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In memoriam
Dr. Kardos Maria
(1951-20206)

Mély megrendiléssel tudatjuk, hogy 2025. februdr
12-én elhunyt Dr. Kardos Mdria PhD gyermek-
gyogydsz, gyermekonkolégus, hematolégus f6or-
vos, a hazai gyermekhematolégia és haemophilia-
elldtds meghatdrozo alakja.

1951. november 7-én sziiletett Dukdn. Orvosi dip-
lomdjdt a Pécsi Orvostudomanyi Egyetem Altald-
nos Orvostudomdnyi Kardn szerezte 1976-ban
summa cum laude mingsitéssel. A POTE Gyermek-
klinika munkatdrsaként kezdte pdlydjat, ahol
1980-ban csecsemd- és gyermekgyogyaszatbdl,
majd 1997-ben hematolégidbdl szerzett szakvizs-
gdt. 1982-t6l klinikai tandrsegédként, 1997-t61 kli-
nikai adjunktusként dolgozott.

1984-t61 2002-ig a PTE Gyermekgydgydszati Klini-
ka Onkohematolégia Osztdlydnak osztdlyveze-
t6-helyettese volt. A malignus betegségeket rendki-
viil széles tuddssal, lelkiismeretességgel és precizi-
tdssal latta el, ezalatt az idGszak alatt a tulélés fo-
kozatosan javult a Dél-Dundntilon. Doktori mun-
kdjanak kozéppontjdban a gyermekkori malignitd-
sokhoz tarsulé hemosztdzis-zavarok dlltak.

2002-t6l a Mohdcsi Korhdz Csecsemd- és Gyer-
mekgyogydszati Osztdlydnak osztdlyvezeté f&or-
vosaként dolgozott. Vezetése alatt az osztdly a ré-
gi6 meghatdrozé gyermekelldto és gyermekhema-
tolégiai kozpontjavd fejlédott.

Szakmai érdekl6dése a csecsemd- és gyermekkori
vérzékenységek és tromboembdlids kérképek elld-
tdsdra, kiilonosen a haemophilia korszer(, preven-
tiv szemléletl kezelésére iranyult.

A haemophilia elldtdsaban pdlydja kezdetétsl ki-
emelt figyelmet forditott az inhibitor-képz&dés
problémdjdra, amely a stilyos A haemophilia egyik
legsilyosabb szovédménye. Korai munkdssdgdt az
inhibitoros betegek kezelése és az immuntoleran-
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cia-indukcié gyakorlati kérdései jellemezték, ké-
s6bb pedig a megel6zés kertlt érdeklgdésének ko-
zéppontjdba. A Bréma—Minchen protokoll hazai
adaptdciéjdban és orszdgos alkalmazdsdban veze-
t6 szerepet vallalt, multicentrikus egytttmkodés-
ben jarult hozzd a korai, alacsony dézisu profilaxis
magyarorszagi bevezetéséhez. Munkdssdga jelen-
t6sen hozzdjarult ahhoz, hogy az inhibitormegel6-
zés ma a hazai gyermekhematoldgiai gyakorlat
szerves részét képezi.

1999-ben Magyarorszdgon elséként alkalmazott
rekombindns Vll-es faktort tartalmazé készitményt
magas inhibito titerd, stilyos B haemophilids gyer-
mek perioperativ elldtdsdban, uj terdpids lehet&sé-
get nyitva a hazai gyakorlatban.

Nevéhez fliz6dik a kontrollalt otthoni faktorpétlds
hazai bevezetése (1999), amelynek szakmai és jogi
feltételeit aktivan alakitotta. Egy olyan idészakban,
amikor az intravénds faktorpotlds kizdarélag intéz-
ményi kornyezetben tortént, kovetkezetesen kép-
viselte azt a szakmai dlldspontot, hogy megfelel&
képzés és szabdlyozott keretek mellett a szul6k -
kés6bb maguk a betegek — is biztonsaggal alkal-
mazhatjdk az intravénds kezelést. Az otthoni fak-
torpétlds rendszerszintli bevezetése alapvetSen ja-
vitotta a haemophilids gyermekek életmingségét,
és ma madr a hazai elldtds természetes részét képe-
zi.

