencidk jobb és gyorsabb felismerése érdekében.

Immunolégia-allergolégia a magyar gyermek-
gyogydszatban

Cserhdti Endre, Mezei Gyorgyi
SE I. Sz. Gyermekklinika, Budapest
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A méregkeverdk-bajkeversk? Avagy
anaphylaxids eseteink venom immunterapia
(VIT) alatt

Kincs Judit', Mezei Gyorgyi®
" Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Buda-
est;
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika,
Budapest

A rovarcsipést kovetd anafilaxia el6forduldsa 0.3-3%.
Hartydsszdrnyudak csipése évente mintegy 40 haldlesetet
okoz az Egyesiilt Allamokban. A populdcié kb. 2%-4t be-
cstilik rovarméreg allergidsnak, azonban azon betegek
fele, akik rovarcsipést kovetSen végzetes anaphylaxids
reakciét szenvedtek, nem is ismerte allergidjat. A rovar-
méreg allergidsok nagy része nem keril diagnosztizdlds-
ra. lgazolt rovarméreg allergidsokndl venom immuntera-
pia addsa javasolt. A venom immunterdpia alatti sziszté-
mds reakciok el6forduldsa az irodalom szerint: 3-12 %.
Esetbemutatdsunk célja a rovarméreg immunterdpia al-
kalmazdsa sordn észlelt szisztémds anaphylaxids reakci-
Ok ismertetése, osztdlyozdsa, elldtdsa, az elldtdssal kap-
csolatos dilemmadink.

Klinikdnkon rovarméreg allergia miatt 69 gyermeket ke-
zellink. Koztlik 2 méhméreg és 1 méh és dardzsméreg
allergidsndl tapasztaltunk immunterdpia addsdat kovets-
en szisztémads, anafilaxids reakciét (4.3%). Az 6sszes al-
kalmazott rovarméreg injekcié mintegy 0.85%-dt kovet-
te enyhe vagy kozepes fokd anaphylaxids reakcié.

A gyermekek életkora 10 - 11 év volt, két fid, egy ledny.
Mindhdrom esetlink anamnézisében asthma bronchiale,
rhinitis allergica szerepel. Két csaldd méhészkedéssel
foglalkozik. Egy gyermek méh és darazsméreg, két gyer-
mek méhméreg immunterdpidt (Venomenhal) kapott.
Anafilaxia jelentkezését mind a felépit6 dézisok alatt,
mind a fenntarté dézis sordn észleltiink, enyhe sziszté-
mds reakciétél (n:5 ), sidlyos hypotensiv, adrenalint
igénylg dllapotig(n:2). A két fitindl 3-3 alkalommal zaj-
lott anafilaxia, a lednyndl egy alkalommal. Az észlelt
szisztémds reakciok gyorsan lezajlottak, kés6i visszaté-
rést nem észleltink.

Megbeszélés és tanulsdg: A rovarméreg immunterdpidt
végzbknek szdmolni kell a beadott, hosszitdvon ,gyé-
gyité méreg” akut silyos reakcidkat kivdlté tulajdonsa-
gaival is, és dllandéan készenlétben kell allni az dllapot
silyossdgdanak megfelel§ anaphylaxia kezelésre.

IgA nephropathia immunpathogenezise, terapids
lehetdségei egy esetiink ismertetése kapcsdn

Martyn Mdria

Szent Jdnos Korhdz Budai Gyermekkorhdz Telephely, Buda-
pest

Az IgA nephropathia/lgAN/ az egyik leggyakoribb kroéni-
kus glomerulonephritis gyermekkorban. Két tanulsdgos
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esetlink ismertetése kapcsdn 6sszefoglaljuk a betegség-
gel kapcsolatos legijabb kutatdsi eredményeket.

Ismert, hogy az IgAN progresszigjdt genetikai és kornye-
zeti tényezdk is befolydsoljdk. A pdciensek vérében és
glomerulus immunkomplexeiben kimutathaté galaktéz
deficiens IgA1, valamint IgG autoantitestek az O-glikdn
szakasz és a C3 ellen.

T sejtek dltal termelt citokinek /APRIL=a proliferation
inducing ligand/, vagy B sejt aktivdlé faktor/BAFF/ a B
sejteket IgAT1 produkdlé plazmasejtekké alakitjdk &t. A
betegek dltal termelt IgA1 galaktéz deficiens/Gd-1gA/,
igy autoantitest termelést indit, majd a képz&d6 immun-
komplexek alternativ komplement aktivdléddshoz ve-
zetnek. Az immunfolyamatok glomeruldris és tubuldris
gyulladdst, mesangium proliferdciét, majd fibrosist idéz-
hetnek el6 a RAS aktivdléddssal egytitt. Genetikai fakto-
rok kozil pl. a komplement faktor H gének/CFHR/ delé-
ciéja valamint a C1GALT1 és C1GALT1C1 gének bizo-
nyos varidnsai hajlamositanak a betegség kialakuldsara.
A pathogenezis ismeretében Uj terdpids lehetGségek,
mint pl. plazmasejt inhibitorok, antiproliferativ gyégy-
szerek és komplement gdtl6 szerek, valamint a nydlka-
hartydk lymphoid szoveteire lokdlisan haté ordlis
budesonid/Nefecon/ szerepét kutatjak.

A kordbban haszndlt un. Oxford klasszifikdcié/MEST/ki-
egészitése a ,crescent” képz&dés mértékével /CO, CT,
C2/szerencsésebb a progndzis megitélésében.
Ismertetésre kertilnek az IgAN egyes klinikai megjelené-
si formdi, valamint a ma haszndlatos és kisérleti fazisban
lévE terdpids lehet&ségek.

Infekciés szovédmények TNF-A gitlé kezelésben
részesiilé JIA-s gyermekekben

Nagy Arnold, Mosdési Bernadett
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Ajuvenilis idiopathias arthritis (JIA) a leggyakoribb gyer-
mekkori rheumatolégiai megbetegedés; egy heterogén
betegségcsoport krénikus izileti gyulladdssal. Szamos
gyogyszer éll rendelkezéstinkre a beteg gyermekek élet-
min&ségének javitdsdra.

Nemzetkdzi tanulmdnyok és a sajdt kutatdsaink is azt bi-
zonyitjak, hogy a betegek kézel egyharmada nem reagal
megfelelGen az elsGvonalbeli DMARD terdpidra, mely
miatt egyéb tdmaddsponti gydgyszer bevezetése indo-
kolt. A bioldégiai terdpia jelenti a kbvetkezd terdpids lép-
cs6fokot. A kiilonbozé tamaddsponti gyégyszerek koziil
vizsgdlataink a TNF-A inhibitor csoportra irdnyultak. Te-
kintettel arra, hogy a TNF-A gdtl6k — hatdsmechanizmu-
suk miatt - jelent§s immunszuppressziét okozhatnak, el-
méletben a betegeknél fokozott infekciéhajlammal-,
tumorgenesissel és paradox médon autoimmun megbe-
tegedések gyakoribb megjelenésével kell szamolnunk.
Jellemzden fels6-, alsé 1égdti, orr-fil-gégészeti infekci-
6k emelkedett szamadt irtdk le a kisebb betegpopuldcién
végzett klinikai tanulmdnyok, de barmely szervrendszer
érintett lehet. Esettanulmdnyok szeptikus klinikai képet
is lefrtak. A terdpia bevezetését megel6z&en és az alatt is
fokozott figyelmet igényel a tuberculosis, opportunista
fert6zések megjelenése.

Munkacsoportunkkal szisztematikus irodalomkutatdst
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végeztiink a TNF-A gdtlé kezelésben részesils JIA-s
gyermekek gyakoribb fert6zéses szovédményeit tekint-
ve. Kapcsolatot kerestiink a TNF-A gdtlé kezelés és a
magasabb infekcids ardny kozott.

Emelkedett szérum IgA szint hatterében all6 rit-
ka kérkép

Kassay Anett
Szabolcs-Szatmdr-Bereg Megyei Kérhdzak, Nyiregyhdza

2 éves ledny gyermek perinatdlis anamnézise esemény-
telen volt. 4 hénapos kora 6ta gyakran zajlottak felsé-,
majd alsélégiti megbetedései, emiatt gyermekpulmo-
nolégia gondozta. Visszatér6 gombads szdjfert6zését a
gyakori antibiotikus és ICS terdpia szovédményének
gondoltak.

26 hoénaposan silyos aséléglti megbetegedése miatt
osztdlyos felvételére kertilt sor. Az elvégzett mellkas rtg
kétoldali tid&gyulladdst igazolt, melyhez mérsékelten
emelkedett mdjenzimértékek és igen magas szérum IgA
érték tarsult.

A klinikum, az el6zmények és a célzottan elvégzett to-
vdbbi laborvizsgdlatok a szekunder immundeficienciat
aldtdmasztottdk. Az alkalmazott terdpia ellenére a
pulmonolégiai progresszié mellett egyéb szervi elégte-
lenség is kialakult, s végil kis beteglinket 3 hét alatt elve-
szitettiik.

A szerzett immunhidnyos tlnetegylttes, az AIDS
(Acquired ImmunDeficiency Syndrome) a HIVvel
(Human Immundeficiency Virus) valé fert6zés kovetkez-
tében kialakulé betegség, ami a megfert6zottek
immunszuppresszdlt dllapotdt idézi el6. A virus az im-
munvdlasz szdmdra l[étfontossdgu
CD4+T-lymphocytdkat fert6zi meg, és a betegség eldre-
haladtdval a T- sejt funkcié kiesése teremt lehetGséget az
opportunista kérokozék megtelepedésének. Ez utébbiak
okozzdk végil a beteg haldlat.