Regiondlis gyermek- és fiatal felnGtt haemophilia-
elldté kozpontot épitett ki. Munkdjanak nemzetko-
zi elismeréseként 2020-ban az intézmény elnyerte
az ,European Haemophilia Treatment Center” ci-
met az EAHAD és az EHC szakmai szervezetek ré-
szérdl.

Haemophilids betegeivel szoros, bizalmon alapulé
kapcsolatot dpolt, sokukat felngttkorukban is to-
vdbb gondozta. Vallotta, hogy a haemophilia nem
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hagyomdnyos értelemben vett betegség, hanem
egy életen at fenndllé velesziiletett dllapot — ennek
megfelel6en gondolkodott hosszu tdavi elldtasuk-
rol.

Aktivan kozrem(kodott hazai és nemzetkozi szak-
mai szervezetek munkdjdban: alapit6 tagja volt a
Magyar Thrombosis és Haemostasis Tdrsasdgnak,
tagja a Magyar Hematoldgiai és Transzfiziolégiai
Tdrsasdgnak, valamint részt vett a Nemzeti Egész-
ségbiztositdsi Alapkezel§ Velesziiletett Vérzé-
kenység Szakérts Bizottsdganak munkdjaban. Tag-
ja volt tobbek kozott a Nemzetkozi Gyermek-
onkoldgiai Tdrsasdgnak (SIOP) és a Danubian
League Against Thrombosis and Haemorrhagic
Disorders tdrsasagnak.

Oktatéi munkdja kiemelkedd volt mind a klinikai
évek alatt, mind azt kovetGen. Utébbi idGszakban
tobb mint két évtizeden &t vett részt gradudlis és
posztgradudlis képzésben, 19 rezidens mentora-
lasat végezte, akik kozul 13-an szereztek csecse-
m&- és gyermekgyogydsz szakképesitést. Részt vett
PhD-védési bizottsdgok munkdjdban és zdrévizs-
ga-bizottsdgi tagként is tevékenykedett.

A HiPP tovdbb bdviti
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remtett; munkdssdga a hazai gyermekhematolégia
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2026. februdr 16.
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In memoriam
dr. Péder Gyorgy

2026. janudr 28-dn, életének 88. évében eltdvozott
kozultnk dr. Péder Gyorgy nyugalmazott egyetemi
adjunktus, aki 1965-t61 55 éven keresztil, 2020-ig
dolgozott egyetemiink Gyermekgydgydszati Klini-
kdjanak Boékay utcai részlegén, a kordbbi I. Sz.
Gyermekgydgydszati Klinikan.

Péder Gyorgy 1939. janudr 21-én sziiletett Buda-
pesten. 1957-ben érettségizett. Els6 évben nem
vették fel a Budapesti Orvostudomadnyi Egyetemre.
A gyermekgyogydszat irdni elkotelezettségét mu-
tatja, hogy a kovetkezé felvételi vizsgdig egy éven
keresztiil az 1. Sz. Gyermekklinikdn beteghordo-
ként dolgozott. Altaldnos orvosi diplomdjat 1965-
ben kapta meg summa cum laude mindgsitéssel, ezt
kovetSen kezdte meg orvosi tevékenységét klini-
kdankon.