Esetliinket azért tartottuk bemutatdsra alkalmasnak, mert
bdr Magyarorszdg a kevésbé fert6zott orszdgok kozé tar-
tozik, ugyanakkor maga az AIDS a virusfert6zést kovets
2-10 éves id&szak utdn alakul ki, sajnos napjainkban
igen is gondolnunk kell még ebben a fiatal életkorban is
az AIDS-re, annak ellenére,hogy ezen korcsoportban
ritkdbban fordul elé.

A stlyos juvenilis idiopathias arthritis kezelésé-
nek vdltozdsa az elmult 30 évben
Mairton Gabriella

Borsod-Abaij-Zemplén Megyei Kézponti Kérhdz és Egyetemi
Oktatokorhdz Gyermekegészségligyi Kézpont, Miskolc

A betegséget elGszor 1864-ben irta le MV Cornil juve-
nilis rheumatoid arthritis néven.
A jelenleg haszndlt ILAR klasszifikdci6 szerint az aldbbi
alcsoportok kiilonithet6k el:

H Szisztémds arthritis

m Rheumatoid faktor pozitiv polyarthritis
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Rheumatoid faktor negativ polyarthritis
Oligoarhtritis

Enthesitissel jaré arthritis

Arthritis psoriatica

Nem differencidlt formdk

Az elsé gyulladdscsokkents gyégyszer, az acetilszali-
cilsav 1899-ben jelent meg. Szteroidokat 1936.6ta hasz-
nédlhatunk.

A 30 évvel ezel6tt rendelkezésre allé készitmények:
non-steroidok, steroidok, methotrexate, cyclophos-
phamid, azathioprin, hidroxicloroquin és az im. arany
voltak. A legstilyosabb betegek esetében el&fordult ext-
rém novekedési zavar, osteoporosis, izileti deformitds,
vesekdrosodds. Mindezek jelentsen rontottdk a gyerme-
kek életmingségét.

Osztdlyunkon egymds mellett mikodik az immunolégiai
részleg és a csontvel6transzplantdcié. Ez tette lehet6vé,
hogy 1999-ben CD34 szelekcidval autolég Gssejttransz-
plantdciét végezziink egy 14 éves silyos JIA-s lednyndl,
aki 2 éves kora 6ta volt beteg és szinte folyamatos steroid
kezelést igényelt. A beavatkozds technikailag sikeres
volt, de fél éven belil recidivdlt a betegsége, ezért
2000-t6l biolégiai terdpidt kapott, mely kezelés aztdn
gyorsan elterjedt hazdnkban, szdmos, kordbban mara-
dandé kdrosoddsokra itélt betegnek segitve.

2003-ban testvérdonoros Gssejttranszplantdcot végez-
tink (tudomdsunk szerint a vildgon elGszor) egy 6 éve
kezelt, terdpia rezisztens (az akkor elérhetd bioldgiai te-
rdpidt is beleértve) gyermeknél, ami teljes gyégyuldshoz
vezetett. 14 éve gyégyszerek nélkil tiinet és panaszmen-
tes.

Ez az egyetlen olyan gyégymdd, ami teljes gydgyuldst
hoz, dm alkalmazdsdra csak egészen szélsGséges esetek-
ben, nagyon szigoru feltételek megléte esetén kertilhet
sor, tekintettel arra, hogy az esetleg kialakulé chronicus
GVHD ugyanolyan mértékben rontja az életmingséget,
mint az alapbetegség. Szerencsére 2003. 6ta a biolégai
terdpidk szdmos kiilonb6z6 tdmaddspontd dj tagja jelent
meg, melyek megfelel§ kivdlasztasdval teljes remisszié
érhet el.

Autoinflammatiés betegségek gondozasi koriink-
ben

Oroszlan Kldra, Csirke 1ldiké, Kassay Anett,
Dicsé Ferenc

5z5zBM Korhdzak és Egyetemi Oktatékorhdz J6sa Andrds Ok-
tatokérhdz, Nyiregyhdza

Az ismeretlen ldzas dllapotok hétterében igen ritka, ne-
hezen diagnosztizdlhaté autoinflammatiés kérképek az
innate immunitds defektusa miatt jonnek létre. A beteg
élete sordn ismétlédéen eléfordulé gyulladdsok, ldzas
dllapotok jellemzéek, melyek vdltozatos tinetekkel,
autoantitestek jelenléte nélkul zajlanak. Az egyéb okok
kizdrdsat kovetGen az autoinflammtorikus szindrémak

jellemzé klinikuma alapjdn gondolhatunk a betegségek-
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re. Az egyes korképek genetikai hdtterének ismeretében,
az erre irdnyulé vizsgdlatok elterjedésével pontos gene-
tikai diagnézis feldllitdsdra is lehetség nyilik.
Eladdsunkban a szakrendelésiinkon autoinflammatios
szindréma miatt gondozott betegeinkrél szeretnénk be-
szamolni, a tineteik és a diagnézishoz vezet§ ut, illetve
a kezeléssel kapcsolatos tapasztalataink alapjan.

A gyermekkori szteroid-rezisztens nephrosis leg-
alabb harmada monogénes

Javorszky Eszter', Kerti Andrea®, Vincent Moriniere?,
Balogh Eszter', Csohdny Rézsa®, Kelen Kata®,

Sallay Péter?, Reusz Gyorgy”, Szabé Attila?,

Corinne Antignac®, Tory Kdlman'

" MTA-SE Lendiilet Nephrogenetikai Kutatécsoport, Budapest
2 Semmelweis Egyetem, I. sz. Gyermekklinika, Budapest

* Institut Imagine, Pdrizs

A szteroid-rezisztens nephrosis szindréma (SRNS) a
gyermekkori krénikus veseelégtelenség 10-20%-dért fe-
lel&s. Immunoldgiai és genetikai formdjanak elktlonité-
se a klinikai megjelenés alapjdn rendszerint nem lehet-
séges, a kezelés szempontjdbdl azonban meghatdrozé:
mig az el6bbi reagdlhat immunszuppressziv kezelésre,
és kidjulhat a transzplantdciét kovetSen, az utébbi nem.
A monogénes formdkat azonosité genetikai vizsgdlatok-
nak ezért gyakorlati jelent§sége van.

A Semmelweis Egyetem |. Gyermekklinika nephrogene-
tikai ambulancidjdn vizsgdlt 88 SRNS vagy focalis
segmentalis glomerulosclerosis (FSGS) miatt gondozott
csaldd genetikai vizsgdlatdt végeztiik el a klinika neph-
rogenetikai laboratériumdban, illetve a pdarizsi Imagine
Intézetben (n=17). A genetikai vizsgdlat a gyakran mu-
tdns gének kédolé régidinak vagy gyakori mutdciéinak
direkt szekvendldsabol (NPHS2: n=37, NPHS1: n=18,
WT1:n=20 és PAX2: n=14), 35 ismert gén kédol6 régidi-
nak multiplex parallel szekvendldsdbdl (n=39 esetben),
illetve a pdrizsi Imagine Intézetben teljes exom
szekvendldsbél (n=5) allt.

Huszonkilenc csalddban (33%) taldltunk kéroki mutéci-
okat, 12 génben. A leggyakrabban mutdns gének az
NPHS2 (n=10, 11%) ésaWT1 (n=7, 8%) voltak. Huszon-
hdrom esetben (26%) a késgbbi klinikai lefolyds alapjdn
a monogénes eredet kizdrhaté volt, az immunszup-
pressziv kezelésre bekovetkezett teljes remisszié, illetve
atranszplantdciét kovetd kidjulds alapjan. Ennek megfe-
lelSen, ezen esetekben nem taldltunk koroki mutdciot.
A gyermekkori SRNS/FSGS az esetek legaldbb harmada-
ban monogénes eredetl. Ezen ardny megegyezik a nem-
zetkozi adatokkal. A klinikai lefolyds alapjdn a sztero-
id-rezisztens nephrosist az esetek negyedében taldltuk
biztosan immunoldgiai eredetlinek. A fennmaradoé 40%
tovdbbi vizsgdlata sziikséges; ezen formdkban is lehetsé-
ges monogénes eredet ismeretlen gének mutdciéja miatt.
Monogénes eredet a valészinl csalddi halmozdédds és
extrarendlis érintettség esetén.
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Uléselnokok: Mészner Zsofia, Réthy Lajos

Meddig kezeljiik az egyes fert6zéses korképeket?

Trethon Andras
Szent Ldszlo kérhdz, Budapest, Magyarorszdg

A mikrobdk antiinfektiv szerekkel szembeni rezisztenci-
dja aggaszté méreteket oOlt vildgszerte. A helyzeten elv-
ben két dolog segithet. Az egyik tj molekuldk kifejleszté-
se és forgalomba hozatala. Erre az ipar részérél nincsen
redlis esély. A mdsik dt jarhaté és nemzetkozi javaslatok
alapjdn kotelez6 érvénytlinek tekintends: az antibak-
teridlis kezelés deeszkaldciéja. Az egyes fert6zések ke-
zelésének id&tartama nagyrészt hagyomdnyokon, ill.
egyes szakért6k egyéni véleményén nyugszik és sokak
szerint szamos fert6zés esetén ,tilkezeljik a betegeket”.
A deeszkaldcié a szélesspektrumd inicidlis kezelésnek
biztonsdgos és ,a megszokotthoz” képest kordbbi abba-
hagydsdt avagy az antibakteridlis spektrum sz(kitését,
tovdbbd az oralis kezelésre val6 attérést jelenti. Az
antimikrobds kezelés id6tartamdnak leréviditése mér-
sékli a rezisztens szubpopuldcidk szelekciéjat, kevésbé
generdl rezisztencidt és ritkdbban fordul el gydgyszer-
toxicitds. Megvalésitdsat a kérhdzakban bevezetendd
un. Antimicrobial Stewardship program tdmogathatja. A
dontésben a klinikai képre, egyes biomarkerek szintjére
és a mikrobioldégiai vizsgdlati eredményekre javasolt ta-
maszkodni. Az egyes fert6zésekre vonatkozéan rendel-
keziink tudomdnyos tdrsasdgok részérél nemzetkozileg
elfogadott ajdnldsokkal. Néhdany példa ezekre vonatko-
zbéan: a nem komplikdlt intraabdominadlis sepsis 4-7-, a
komplikdlt higyditi fert6zés 7-10-, a bacteriaemia keze-
[ése 7-10 nap utdn befejezhetd

Szemléletvdltds az otitis media diagnézisaban

Katona Gabor

Szil6i egészségértés és vakcindciés hajlanddsdg
2017-ben Magyarorszdgon

Gécs Zséfia', Kun Eszter?, Koltai Julia®*

T'SEII. Sz. Gyermekklinika, Budapest;

2 Szinapszis Piackutaté és Tandcsado Kft., Budapest-Debrecen
* MTA Tdrsadalomtudomadnyi Kutatékézpont, Budapest;

4 ELTE TATK Tdrsadalomkutatdsok Médszertana tanszék, Bu-
dapest

Szul6i egészségértésnek (parental health literacy) neve-
zik azokat a készségeket és tuddselemeket, amelyek se-
gitségével a szil6k gyermekiik egészségével, betegségei-
vel kapcsolatos dontéseket hoznak. A kordbbrél megle-
v@ ismereteken kivil fontos szempont, hogy hova fordul-
nak dj informdciéért, ezt az informdciét megértik-e, he-
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lyesen alkalmazzdk-e illetve az is, hogy mennyire érzik
magabiztosnak magukat a gyermek egészségét érint6
szitudcidkban.

Kutatdsunkban arra kerestiik a vdlaszt, hogy a magyar
szul6k egészségértése 1., milyen szinti a nem kisgyere-
kes populdciéhoz képest; 2. milyen ardnyban tevédik
ossze ezekbél az elemekbdl; illetve, hogy 3., miként ala-
kulnak a kotelez6 és ajédnlott védSoltdsokkal kapcsolatos
ismeretek, helyzetmegoldé-készségek és attitlidok.
Orszdgos reprezentativ mintavétel sordn 400, 18 éven
aluli gyermekkel rendelkezé héztartds kertlt kivdlasz-
tdsra. Személyes megkérdezéssel egy részben kordbban
létrehozott, a magyar szulSkre adaptdlt kérdGivet vet-
tink fel. A kérd6iv a demogréfiai jellemz&k mellett a
szulGi egészségértés aldbbi dimenzidit vizsgdlja: készsé-
gek és képességek (HLS-EU 16), helyzetmegoldds, szo-
vegértés, informdcidkeresési szokdsok, meglevé tudds.
Az aldbbi témdkat érinti: primer prevencio, kilonos te-
kintettel a véddoltdsokra, fert6z6 betegségek ismerete,
elldtdsa, lazcsillapitds.

(Az el6addsban a 2017 madrcius-dprilisdban zajlé adat-
felvétel f6bb eredményeit kivanjuk ismertetni.)

PRO JUNIOR - Vizsgdlat az antibiotikum-
kezelés mellékhatdsairdl gyermekeknél

Kovacs Akos', Karoliny Anna®, Réthy Lajos Attila®

" MGyT Hadzi Gyermekorvosi Szekcié és Hazi Gyermekorvos-
ok Orszdgos Egyesiilete, Budapest

? Heim Pal Gyermekkdrhdz, Budapest

* NEFI - Gyermekegészségligyi Igazgatésdg, Budapest

Az antibiotikumok szdmos betegség gyoégyitdsaban f6-
szerepet kapnak, de az antimikrobidlis rezisztencia ter-
jedése egyre nagyobb probléma. Az antibiotikum okozta
hasmenés (AAD) az antibiotikum-terdpidban részestil6k
kozel 1/3-dt érinti [1]. Az AAD el&forduldsédt egyes
probiotikumok csékkenthetik [1, 2], emellett a probioti-
kum-kolonizdcié megakaddlyozza a patogén torzsek el-
szaporoddsdt is. Az Eurépai Gyermekgasztroenterolé-
giai Tarsasdg (ESPGHAN) azonban arra is figyelmezet
hogy ez a hatds torzs-specifikus, tehdt a készitményeket
kalon-kalon kell vizsgdlni.

A L. reuteri DSM17938 az egyik legkutatottabb (114
publikdcié >10.000 f8), 0-3 éves kordakndl pedig a leg-
inkdbb vizsgélt probiotikum-térzs (52 vizsgdlat/6500
f6). Anyatejbdl izoldltdk, biztonsdgossdgat koraszulot-
tek és immunszupprimdltak korében is igazoltdk. AAD-
ben 3 tanulmdny vizsgdlta a L. reuteri DSM17938 hatd-
sat, melyek a diarrhoea és mds gasztrointesztindlis (Gl)
tunetek szignifikdns csokkenését mutattdk [3,4,5]. Emel-
letta L.reuteri DSM17938 igazoltan rezisztens penicillin
szarmazékokkal szemben, igy ezekkel biztonsdgosan
adhato egyutt [6,7,8].

Az MGyT Hdzi Gyermekorvosi Szekcidja és a Hazi Gyer-
mekorvosok Egyesiilete, PRO JUNIOR” vizsgdlatdnak
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célja (i) megismerni és 6sszevetni az antibiotikum-sze-
dés, illetve a mellékhatdsok mérséklésének jelenlegi ru-
tinjdt a L. reuteri Protectis DSM17938 probiotikum-térzs
alkalmazdsakor kialakulé eredményekkel, valamint (ii) a
L.reuteri Protectis DSM17938 hatdsainak vizsgdlata a
gyermekorvosi praxisban leggyakrabban alkalmazott an-
tibiotikumok (amoxicillin + klavuldnsav, cefalospori-
nok) szedésekor jelentkezé mellékhatdsokra 3-14 éves
gyermekeknél. A prospektiv, multicentrikus, randomi-
z4lt, kelld statisztikai er6t képvisel§ orszagos tanulmdny
sordn 100 hdziorvosi praxisban 1000 beteg bevondsaval
vizsgdljuk az AAD és Gl tiinetek el6forduldsanak gyako-
risdgdt. Cluster randomizdciét kovet6en az antibioti-
kummal kezelt betegek fele L.reuteri Protectis terdpid-
ban, fele egyéb szupportiv kezelésben részesil. A vizs-
gdlat bevondsi fadzisa mdjus végén zdrul, a vizsgdlat leza-
rdsdt junius végére tervezzik.

A szeptemberi kongresszusra el6zetes eredmények var-
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Virusfert6zések, az asthma f6 provokalé vagy
programalé tényezgi?

Szabé Hajnalka

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhdz, Székes-
fehérvdr

Bizonyitékok sordval rendelkeziink arra vonatkozéan,
hogy a kérnyezeti tényez6k koziil az élet korai szakasza-
ban elszenvedett virusfert6zések kulcsfontossagu szere-
pet jdtszanak a késébb megjelend, reverzibilis obstruk-
ciéval jaré léguti korképek kialakuldsdban és exacer-
batiéjukban.

Az 6sszefoglal6 el6adds els6 részében kisérletet tesziink
a két leggyakrabban el&fordulé Iégdti virus: a humadn
rhinovirus (HRV) és a respiratory syntitial virus (RSV)
klinikumdnak, patogenetikai mechanizmusainak és az
asthma kialakuldsdban jdtszott szerepeiknek az 6sszeha-
sonlitdsdra. Az RSV felel8s a csecsemd- és a kisdedkori
stilyos |égliti fert6zésekért, amely féleg a téli hénapok-
ban fordul el6. Nagy epidemiolégiai vizsgalatok igazol-
jak, az egyértelm( 6sszefliggést az RSV fert6zés és az azt
kovets gyermekkori zihdlds kozott, amely valdszindleg
inkdbb a légutak megvdltozott hosszd tavd neuro-
immunolégiai kontrolljanak tulajdonithaté, mintsem az
allergids szenzitizdltsdgnak. Ezzel szemben a HRV fert6-
zés barmelyik életkorban, egész évben el6fordulhat. Ke-
vésbé silyos citotoxikus hatdst fejt ki a gyulladdsos va-
lasz sordn, mint az RSV. A HRV okozta bronchiolitis és
az azt kovetd késébbi zihdlds kialakuldsa inkdbb kothetd
az egyéni hajlamhoz, a sajdt és a csalddi anamnézisben
el6fordulé asthma/atépidhoz. Osszefoglalva: dgy tdnik,
hogy az RSV inkadbb provokalé tényezéje (,inducer”), a
HRV pedig inkdbb kivaltéja (,trigger) a gyermekkori
asthma bronchialénak.
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Az el6adds mdsodik felében az RSV fert6zés vertikdlis
terjedésére (anydrél a magzatra) vonatkozé paradigma-
vdltdsra hivjuk fel a figyelmet. Az RSV-nek a légditi
epitélsejtek irdnti fogékonysdga jol ismert, de taldn ke-
vésbé elterjedt az a tény, hogy az RSV-t megtaldltdk mar
a kozponti idegrendszer, a szfv, a mdj sejtjeiben és a vér-
ben. Ez 6sszhangban dll azokkal a szokatlan klinikai ti-
netekkel, amelyeket megfigyeltek RSV infectio sordn:
apnoe, gorcsok, emelkedett sziv- és mdjenzimek. S6t mi
tobb, humadn kisérletek sordn az RSV genomhoz homo-
I6g RNS szekvencidt taldltak gyermekek és felnéttek
csontvel6jében is. Ez vezetett ahhoz a hipotézishez,
amelyet dllatkisérlettel igazoltak, hogy a virus az
intrauterin élet sordn dtmegy a placentdn, megtelepszik
a fejléds l1égutakban és mds szovetekben, megvaltoztat-
va az 6ket beidegz6 kolinerg idegek normdlis fejl6dését.
igy az élet els6 hénapjaiban el6fordulé infectio (v.
reinfectio?) alkalmdval médr kialakul a léguti hyperreakti-
vitds. Ez a mechanizmus taldn magyarazatot adhat arra
az epidemioldgiai megfigyelésre, hogy az élet korai sza-
kaszdban lezajlé RSV fert6zés, a gyermekek egy szub-
populdciéjat hajlamossd teszi visszatéré zihdldsra és
asthmdra, amely az élet els§ évtizedében tart, atopids
fenotfpus hidnydban is.