Kezdetektsl a Pulmonoldgiai Osztdly munkatdrsa,
ahol ezekben az években a légliti betegek mellett
tuberculosisos gyermekek elldtdsa is rendszeres
volt. 1969-ben csecsem&- és gyermekgydgydszati
szakvizsgadt tett. 1971-ben az els6 spirométer be-
tizemelésével alakult meg a Légzésfunkcids Labo-
ratérium Péder Gyorgy és Kelemen Jézsef vezeté-
sével. A légzésfunkcids asszisztensek folyamatos
képzésével, az eszkdzpark fejlesztésével, kulfoldi
tanulmdnyutakon szerzett tapasztalatokkal szinvo-
nalas diagnosztikai munka indult meg. Ezekben az
években kezd6dott a légliti betegek allergoldgiai
kivizsgdldsa, az els§ b&rprébdk végzésében Péder
Gyorgy is aktivan kozremdkodott. 1976-t6l a
Pulmonolégia osztdlyvezet6 f6orvosanak nevezték
ki. Az 1977-ben megalakult Cisztds Fibrézis Mun-
kacsoport alapité tagja, a klinikdn pilokarpinos ve-
rejték elektrolit meghatdrozast dllitott be, elinditot-
taa CF diagnosztikdt és gondozdst. 1987-ben védte
meg kandiddtusi disszertdciéjat Csecsemdbkori
obstruktiv bronchitis prognézisa cimmel. 1991-
ben gyermek-tiidégydgydszati szakvizsgdt tett.
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2020-ban megkapta a Semmelweis Egyetem I. Sz.
Gyermekgydgydszati Klinika Orokos Tagja kittinte-
t6 cimet.

Tobb ciklusban vezet&ségi tag a Gyermek-tids-
gyogydsz Szekciéban. Tagja volt a Magyar Gyer-
mekorvos Tdrsasdgnak, a Magyar Tudégydgydsz
Tdrsasdgnak, a Magyar Allergolégiai és Klinikai Im-
munoldgiai Tdrsasdgnak, az ERS és az EAACI nem-
zetkozi szervezeteknek. Tudomdnyos elGaddsokat
itthon és kulfoldon 200 felett tartott, kozleményei-
nek szdma 94.

Kezdetektdl részt vett a klinika oktaté tevékenysé-
gében, kozremikodott magyar, német és angol
nyelven 6tdd-, hatodévesek, valamint szakorvosje-
l6ltek képzésében.

Szeretett feleségét 42 év hdzassdg utdn vesztette el,
fia és két feln6tt unokdja gydszolja.

Tandrként és orvosként egyardnt azt kozvetitette,
hogy a gyogyitds egyszerre tudomdny és szolgdlat;
kovetkezetessége, szakmai igényessége és ember-
sége mindazokban él tovdbb, akiket tanftott, és
akik vele dolgozhattak. Orvosi munkdja tobb gene-
rdcio életét kisérte végig: az dltala gydgyitott gyer-
mekek felnéttként ma mdr sajat gyermekeikkel
egyutt emlékeznek rd hdlds szivvel.

,Vita brevis, ars longa” — Az élet rovid, a hivatds
orok. (Hippokratész)

Emlékét tisztelettel Srizziuk.

Dr. Szabo Attila
klinikaigazgato, klinikai rektorhelyettes
Dr. Kovdcs Lajos
osztdlyvezet6 egyetemi tandrsegéd
Gyermekgydgydszati Klinika
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Akadémikus gyermekgyogyasz el6djeink a XIX. és a XX.

szazadban, 1.

Harmat Gyoérgy dr.

Semmelweis Egyetem Egészségtudomadnyi Kar, Magyar Orvostorténeti Tdrsasdg

E-posta: gyharmat1951@gmail.com

A Magyar Tudomdnyos Akadémia sorai kozé a sikeres, hazai és nemzetkozi tudomdnyos életben egy-
ardnt maradandoét alkotd tudésok kertlnek bevdlasztdsra.

A Magyar gyermekorvosok koziil az akadémia alapitdsdtél kezdve neves, a szakma és a tdrsasdg megbe-
cstlt személyei kertiltek a nagy multd intézmény tagjai kozé.

Szerz6 mai napig blszke és szerencsés, mivel mindkét XX. szdzadi akadémikus gyermekgydgydszt sze-
mélyesen is ismerhette, el6addsait hallgathatta egyetemi tanulmdnyi évei alatt.

Ifj. B6kay Jdanos

Els6ként ifjabb Bokay Janost kell akadémikusként
bemutatnunk, bdr életrajza és mikodése kozismert
a gyermekorvosok torténeti ismeretében.

Ifj. Békay Jdnos (1858-1937) a magyar gyermek-
gyogydszat egyik legnagyobb alakja volt, aki apja
nyomdokaiba |épve egész életét a beteg gyerekek
gyogyitdsdnak és az orvosképzés fejlesztésének
szentelte.

IdGsebb Békay Janos (1822-1884) és szdntdi Szabo
Judit (1831-1916) fia. Orvosi tanulmdanyait a buda-
pesti tudomdnyegyetem orvosi kardn végezte,
1880-ban avattdk orvosdoktorrd. 1883-t6l a Stefd-
nia-gyermekkorhdz f6orvosa. 1885-t6l a gyermek-
gyogydszat magdntandra, 1892-t6l rendkivili tand-
ra, majd 1907-t6l nyilvdnos rendes tandr a buda-
pesti Pazmdny Péter Egyetemen.

Mikodése idején, 1916-ban lett a gyermekgydgya-
szat kotelez6 szigorlati tantargy.

1923-t6l a Magyar Tudomdnyos Akadémia levele-
z4 tagja.

1929-ben vonult nyugalomba.

1896. dprilis 11-én Békay Jdnos egyetemi orvosta-
nar nemességet, csalddi cimert, valamint a ,bdkai”
nemesi el6nevet szerezte |. Ferenc J6zsef magyar
kirdlytol.

Szakmai oroksége pdratlan:

= 1912-ben jelent meg A gyermekorvoslds tan-
kényve c. mive, amely 1920-ban Békay Zoltdn
és Flesch Armin tarsszerzékkel dtdolgozva ujra
megjelent. Tankonyvét évtizedekig haszndltdk.
Német nyelven is megjelent.

m Bevezette hazdnkban a diftéria (torokgyik)
intubdcids kezelését, majd szérumgydgyitdsat.
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A Bdkay Csaldd csalddi cimere és adomdnylevele
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= Nemzetkozi felkérésre klinikailag ellendrizte
a Behring-féle diftériaellenes gyogysavéoltds ha-
tasat.

= Jelent8s szerepe volt a herpes zoster (6vsOmor)
és a varicella (bardnyhimlg) kozti koroktani
Osszefliggés kimutatdsdban.

m Kozrem(kodott a poliomyelitis (Heine-Medin-
kor, jarvanyos gyermekbénulds) kértandnak tisz-
tdzdsdban.

= Jelent&s munkdssdgot fejtett ki a gyermekek kér-
hazi ellatdsdnak megszervezése terén.

= Fontos szerepet toltott be a tarsadalmi csecsem&-
védelemben.

= Allast foglalt a skarldt (vorheny) kezelésében dj
irdnyt jelentd eljards mellett.

= 1916-ban elérte, hogy a gyermekgydgydszat ko-
telez6en valaszthaté, majd 1922-t6l kotelezd
szigorlati targy legyen az orvosképzésben.

Nemzetkozi ismertsége

Mint a gyermekgydégydszat nemzetkozileg elismert
muvelGje, tagja volt a Jahrbuch fir Kinder-
heilkunde cim@ lap négytagui szerkeszt6bizottsd-

e

Petényi Géza

(Budapest, 1889. oktéber 28. — Budapest, 1965.
szeptember 4.)