Ugy tlnik, hogy az asthma, mint sok mds krénikus beteg-
ség mdr az intrauterin életben elkezddédik, tehdt a pre-
vencids torekvéseink mdr a terhesség utolsé harmada-
ban el kell, kezd&djenek.

A taplalékallergia és intolerancia korszert diag-
nosztikdja a klinikai gyakorlatban

Tokodi Istvan

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Kérhdz, Székes-
fehérvdr

A tdpldlékallergia prevalencidja 5-12 %-ra tehetd gyer-
mekkorban. Az ételintolerancia gyakorisdgdra vonatko-
zbéan nincsenek pontos adataink, de az dtlagpopuldcio-
ban 15-20 %-ra teszik a prevalencidjat. Diagnosztizala-
suk és elktlonitésik sokszor nem konnyd. A klinikai tu-
netek a két betegségben megtévesztSen hasonléak lehet-
nek, ugyanakkor nem rendelkeziink olyan laboratériumi
vizsgdlé moédszerrel, amely megbizhaté kérisme feldlli-
tdsdttenne lehet6vé. A klinikai gyakorlatban elterjedt di-
agnosztikus eljardsok  (b6rteszt, antigén specifikus el-
lenanyag vizsgdlat) prediktiv értékét, specificitdsdt és
szenzibilitdsdt szamos tényez6 befolydsolja. A tapldlék-
allergia és intolerancia diagnosztikdjdban éppen ezért a
“gold standard” vizsgdlé médszer tovdbbra is a tapldlék-
terhelés. A szubjektiv tényezék kizdrdsa érdekében két
éves kor felett kettGsvak placebo kontrolldlt ételprovo-
kdcios prébét célszer végezni. Az egyéb in vitro és in
vivo eljdrdsok tdjékoztato, kiegészits jelleglek. A kom-
ponens alapud, molekuldris allergia diagnosztika lehetd-
vé teszi a valddi allergia és a szenzibilizdcio elkilonité-
sét, tovdbbd a betegség hosszltdvi prognézisdnak meg-
dllaprtdsdt. A betegek korében napjainkban nagy nép-
szerUségnek orvendd allergén specifikus IGG vizsgdlat
jelezhet tolerancidt és késleltetett allergids reakciot,
egyes esetekben segithet az allergénkeresd étrend 6ssze-
allitasdban.
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A komponens alapu allergia diagnosztika jelen-
tosége gyermekkorban

Nagy Adrienne
Heim P4l Gyermekkorhdz, Budapest

Ujinvitro allergia diagnosztikai médszer valt elérhetévé
Magyarorszdgon, mely segitségével nemcsak az aller-
gének, hanem azok molekuldris alkoté elemei, kompo-
nensei ellen termelt specifikus IgE szintek is mérhetSek
immunoCAP mddszerrel. A magas és alacsony rizikdéju
komponensekre adott immunvdlasz mérésével nemcsak
azt tudjuk megmondani, hogy ki mire allergids/szenzi-
bilizadlt, hanem azt is, hogy mennyire, valamint elkiilo-
nithetévé vélik a valédi allergia és a keresztreakciok mi-
atti fals pozitivitds is.

A gyermekkori tapldlék allergidban e molekuldris aller-
gia diagnosztikai médszer prognosztikai és prediktiv ér-
tékkel bir az allergia silyossdgdnak és kinGhet&ségének
josldsdban és tampontot nydjt a diéta szigordsdgdnak
meghatdrozdsdban. Sdlyos tdpldlék allergidra utalo lelet
és a klinikum o&sszhangja esetén a kérhdzi felvételt
igényls ételterhelések egy részét feleslegessé vagy kont-
raindikdlttd teheti megkimélve ezzel a beteget, egész-
ségligyi személyzetet és a tdrsadalombiztositét egyardnt.
A léguti allergidk pontosabb meghatdrozdsa tisztdzhatja
a keresztallergidkat és célzottabbd teszi a mar 5 éves kor-
tél adhaté allergén immunterdpia indikdciéjat.

Az el6addsban példdkon keresztil kertl bemutatdsra a
médszer indikdcidja, a leletértékelés médja és kovetkez-
ményei. Reményeink szerint mindez hozzajdrul egy ma-
gasabb szinvonald gyermekallergolégiai szakelldtds
megvalésuldsdhoz.

Molekuldris allergiavizsgalat lehetdségei gyer-
mekkori ételallergia diagnézisaban: stlyossdg és
prognozis elérejelzése

Csadki Csilla

Svdbhegyi Gyermekgydgyintézet, Budapest

Az élelmiszer allergia vildgszerte, fgy hazdnkban is egy-
re névekvé tendencidt mutat, prevalencidja gyermekkor-
ban 6-8% kozé tehetd. Az élelmiszerek dltal okozott al-
lergids tinetek stilyossdga az enyhe ordlis allergia szind-
réméatél egészen életveszélyes anafildxidig terjedhet. A
hagyomdnyos allergolégiai diagnosztika (Prick teszt és
/vagy specifikus IgE meghatdrozds) sok esetben nem ké-
pes az élelmiszerallergia biztos azonositdsdra, pol-
len-étel keresztallergidktdl valé elkilonitésére. A mole-
kuldris allergia diagnosztika az allergénfehérjék mole-
kuldris komponenseivel szemben képzédd specifikus
IgE vizsgdlatdra képes, ezzel kiszlrhet§vé teszi a ke-
resztallergidkat, valamint lehet§séget nydjt az allergids
reakcié vdrhato silyossdganak becslésére. Példaképpen
foldimogyoré szenzibilizdcié esetén kiemelt anafilaxia
veszéllyel jar a taroléfehérjékkel szemben képz6dé spe-
cifikus IgE (Ara h1,Ara h2, Ara h9), mig a mellékkompo-
nensekkel szembeni specifikus IgE (Ara h5, Ara h8) jéval
enyhébb lefolydsd ordlis allergia szindrémdt okoz.
Utébbiak keresztreagdlé komponensekként névényi pol-
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lenekben, pl. nyirfa pollenben, vagy gyimolcsokben, pl.
Gszibarackban (Bet v1, Bet v2) fordulnak el6. Amennyi-
ben a molekuldris vizsgdlati eredmények alapjan az élel-
miszer fogyasztdsa vdrhatéan silyos allergids tinetet
okoz, akkor ordlis terheléses vizsgdlatot nem szabad vé-
gezni és a beteget adrenalin 6nbel6vé injekciéval kell
elldtni. Gyermekek esetében fontos kérdés tovdbb4,
hogy kin6heté-e az adott ételallergia, pl. tejfehérje vagy
tojdsfehérje allergia esetén. H6kezeléssel és gyomorsav-
val szemben ellendll6 fehérjekomponensek a tehéntej-
ben a kazein (Bos d8), tojdsfehérjében az ovomucoid
(Gal d1). Amennyiben a gyermek ezekkel a komponen-
sekkel szemben magas spec IgE koncentrdciét képez, ak-
kor az allergidjdt nagy valészintiséggel nem fogja king-
ni.

El6addsunkban részletesen bemutatjuk a tehéntej-, to-
jds-, mogyoro- gabonafélékre és gytimolcsokre jelentke-
z& allergia molekuldris vizsgdlati lehetségeit. Sajdt ese-
tek elemzésén keresztul prébdlunk betekintést nydjtani
a molekuldris allergolégiai vizsgdlatkérés, és értékelés
modszertandba. Interaktiv formdban bemutatjuk az el-
mult fél évben elvégzett vizsgdlataink legtanulsdgosabb
eseteit.

Komponens alapu allergia diagnosztika (CRD)
ollen-allergidakban és orilis allergia szindréma-
an. CRD-single teszt és multiplex allergén chip

Réthy Lajos
Budai Allergiakozpont, Budapest

A hagyomadnyos allergoldgiai diagnosztika (Prick teszt és
/vagy specifikus IgE meghatdrozds) nem képes az allergi-
at okozo6 specifikus és keresztreagdlé molekuldris
allergén-komponensek elkiilonitésére. Kozos kereszt-
komponensek el6fordulnak minden pollenféleségben,
szamos gytimolcsben / névényi eredetd tdpldlékban is,
ami magyardzza a pollen-tapldlék keresztallergidk illet-
ve az ordlis allergia szindréma (OAS) kialakuldsi mecha-
nizmusdt. Ha a pollen-specifikus komponens helyett
csak keresztreagdlé komponensekkel szemben mutatha-
t6 ki emelkedett IgE, az jelent§sen rontja az immuntera-
pia hatékonysdgdt. A mar hazdnkban is elvégezhets
komponens alapu IgE diagnosztika (CRD) lehet6vé teszi
avaldédi allergén megbizhaté azonositdsat immunterdpi-
dra varé pollenallergids pdcienseknél, valamint OAS
esetén a pollen-tdpldlék kereszt-allergia kockdzatdanak
el6zetes becslését is.