Kossuth-dijas belgyégydsz, gyermekgyodgydsz,
egyetemi tandr, az orvostudomdnyok doktora
(1952), a Magyar Tudomdnyos Akadémia tagja

Petényi Pdl asztalos és Roszal Jdlia fiaként szile-
tett. Kozépiskolai tanulmdnyait 1900 és 1908 ko-
zott a Budapesti VIII. kertileti Magyar Kirdlyi Alla-
mi F&gimndziumban végezte. Ezutdan felvételt
nyert a Budapesti Tudomdnyegyetem Orvostudo-
manyi Kardra. 1911 és 1913 kozott a Tangl Fe-
renc dltal vezetett Kértani Intézetben fizikai-ké-
miai metodikdval foglalkozott. Medikusként részt
vett a Galilei Kor tevékenységében.

1913. jdlius 1-jén kinevezték a Fehérkereszt Gyer-
mekkorhdz segédorvosdvd. 1914-ben abszolvilt,
azonban orvosi oklevelét csak 1916 februdrjdban
szerezte meg. Majd ugyanitt alorvos (1918-1924).
1914 jiliusdban bevonult az dltaldnos mozgdsitds-
kor. 1914. augusztus 26-dn sebestilten szerb fog-
sdgba esett, ahonnan csak 1915 végén sikerult ha-
zajutnia. 1916 oktéberétsl az olasz, a bukovinai,
a romdn, majd ismét az olasz fronton teljesitett
szolgdlatot, mint segédorvos, zdszléaljorvosi be-
osztasban. Hdboruds érdemeiért kittintették a kis
ezst Vitézségi Eremmel, a Signum Laudisszal, il-
letve a Kdroly-csapatkereszttel.

1918. december 1-t6l 1924. szeptember 1-ig a Zi-
ta-kirdlyné Intézethez volt kinevezve, s mint ilyen
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gdnak. A Deutsche Gesellschaft fir Kinder-
heilkunde 38. 6sszejovetelét az & tiszteletére 70.
szuletésnapja alkalmdbdl Budapesten rendezték
meg. A nemzetkozi és a magyar gyermekgyogyd-
szat szempontjdbol az a legnagyobb érdeme, hogy
munkdssdga nagyban hozzdjdrult ahhoz, hogy
a gyermekorvostan tartalmilag az ujszulottkortol
aserdtlSkorig azok belgyégydszati, sebészeti terii-
leteit is feloleljék.

Sokoldald tudés

Bokay frta le a hazdnkban taldlt 6-7 cm magas
bronzkori agyag szopéedényeket. Aktiv muzsikus
és zeneszerzG volt. Mozart haldldnak oka cfimen ta-
nulmdnyt frt. Foglalkozott Ludwig van Beethoven
fulbajdval, a vildg legnagyobb muzsikusainak ko-
ponydjdval. Elnoke volt annak a bizottsdgnak,
amely az amerikai gyermeksegélyez6 akciét Ma-
gyarorszdgon az elsé vildghdboru utdn irdnyftotta.
Allandé résztvevéje volt a kilféldi tudomanyos
kongresszusoknak is, sok tudomdnyos tdrsasdg
vdlasztotta levelez6 vagy tiszteletbeli tagjdvd.

Petényi Géza portréja (1889-1965)
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a Fehérkereszt Gyermekkdrhdzban teljesitett szol-
gdlatot. 1920 juniusa és 1924 juniusa kozott a pé-
csi Erzsébet Tudomdnyegyetem alkalmazta, mint
fizetéstelen tandrsegédet.

A pécsi Erzsébet Tudomdnyegyetemen 1922-ben
a gyermekgydgydszati diagnosztika cimd targykor-
bSl magadntandrrd habilitdltdk.

1924 szeptemberétsl a Fehérkereszt Gyermekkér-
hdz I. Sz. Belgydgydszati Osztdlydnak f&orvosa,
a kozponti laboratérium és a belgydégydszati Ront-
gen-intézet vezet§je volt.

1937 és 1945 kozott mdr mintigazgato f6orvosként
mikodott.