Az el6adds sordn az elméleti hattér mellett néhdny jel-
legzetes pollenallergids eset valamint a pollen-taplédlék
kereszt-allergidk néhdny jellegzetes klinikai példdjan
keresztul, pl. Bet vl- Ara h8, Bet vl- Gly m4,mutatjuk be
az Uj eljdrdst.

A teszt lehet egy-egy allergénre/allergéncsoportra kiter-
jesztett (singleplex) vagy szdzas nagysdgrendd is (mul-
tiplex teszt). Az Intézetiinkben elérhet6 nanotechno-
[6gids FABER teszt 244 allergént (122 komplett allergén
extraktumot és 122 molekuldris komponenst) pdrhuza-
mosan mérve komplex, beteg-specifikus szenzibilizalt-
sdgi spektrumot térképez fel. Mindez a vérhaté kockdzat
becslését fokozottan segiti.
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A komponens alapi diagnosztikdt alapvetd [épésként
ajanljdk az eurdpai irdnyelvek mind a tervezett immun-
terdpia vdrhaté hatékonysdgdnak, mind a tapldlék aller-
gidk kockdzatdnak el6zetes becslésében.
Osszefoglalds: Egy adott pollenallergidt kivdlts specifi-
kus -vagy keresztreagdlé molekuldris komponensek azo-
nositdsa (CRD diagnosztika) immdr hazdnkban is végez-
het6 korszeri médszer. Nemzetkozileg is ajanlott diag-
nosztikus [épésként segitséget nydjt egyrészt az immun-
terdpia varhatoé hatékonysdgdnak el6zetes felmérésében
pollenallergids betegek esetében, mdsrészt a pollen-tdp-
lalék kereszt-allergidk klinikai kockdzatbecslésében. A
singleplex, 1-1 pollenre vagy tdpldlékra fékuszdlé CRD
diagnosztika mellett a nanotechnolégids FABER 244
teszt egyedi, komplex szenzibilizdltsdgi spektrumot tér-
képez fel, ami a kockdzatbecslést tovdbb segiti.

Rovarméreg-allergia komponens alapt diagnosz-
tikdja

Mezei Gyérgyi', Cserhdti Endre®, Radé Judit?,
Horvéth Heléna*, Beleznay Zsuzsanna®,

Viasarhelyi Barna®

"Semmelweis Egyetem | szami Gyermekgydgydszati Klinika,
Budapest

? Semmelweis Egyetem, |. Szdmi Gyermekgydgydszati Klini-
ka, Budapest

’ Heim P&l Gyermekkdrhdz, Budapest

4 Szent Imre Egyetemi Oktaté Kérhdz, Budapest

> Semmelweis Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet, Im-
munlabor, Budapest

® Semmelweis Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet, Buda-
pest

A méh-, dardzsméreg kivdltotta allergia az egyik legsu-
lyosabb kovetkezménye az IgE kozvetitette anafilaxids
reakcidknak. A rovarméreg immunterdpia indikdlt azok
részére, akiknek az anamnézisében méh-, vagy dardzs-
csipést kovetd szisztémds reakcid volt, és pozitiv a ro-
var-specifikus IgE-jiik b&rprébdval vagy szérum tesztek-
kel. Bar arovarméreggel torténé immunterdpids kezelés-
nek silyos mellékhatdsai lehetnek, a védelem pedig nem
tejes, mégis ez az egyedili oki kezelés, mely koriltekin-
t6, szabdlyszer( alkalmazds mellett kivédheti a kovetke-
z§6 csipés kivdltotta silyos anafilaxids reakciot. A rovar-
méreg allergia kivaltotta anafilaxia elsédleges kezelésé-
ben elengedhetetlen az izomba adott adrenalin injekcié.
Az el6adds célja, hogy bemutassa a rovarméreg allergia
diagnosztikai [épeseit az Gj eljdrdsok tikrében, a rekom-
bindns allergéneket haszndlé6 komponens alapd diag-
nosztika, és a kereszt reagdl6 szénhidrdt determindnsok
meghatdrozdsdnak gyakorlati hasznat.

Adam Veronika (szerk.)

Orvosi biokémia

Orvosi

biokémia

Oldalszam: 788 oldal
Fogyasztéi ara: 23 000 Ft
Legendus ara: 18 400 Ft

,Nincs az orvostudomdnynak még egy olyan teriilete, taldn csak a képalkoté el-
jardsok vildga, ahol az elmult évtizedekben ilyen (itemben és mélységben tdrul-
tak volna fel azok az ismeretek, amelyek elébbre vitték az életfolyamatok meg-
értését és az erre alapuld beavatkozdsi lehetéségeket. A modern terdpia olyan
molekuldris célpontokat keres, amelyek kedvezéen befolydsolhatnak alapvetd
biokémiai folyamatokat, s ezdltal életfolyamatokat. Ennek alapja pedig a folya-
matok megismerése és megértése. A biokémia ezt a kalandot kindlja az olvasé-
nak. Ami logikus, tiszta és értheté — a molekuldk vilaga pedig ilyen -, annak elsa-
jdtitdsa 6rémét, szellemi élvezetet jelent, reményem szerint még azoknak is, akik
ehhez egy egyetemi vizsga teljesitésének kényszere alatt Idtnak neki. ”

(Adadm Veronika)

Megvasarolhato kedvezményes (Legendus) aron a Legendus és
az EOK Konyvesboltokban, illetve megrendelheté honlapunkrél.

www.semmelweiskiado.hu
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Uléselnokok: Ujhelyi Eniké, Kovdcs Tamds

Gyermekkori sepsis elldtisa — Quo vadis?
Ujhelyi Eniké

A gesztdcios kor prognosztikai jelentGsége:
vitiumos magzatoknal mi az optimadlis stratégia
(sziilés helye, ideje és mddja)?

Ladanyi Aniké, Szatmadri Andrds

Gottsegen Gydérgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet Gyermeksziv
Kézpont, Budapest

A velesziletett szivhiba a leggyakoribb fejl6dési rendel-
lenesség, 4-8/1000 élvesziiletéssel szamolhatunk. En-
nek egyik vonzata az évi mintegy 30000 gyermekkori
szivm(tét javuld tdlélési mutatékkal, ami részben a ja-
vulé antenatalis detekcidés ardnnyal magyardzhaté. A
vitiumok prenatalis felismerése javitja a preoperativ ill.
a rovidtdvi posztoperativ mortalitdst, morbiditdst, egy-
értelmden jobb a neurolégiai kimenetel. Van ami azon-
ban kisz(rt patholégiai esetén is bizonytalan, de prog-
nosztikai jelent&séggel bir: ilyen a koraszulottség, szile-
tési sily, a tdrsulé extracardialis vagy kromoszéoma-
eltérés. Ezzel szemben van ami befolydsolhato és prog-
nézist szintén nagy mértékben befolydsolja, ilyen a szii-
Iés helye, ideje és médja. A megsziiletést kovetSen
hemodinamikai instrabilitdssal nem jdré vitiumok ese-
tén (VSD, CAVD, enyhe Fallot tetralogia) a szilés tertile-
ten javasolt. A nemzetkozi ajdnlds alapjan csdszdrmet-
szés csak az aldbbi delikdt esetekben indokolt: TGA,
HLH intact septummal, obstruktiv TVT, Ebstein, komp-
lett blokk hydropssal, nem kontrolldlhaté aritmia. A szu-
|és idejét tekintve a terminuson beliili szilés ideje is szd-
mit. A 37. kontra 39. gest. hét nem ugyanannyira bizton-
sdgos, a betoltott 39-40. hét a legoptimdlisabb, szignifi-
kdnsan jobb a korai mortalitds, morbiditds és a neurol6-
giai kimenetel szfvm(tétek utdn. Izoldlt CHD esetén a
méhen belili elhalds esélye csekély. Méhen belili agyi
MR vizsgdlatok alapjdn ismert, miszerint a vitiumos
magzatok agyi volumene kisebb, ill. TGA-s és HLH-s
magzatok agya kb. egy hénappal éretlenebb (oka a ret-
rograd agyi keringés), emiatt is el6nyos s szlléssel a 40.
gest. hétig varni. A fentiek alapjdn a CHD-s magzatokndl
a betoltott 39. gest. hét el6tti elektiv sziilés gyakorlata
mindenképpen djraértékelendd.
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Gyermekkori koponyasériilések fiiggetlen riziko-
tényezdinek meghatdrozdsa a koponyacsontto-
rés, illetve a traumds agysériilés tekintetében

Kiss Gabriella, R6zsai Barnabas
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Bevezetés. A koponyatrauma az egyik vezet§ kérhdzi
felvételi indok, egyben életet kiolté sériiléstipus gyer-
mekkorban. A sérilések leggyakoribb okai k6zé az el/le-
esések, gdzoldsok, kerékpdrozds és sportbalesetek tar-
toznak.

Célkitizés. Vizsgédlatunk célja a PTE KK Gyermekgydgy-
dszati Klinikdn 1 év alatt el6fordulé koponyasériltek
adatainak elemzése, a koponyacsonttorés, illetve a trau-
mds agysértilés (TBI) el6forduldsdanak felmérése volt kii-
[6nb6z6 rizikétényezbk fuggvényében. Vizsgdltuk az
er6behatds nagysdgdt, a nemi el6forduldst, az életkort,
az eszméletvesztést, a skalp haematoma nagysdgat és lo-
kalizdcigjdt, a hdnyds gyakorisdgdt, illetve a gyermekek
megvdltozott viselkedését.

Eredmények. Osszesen 428 (fii/ldny: 242/186) 8,425,5
év dtlagéletkord gyermeket vizsgdltunk, akik kozal 15
esetben (3,5%) diagnosztizdltunk koponyacsonttorést,
12 betegnél pedig TBI-t (2,8%). Két esetben volt sziikség
idegsebészeti beavatkozdsra (0,5%). Az erébehatds
nagysdga alapjdn enyhe/kozepes/silyos: 201/176/51
(47/41,1/11,9%) kategoridkat hoztunk [étre. Kimutattuk,
hogy az eré6behatds nagysdgdnak novekedése [OR=4,68
(95% CI'1,85-11,83) p=0,001] illetve a hanyds el6fordu-
ldsa [OR=3,5(95% CI 1,10-11,54) p=0,04] szignifikdns
rizikétényez6k a koponyacsont torés tekintetében. TBI
eléforduldsa szignifikdns osszefliggést mutatott az erd-
behatds stlyossdgdval [OR=9,34 (95% ClI 2,79-31,25)
p=0,01], illetve a sztl6k szerinti megvdltozott viselke-
déssel [OR=6,76 (95% CI 1,72-26,53) p=0,006]. Leg-
tobbszor a temporo-parietdlis haematomdnadl fordult el
torés (6/25; 24%), mig a leggyakoribb frontdlis megjele-
nésnél (1/65; 1,5%) ritkdbban.

Kovetkeztetés. A fejsériilés el6forduldsa gyermekkorban
nagyon gyakori, azonban csupdn minden kétszdzadik
esetben van szikség idegsebészeti beavatkozdsra.
A nagy energidju sériilés és hanyds el6forduldsa 6néllé
rizikéfaktornak bizonyult koponyacsonttorés tekinteté-
ben. TBI el6forduldsa szintén az er6behatds nagysdgd-
val, illetve a szul§ szerinti megvdltozott viselkedéssel
igazolt rizik6tényez6t. A haematoma nagysdga nem, de
lokalizdciéja predispondlhat torésre, ezért a temporo-
parietalis tertleten kialakulé haematomdk esetében fo-
kozott obszervdcié szikséges.
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Orilis rehidrdlé oldat alkalmazasa a siirggsségi
osztdlyon

Csuzdi Veronika, Abonyi Viktéria,
Matavovszky-Majoros Xénia, Bognar Zsolt
Heim Pal Gyermekkorhdz, Budapest

Bevezetés. Az akut gasztroenteritisz sordn fellépd folya-
dékhidny kezelésében széleskorben elfogadott és evi-
dencidk dltal aldtdmasztott els6vonalbeli terdpids elja-
rds az ordlis rehidrdlé oldat (ORS) alkalmazdsa, mely
legaldbb ugyanolyan hatékony, mintaz intravénds folya-
dékpétlds, azonban sokkal biztonsdgosabban alkalmaz-
haté. Strgdsségi Osztdlyunkra a gasztroenteritisz klini-
kai tineteivel felvett, enyhe és kozepes dehidrdciéban
szenvedd gyermekek esetében a kordbbiakban mégis tul-
nyomorészt az intravénds folyadékpotldst alkalmaztuk a
kezelés soran.

Cél. A kordbban alkalmazott eljdrds megvdltoztatdsa
el6zetes tapasztalataink alapjdn, a nemzetkozi irdnyel-
veknek megfelelGen.

Beteganyag €s eredmények. 46, a slirg6sségi osztdlyra
gasztroenteritisz tiinetei miatt felvett és ORS kezelésben
részesiilt gyermek adatait gydijtottik ossze. Eletkor:
(median[min;max]) 4,9[0,65;15,5] év, testtomeg:
18[8;80] kg, megfigyelési id&: 4:27[1:22;21:10]
ora:perc. ORS felfluiggesztés tortént az esetek 41,3
%-dban (ennek okai: az oldat elutasitdsa 7, ismétl6dé
hdnyds 6, elalvds 4 és az exsiccaio fokozéddsa 3 eset-
ben), a gyermekek az esetek 61%-dban elfogadtak,
33%-dban részben fogadtdk el az ORS-t, a kezelést kove-
t6en a gyermekek 65%-a volt hazabocsdthaté.
Kévetkeztetés. Az eddigi adatok alapjan gy gondoljuk,
hogy kérhdzi korilmények kozott az ORS alkalmazds
felfiiggesztésének hétterében elsésorban az oldat eluta-
sitdsa, a hanydsok ismétl6dése, illetve a gyermekek id6-
kozbeni elalvdsa dll. A gyermekek tobbsége az ORS-t
legaldbb részben elfogadja és tobbségiik a slirgGsségi
osztdlyos megfigyelést kdovetGen nem igényel tovabbi
korhdzi kezelést. Mindezek alapjdn indokoltnak tartjuk
egy szélesebb kord adatgy(jtés elvégzését. Az eredmé-
nyek felhaszndldsdval célunk az egészségligyi személy-
zet, a gyermekek és a szul6k egylttmikodésének javitd-
sa, hogy gy a stirgGsségi betegelldtds sordn nagyobb ha-
tdsossdggal alkalmazhassuk az ORS kezelést, ezdltal el 6-
segitve a gasztroenteritiszes gyermekek hatékonyabb és
biztonsdgosabb ellatdsat.

A Paediatric Early Warning Score prehospitalis
alkalmazhatésdganak vizsgdlata

Fajtai Zséfia', Krivdacsy Péter?

" Semmelweis Egyetem Egészségtudomanyi Kar, Budapest
? Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika,
Budapest

Koztudott, hogy a gyermeksiirg&sségi elldtds az orvostu-
domdny egy kifejezetten specidlis szeletét képezi. A
gyermekek prehospitdlis elldtdsa gyakran az Orszdgos
Ment&szolgalat kotelékében kivonulé feladatokat elldté
stirgGsségi szakemberekre hdrul, akik tobbnyire kis ru-
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tinnal rendelkeznek a gyermekstirgGsségi korképek meg-
olddsdt illetéen. A Paediatric Early Warning Score
prehospitdlis keretek kozt alkalmazva, dtldthatéva teheti
anormalértékektsl valé eltérés mértékét, ezdltal segithet
az dllapotstilyossdg megitélésében, a gyermekelldtasban
kevésbé gyakorlott elldték szdmadra.

Hipotézisem vizsgdlatdhoz egy 200 esetet tartalmazé
adatbdzist hoztam létre, melyhez a Heim P&l Kérhdz Sir-
gGsségi Osztdlydra mentSvel érkezett gyermekek menté-
si- és kérhdzi dokumentdciéjdt haszndltam fel. A doku-
mentdcidkon feljegyzett paraméterek alapjdn a
Brighton PEWS segitségével — minden gyermek esetében
hdarom PEWS értéket szamitottam ki: a kiérkezéskor, a
kérhdzi dtaddskor és az SBO-n mért paraméterek alap-
jan. Az értékeket az SBO-n meghatdrozott triage katego-
ridkkal (mint az dllapotstlyossdgot jelz& faktorokkal) ha-
sonlitottam 6ssze. A 200 esetet tartalmazé adatbdzisbdl
130 esetet (75%) tudtam elemzésre felhaszndlni. A pre-
hospitdlis elldtdsban az esetek 33%-dban vett részt gyer-
mek specifikus mentSegység. Az dtlag PEWS a kiilonbo-
z§ triage kategoridkban nagy eltérést mutatott: a ,nem
stirg6s” kategéridban 0,18; a ,strgés” kategéridban
1,37; a ,kritikus” kategéridban 5,2; a ,resusc” kategéria-
ban 7,85 volt az SBO-n mért paraméterek alapjdn kisza-
mitott PEWS atlaga. Emellett megfigyelhet6 volt, hogy a
magasabb PEWS nagyobb terdpids hajlandésdggal tdr-
sult.

Kutatémunkdm sordn igazolédott, hogy a PEWS
prehospitdlis keretek kézott is minden bizonnyal alkal-
mas segédeszkoz lehet az instabil dllapotd, id6kritikus,
potencidlisan emelt szintii beavatkozdsokat igényl6
gyermekek elkulonitésére a kevésbé silyos esetektdl.
A Paediatric Early Warning Score a prehospitdlis gyakor-
latban j6 kiegészit6 eszkoz lehet az dllapotsilyossdg
megitélésére, a gyermekgydgydszatban kevéshé gyakor-
lott ellaték szdmdra. Megfontolandd, hogy egy ko6zos
szemléletmdd alkalmazdsa egyben a prehospitdlis- és a
kérhdzi elldték egyuttmikodését is pozitiv irdnyban be-
folydsolhatja.

Hosszutavi szubkutdn treprostinil kezelés gyer-
mekkori pulmonalis artérids hypertonidaban

Ablonczy Laszl6, Tordas Ddniel, Mdté Gyongyi,
Szatmadri Andrds

Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet, Gyermek-
sziv Kézpont, Budapest

Bevezetés. El6rehaladott stédiumd pulmonalis artérids
hypertonidban (PAH) parenterdlis prostacyclin a java-
solt terdpia. A szubkutdn treprostinil kezelés konnyebb
adagoldsa, széles terdpids spektruma miatt jé alternati-
vdt jelent a ,gold standard” intravénds epoprostenollal
szemben. A szerzék sikeres hosszu tdvi kezelésr6l sza-
molnak be.