A gyermekkorhdz a mdasodik vildghdboridban su-
lyos bombataldlatot kapott. A még romos épiilet-
ben mikods gyermekkérhdzat 1946-ban klinikai
rangra emelték a Pdzmdany Péter Tudomdanyegye-
tem Orvosi Kara Il. Gyermekklinikdjaként, Peté-
nyit ekkor nevezték ki igazgatova.

Az Allami Gyermekkérhdz igazgaté f6orvosa
(1945-1946), a Pazmany Péter Tudomdanyegye-
tem, illetve a Budapesti Orvostudomdnyi Tudo-
madany Egyetem Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
ny.r.tandra (1946-1952), egy. tandra (1952-1965)
és a Tanszék vezetdje (1949-t6l).

1949-ben az MTA levelezd, 1960-ban rendes tag-
jdvd vdlasztottdk.

Az MTA Egészségtudomadnyi Bizottsdga elnoke. Az
Igazsdglgyi Orvosi Tandcs elndke (1949-1952), az
Egészségligyi Tudomdnyos Tandcs elndke (1952—
1956), tagja (1956-1965).

A MOTESZ Gyermekgyégydsz Szakcsoportjdnak
elnoke (1960-1962).

Tudomdnyos munkdssdga

Csecsemd§- és gyermekgydgydszattal, elsGsorban
az angolkorral és a gyermekkori fert6zébetegsé-
gekkel foglalkozott. Nemzetkozileg is jelentds
eredményeket ért el a gyermekkori tuberkulézis és
mds tid6betegségek antibiotikumos kezelése te-
rén. Kidolgozta a csecsem&- és gyermekkori tuber-
kulotikus eredet(i agyhdrtyagyulladds korszerd ke-
zelésének alapelveit, vizsgdlta a velesziiletett
szivbajok diagnosztikai mddszereit és mtéti
megolddsi lehetGségeit.

F6bb miivei

» F. m.: Uber die Wirkung des Adrenalins auf den
Blutzucker. Biochemische Zeitschrift h.n.,1921.

= A vitaminkisérletek metodikdja csecsemd&kon.
Orvosi Hetilap 1924

= A reservdlt vitaminmennyiség kimutatdsa és je-
lent6sége az emberi szervezetben. Gydgydszat
1926.

= A kanyarévirus fejlédése. Orvosi Hetilap 1927.

= A gyermekkori ekzema patholdgidja és dltalanos
therdpidja. Therapia 1934

= A poliomyelitisrél. Budapest,1934
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= Az angolkor prohylaxisa. Therapia 1935

® Orsés Ferenc dr. ,szakért6i” és ,tudomdanyos”
mununkdssdgdrol. Orvosok Lapja h.n., 1945.

= A tuberkul6zis therapia fejl6édése. MTA Orvostu-
domdnyok Osztdlya Kézleményei 1954.

£
£

Bt ot

Gyermekgydgydszat. Egyetemi tankonyv, Budapest, 1955-61

Petényi Géza a hazai gyermekgydgydszat egyik
legnagyobb alakja, a sakkozds profi mivelGje is
volt. A Budapesti Sakk-kor Akadémiai utcai helyi-
ségében megtartott klubversenyeken (ne felejtstik
el, az orszdg legerGsebb klubjdrdl van sz6) 1910-
ben még csak hatodik, de 1911-ben mdr harmadik.
Azonban ezutdn lemond a komoly versenyzésrél
és csak hobbibdl sakkozik késébb. Ugyanakkor te-
hetséges feladvdnyszerzg is volt, az dltalam legne-
hezebbnek tartott tertileten, a tanulmdnyszerzés
tertletén alkotott maradandét.

Magyarorszdg 1944 marciusi német invdzidja
utdn, és kilonosen a nyilasok idején, Petényi tobb
tucat zsidé gyermek és feln&tt életét mentette meg.
Ezt dgy tette, hogy kilonféle betegségek triigyén
felvette Gket az osztdlydra, és hosszu ideig hamis
személyazonossdggal tartotta ott &ket.