Esetismertetés. 13 éves ldny dsszetett fejl6dési rendelle-
nességgel sziletett, melynek része volt jelent&s pitvari
septum defektus (ASD), dysmorphids arc, scoliosis,
congenitalis rekeszrelaxdcié, utébbihoz bal oldali
tudShypoplasia is tdrsult. Mdr csecsemd&korban pul-
monalis artérids hypertonia volt észlelhet§, melynek ki-
alakuldséban az ASD, illetve a bal oldali tiid6hypoplasia
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is szerepet jdtszhatott. 1 éves korban ASD zdrds és
rekeszplikdcio tortént, de a PAH perzisztalt, ezért oralis
PAH specifikus kezelés (sildenafil) indult, oxigén terdpia
mellett. A novekedéssel a scoliosis jelentds progresszio-
jat észleltiik, mely a tadé restriktiv funkciézavardt fokoz-
ta, ezdltal PAH is progredialt és jobbszivfél elégtelenség
alakultki. Scoliosis mitét tortént, majd a PAH specifikus
terdpia kiegészitése, el6szor bosentannal, majd ismételt
akut jobbszivfél elégtelenség miatt intravénds iloprost
kertlt bedllitdsra. Megel6zend6 a hosszdtdvd intravénds
kezelés szov6dményeit, szubkutdn treprostinil kezelésre
alltunk at. Késébbiekben tobbszori dézis emelés, illetve
ismételt scoliosis mtét tortént. Tovdbbi nyomonkdvetés
(4.5 év) sordn Udjabb jobbszivfél elégtelenség nem ala-
kult ki, szov6dményt nem észleltiink. A szubkutdn infd-
zi6t helyét dtlagosan 4-5 hetente cseréltiik, a helyi fdj-
dalmat oralis és lokdlis fajdalomcsillapitéval kezeltuk.
A szil6 a szubkutdn pumpdt megfelel6en kezeli, a gyer-
mek stabil dllapotu és iskoldba jdr.

Megbeszélés. A szubkutdn treprostinil terdpia az intra-
vénds prosztacyclin kezelésnek gyermekkorban is jé al-
ternativdjat jelenti el6rehaladott pulmonalis hyperto-
nidban. A szubkutdn kezelés nehézségei (lokdlis fajda-
lom, helyi reakciék, infiziés hely gyakori vdltdsa) a
gyermekek egytttmikodésétsl fliggben jol kezelhetSek.

Velesziiletett szivbetegségek sziirése

Dics6 Ferenc

$7-Sz-B Megyei Korhdzak Es Egyetemi Oktatékérhdz, Nyiregy-
hdza

10.000 élve szlletett Gjszulott kozil 18 szenved kritikus
velesziiletett szivbetegséggel. Ezen rendellenességek
(hypoplasias balszivfél syndroma, pulmonaris atresia,
Fallot tetralogia , teljes tid&véna transpositio, nagyerek
teljes transpositoja, tricuspidalis atresia, truncus arterio-
sus communis ) kozil 50 szdzalék kerul felismerésre
intrauterin végzett ultrahang sztrések alkalmdval 25
szdzaléka a megsziletést kovetSen torténd fizikdlis vizs-
gdlat alapjdn. 25 szdzaléka az élet els6 napjaiban nem
feltétlentul okoz alarmirozé tiineteket, de az elsé élethét
végére stlyos keringési elégtelenséghez vezetet. Ezen
csoport korai felismerésére lehet alkalmas a 24. életéra-
ban torténd a jobb fels6 és valamelyik als6 végtagon tor-
ténd pulsoximetrids sz(rés. Ennek kivitelezésrél, értéke-
[ésérél szamol be a szerzg, és javaslatot tesz a 24. élet-
6rdban torténd sz(irés orszdgos szintd elterjesztésére.

Gyermek siirggsségi- és kardioldgiai ellatas

Dicsé Ferenc, Nagy Rita

S$z-5z-B Megyi Kérhdzak és Egyetemi Oktatckorhdz, Nyiregy-
hdza

A szerz6k az 1992-ben, a gyermekosztdly keretein beliil
kialakitott Gyermekstirg&sségi részleg munkdjarol sza-
molnak be. Abban az évben kulon részlegként, 2 vizsgd-
[6val és hdrom két-két dgyas kérteremmel kerilt kialaki-
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tdsra az orszdgban az elsék kozott ezen elldtdsi forma.
Bemutatjdk a stirgGsségi elldtds szervezeti fejl6dését, hu-
mdnerd elldtottsdgdt, valamint a kubatira vdltozdsat.
Részletesen elemzik a 2016 .év betegforgalmat (18.492
jaré és 1200 fekvébeteg ).

Megallapitjdk, hogy ezen egészségligyi szolgdltatds el6-
nyos a gyermek és szul§ szamadra, definitiv szakelldtdst
biztosit, és finanszirozdsi szempontbdl is el6nyos.

Szemléletvaltds és annak eredményei PIC Részle-
giinkoén a 2015-17 kozotti idészakba

Németh Attila, Ruszinké Viktéria
Petz Aladar Megyei Oktaté Kérhdz PIC Részleg, Gyér

Az elmult 4-5 évben a hazai neonatolégiai elldtds jelen-
tés véltozdson, megujuldson esett dt. Orszdgszerte min-
den koraszulotteket elldté centrumban modern géppark
kertlt beszerzésre, szamos Uj, baba és csalddbarat elld-
tdsrend, terdpids metédus vdlt a hétkoznapok részévé,
melynek eredményeként folyamatosan javulé mortalita-
si és morbiditdsi mutatékat ériink el. Tobbek kozott en-
nek is koszonhetd, hogy 2016-ban, el§szor hazank torté-
nelmében az orszdgos csecsemdéhaldlozdsi rdta 4 ezre-
[ék ald csokkent. ElGaddsunkban szeretnénk bemutatni,
hogy a PIC Részleglinkon 2015-ben bevezetett, a nem-
zetk6zi és a magyar trendeknek megfelel6 Gj szemléletd
koraszilott elldtdsi gyakorlat miben vdltoztatta meg a ré-
gi6 koraszulottjeinek elldtdsat, valamint demonstraljuk,
hogy az ij terdpids eljardsok hatdsdra hogyan alakultak a
2015-17 kozotti idészakban Részlegtinkon a f6bb morta-
litdsi és morbiditdsi mutatok.

A kis-és extrém kisstlyu korasziilottek
pulmonalis dllapotdnak kovetése

Madarasi Anna, Somogyi Eva, Szirmai Annamaria,
Tory Vera

Szent Jdnos Kérhdz és Eszak-budai Egyesitett Korhdzak, Buda-
pest

Hazaifelmérések szerintaz 1500 g alatti sullyal sziletett
koraszulottek tobb mint 10%-a mar két éves korukra kré-
nikus tidébetegségben szenvednek a preventiv anyai
szteroid terdpia, a surfactant kezelés és a kiméletes |éle-
geztetés ellenére kialakulé bronchopulmonalis dys-
plasia (BPD) talajdn. Kiilonosen igy van ez az extrém kis
stllyal, extrémen korai gesztdcids héten sziletettek ese-
tében. Az el6addsban attekintjik a tidéket érinté kéros
dllapotokat, betegségeket, melyek a volt koraszilotteket
veszélyeztetik. Bemutatjuk a legijabb nemzetkézi kuta-
tdsi eredményeket, melyek a gyermekek folyamatos, jol
felépitett pulmonolégiai gondozdsa érdekében haszndl-
hatéak. A SzentJanos Kérhdazban kialakitottunk egy gon-
dozasi tervet, melyt6l azt vdrjuk, hogy a koraszulott
gyermekek jobb pulmonalis statusban érjék el a felnétt
kort. Ennek legfontosabb eleme a j6| megtervezett loka-
lis szteroid és horg6tdgité kezelés, melyre a mai napig
nem sziletett sem kilfoldi, sem haza dtmutaté.
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Amikor az immunglobulin nem elég

Sport és asztma, asztma és sport

Szabados Beatrix, Zsigmond Borbdla, Szabé Laszlé

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Gyermekbel- és Tiid6gyogydszati
Osztdly

A Kawasaki betegség ismeretlen etiolégidju, f6ként 5 év
alatti gyermekeket érint. Szisztémds vasculitis, jellemz6-
en a kis- és kozepes erek gyulladdsaval, nem ritkdn coro-
naria aneurysmak képzd&désével jar.

El6addsunkban egy 3 éves Kawasaki szindrémads beteg
esetét mutatjuk be. A gyermek elhizédé ldzas dllapot,
urticaria miatt keriilt felvételre. Apoldsa alatt jelentke-
zett lymphadenitise, kéz- és ldbhdti oedémdja, oralis
mucosa érintettsége, kétoldali conjunctivitise, melyek
kimeritették a Kawasaki szindréma diagnosztikus kritéri-
um rendszerét, fgy immunglobulin és Aspirin kezelést
kezdtiink. Az alkalmazott terdpidra csak részleges javu-
ldst tapasztaltunk, igy az immunglobulin ismétlése mel-
lett parenteralis szteroid kezelést inditottunk.
El6addsunk hangstilya az immunglobulin rezisztens ese-
tek terdpids lehet§ségein, a szteroid kezelés indikdciéin
van. Az immunglobulin terdpia hatdstalansdga esetén
corticosteroid addsa javasolt az immungloblin ismétlé-
sével vagy anélkil. A szteroidok az elsGvonalbeli terdpia
részét képezik azokban az esetekben, amikor immunglo-
bulin rezisztencidra magas a kockdzat: 1 év alatti élet-
kor, shockos beteg, mar jelen |év6 coronaria vagy perifé-
rids ér aneurysma. Ennek a kockdzatnak a felmérésére
haszndlhaté tovabbd a Kobayasi pontrendszer. Ezek
azok a szempontok, melyek alapjdn a refrakter esetek a
diagnozis feldllitdsdval és a kezelés megkezdésével egy
idében konnyebben azonosithatéak.

Laki Istvdn's?

" Orszdgos Sportegészségligyi Intézet, Budapest, Magyaror-
5z4d

? Gyermekosztaly, Tiidégydgyintézet, Torékbdlint, Magyaror-
szdg

Az asztma és sport hatdsdt nagyon sokan vizsgdltak. E
vizsgdlatok nagyrészt a 80-as években folytak és megdl-
lapitdsaik szerint f6ként az Gszds, de mds sportok is no-
velték a terhelési tolerancidt, csokkentették a panaszo-
kat és mérsékelték a gyogyszerfelhaszndldst.

Az ezt kovet§ évtizedekben a jelenség madsik oldaldra is
egyre nagyobb fény derilt: mig a sport az asztma eseté-
ben elényos lehet, az élsport igen jelent6sen megnoveli
az asztma incidencidjdt és silyossdgat. Bebizonyoso-
dott, hogy az élsport az asztma riziké tényezdgje!

Mi lehet ennek a ldtszélagos kett8s szerepnek a héttere?
A léguti felszini, vagy pericilidris folyadék norm. korul-
mények kozott 300 mOsM ozmolaritdsu. Egészségesek-
ben és enyhe asztmdsokban nagyobbrészt orrlégzés,
vagy nem hideg és szdraz, nem extrém mennyiség( leve-
g6 belégzésekor ez az ozmolaritds 1-2%-kal, 3-5 mOsM-
lal megnd. A kordntsem passziv epithelidlis sejtek ennek
hatdsdra NO és PGE2 medidcién keresztil simaizom re-
laxdciét, a légutak kitdguldsdt okozzdk, ami a léguiti
dramldsi ellendllds csokkentése révén javitja a terhelhe-
t&séget. A nagy ozmolaritds valtozds viszont mar masto-
cyta degranuldciét okoz annak bronchoconstrictiv ko-
vetkezményeivel. Ez az enyhébb relaxdcids hatdst elfe-
di.

Ez kovetkezik be élsport, kiilonosen az extrém aerob
igénybevételt igényls, nagy légcserével/nagy evapordci-
6val jaré sportok (ilyen a futds és a kerékpdrozds), vala-
mint hideg leveg6 alacsony goznyomdsdval szembesitett
téli sportot (iz6knél. Mind a leh(ilés, mind az evapordcié
miatti ozmolaritds novekedés masztocyta degranuldcicét
és kovetkezményes simaizom spasmust és nydlkahdrtya
oedemdt okoz.

A fenti folyamatok mind a diagnosztika, mind pedig a te-
rdpia alapjdt képezik. Ezek szem el6tt tartdsdval segitjik
az asztmdsokat a sportban és a sportolékat az asztmd-
ban.

Sorozat bordatorés, extrém lélegeztetés
djszilottkorban, avagy a mi kis , rosszcsontunk”

Bedé Klaudia

Budapesti, kozépsG-ferencvdrosi gyermek haziorvosi praxisba keresek kollégdt, 5 gyermekorvossal mu-
kods onkormdnyzati tulajdond rendelSbe eladds vagy tartés helyettesités céljdbdl. A jol bejdratott praxis
(korzet) 40 éves, 2 védénbvel mikodik. Kdrtyaszam: 961. Mkodési koltség alacsony.

Ar megéllapodds szerint. Elérhet§ség: drbuzasi@drbuzasi.hu
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Bereczki Csaba 292, 297, 307
Bereg Edit 297

Bd6di Piroska 295, 299
Bogndr Marta 306
Bogndr Zsolt 318

Bodor Csaba 296

Buki Andrds 298

C, Cs

Corinne Antignac 312
Czemmel Eva Rita 306
Csdki Csilla 315
Csdkvdry Violetta 296
Cseh Aron 303

Cserbdk Anna 308
Cserhdti Endre 310, 316
Csernus Katalin 296
Csitos Agnes 290
Csohdny Rézsa 312
Csoma Zsanett Rendta 290
Csomor Angéla 297
Csuzdi Veronika 318
Csurke 1ldiké 310, 312

D

Dalmddy Szandra 290
Decsi Tamdas 298, 305
Demcsdk Alexandra 304
Dics6 Ferenc 312, 319
Dobriban-Onodi-Ivett 290
Dih Adrienn 292

E

Erdélyi Ddniel 308
Erdélyi Fruzsina 305
Erhardt Eva 305

F

Farkas Andrds 308, 293
Farkas Nelli 305

Fige Anita 292

Fodor Hanna Agota 294
Fogarasi Andrds 305
Foldhdzi Gyorgyi 297

G, Gy

Gdbor Krisztina Mita 292
Gdborjdn Anita 306

Gdcs Zso6fia 313

Gyomorei Csaba 291
Gy6rfy Agnes 293, 294, 299
Gyulai Roland 291

Gyiiriis Eva 293, 299

H

Hadi Leticia 304

Hanyecz Anita 291

Haraga Viktéria 294
Harangi Ferenc 291
Hartmann Agnes 298, 305
Havasi Katalin 307
Herczegfalvi Agnes 304
Hernddi Gabriella 298, 305
Hollédy Katalin 304, 305
Horvdth Bernadett 293, 299
Horvdth Gdbor 300
Horvdth Heléna 316
Horvdth Imre 299

Hosszud Eva 299

1
Ivdnyi Béla 298

)

Javorszky Eszter 312
Juhdsz Zsolt 298
Jurdi Didna 297

K

Kadenczki Orsolya 296
Kajtar Béla 298

Kassay Anett 311, 312
Katona Gébor 313
Katona Mdrta 294, 307
Kelen Kata 312
Kemény Lajos 290
Kerekes Szilvia 290
Kereskai Ldszl6 298
Kerti Andrea 312

Kincs Judit 310

Kiss Gabriella 317

Kiss Judit 294

Kiss Zsuzsanna 296
Kébor Jens 304

Kocsis Istvan 297, 306
Kolldr Szonja 297
Kolozsvdéri Edina 295
Koltai Julia 313

Kovdcs Bernadett 299
Kovacs Gdbor 302, 308
Kovdcs Marta 294, 302
Kovdts-Szabé Erzsébet 294
Kornyei Laszl6 294
Kovér Anna 296
Kovesdi J6zsef 299

Kretzer Andrds 296
Krivdcsy Péter 318
Krivdan Gergely 310
Kun Eszter 313
Kvdrik Timea 298

L

Laddnyi Aniké 317

Lakatos Orsolya 298, 305

Laki Istvdn 293, 295, 299, 320
Liptai Zotdan 304

Léwy Tamds 293, 299

Lukasz Rebeka Katalin 302

M

Madarasi Anna 319

Major Alexandra 305

Margavics Eva 296

Markia Baldzs 303

Marton Gabriella 300, 311
Martyn Mdria 310
Matavovszky-Majoros Xénia 318
Médté Gyongyi 318

Mezei Eva 307

Mezei Gyorgyi 310, 316

Molnar Kldra 293, 308

Mosdési Bernadett 292, 300, 311
Mézes Katalin 295

Musicz Agnes 306

Miiller Judit 308

Miiller Katalin Eszter 301, 303

N, Ny

Nagy Adrienne 315
Nagy Arnold 292, 311
Nagy Eszter 304, 305
Nagy Péter 292

Nagy Rita 319
Németh Attila 319
Nydri Tibor 304

o

Oroszldn Gyorgy 296
Oroszldn Kldra 312
Ottéffy Gabor 296

P
Piski Zalan 298

R

Récz Katalin 290

Radé Judit 316

Réthy Lajos 315

Reusz Gydrgy 312

Rézsa Tamds 290

Rézsai Barnabds 292, 317
Rudas Gdbor 305
Ruszinké Viktéria 294, 319

S

Sallay Péter 312

Sdpi Zoltdn 292

Sdrvdri Katalin 299
Schumicky Jidlia 308
Sepp Rébert 294
Siegler Zsuzsa 305
Simon Gédbor 299
Simon Noémi 299
Sipos Péter 295
Somogyi Délia 295, 305
Somogyi Eva 319
Subicz Agnes 293, 299
Szabados Beatrix 320
Szab6 Addm 305

Szab6 Andrea 294
Szabé Attila 312

Szabé Elek 299

Szabé Hajnalka 299, 314
Szabé Ldszl6 320
Szalai Zsuzsanna 290
Szdsz Mdria 304
Szatmari Andras 317, 318
Szirmai Annamdria 319

T
Tamds Csaba 294

Tiszlavicz Lilla Gyorgyi 292
Tokodi Istvdn 299, 303, 314
Tordas Daniel 318

Tory Kdlmdn 298, 312

Tory Vera 319

Téth Gergely 291

Téthné Juhdsz Magdolna 307
Toréesik Tamds 308

Trethon Andrds 313

U
Ujfalusi Aniké 296
Ujhelyi Eniks 317
Ujszdszi Eva 293, 299

\%

Vajda Péter 298
Varga Edina 297
Varga Edit 305

Varga Norbert 290
Vas Tibor 298
Vdsdrhelyi Barna 316
Veres Gdbor 301, 303
Vida Réka 299
Vildgos Eszter 291
Vincent Moriniere 312
Vojcek Agnes 292, 296

Zs
Zsigmond Borbdla 320