A tidlélsk kozott — akik életiiket Petényinek készon-
hették — volt példdul Makai doktor és felesége, aki-
ket Petényi csempészett ki a budapesti gettébdl,
Urbach Pdl zongoramtivész, Berndorfer Alfréd se-
bész, Pet6 Magda, aki késGbb vegyész lett Buda-
pesten, Deményi Lili, Kenedy Agnes és masok.
Igazi humdnus tudds orvos professzorként, harcolt
a zsidok érdekeiért, élelmiszerrel, védlevéllel, buj-
tatdssal mentette a gyermekeket és sziileiket, ezért
post humus 1983. mdrcius 17-én megkapta a Vildg
igaza dijat, emlékére az Igazak Fdjdt tltettek a jeru-
zsdlemi Yad Vashem-ben.

Felesége, Kolldr Irén, szintén gyermekorvos volt.

Dijai, elismerései

= Signum Laudis, a kardokkal

m Magyar Koztdrsasagi Erdemrend kiskeresztje
(1948)
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= Kossuth-dij Il. fokozata (1950)

® Munka Erdemrend (1956, 1959)

m Kivdlé orvos (1959)

m Semmelweis-érem (1964)

= Schopf-Merei Agost-emlékérem (1968)

Emlékezete
A Petényi Géza Alapitvdny és a Magyar Gyermek-
PETENYI GEZA orvosok Tdrsasdga dijat alapitott tiszteletére,
AKADEMIKUS . e el . L,
i - mty amellyel fiatal orvosok publikdcidit jutalmazzdk.
Irodalom

Kerpel-Fronius Odon: Petényi Géza. Magyar Tudomdny, 1965.
Wikipédia, Semmelweis egyetem dokumentumok.

e et =

: : o : e e Schuler Dezsé: Petényi Géza professzor sziiletésének centendri-
Sirja a Farkasréti temetében (49. kérond-2-11/12). Borsos Mik- umdra. Orvosi Hetilap h.n., 1989.

I6s alkotdsa (1965)

pH védelemben az intim teriiletek

Lgoof_ S
LUGOS W
pHB-11 (Gopean

Magyar orvosok szakértelmével késziilt hazai termékcsalad
Harmonizal az intim teriiletek enyhén savas vegyhatasaval

-

INTIM HIGIENIA :
MINDEN KOROSZTALYNAK - N

HIGIENIA Fiiiilg
®  KISOKOS Olvassaelitt F3% e

i Iz Do Pottyos lett |
| | és faj.. $E
| Kipirosodott és |
csip apisilés... |4

0% -

ILLATMENTES ILLATMENTES HIPOALLERGEN
4 ) 1 . | 0/ ! )
g : Oo/ L " agye zokérteimével ermatoisgiiag tesztelt ¢ ) 4
! i ¢ parabén, £ <

i

Betartottad a
mosdoé hasznalat
3 szabalyat?

. «| Hirtelen
| elkezdett
4| viszketni...

FERFI el ’ P
INTIM MOSAKODO  INTIM MOSAKODO | Mér megint

felfaztam...

INTIM
MOSAKODO
parabén, kéolaj, ®
kéolaj, paraffin, ’
parfim szilikon,
és szinezék 4+ 4 + 400m! parfiim és
szinezék

Harmoniz6l az intim terdletek
enyhén savas vegyhatdsaval

Kaphaté gyégyszertarakban és a www.saba.hu webshopon oe

93



BEVEZETO

GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 2. SZAM

Bevezetd a nefrolégia tematikus szamhoz

Tisztelt Kollégadk, tisztelt Olvasé!

Az orvostudomdny az utébbi évtizedben bekovet-
kezett rohamos fejlédésének hatdsa alél a gyer-
mekgyodgydszat, és ezen belil a gyermeknefrolégia
sem maradhatott ki. A vese és a nephron Gsszetett
és bonyolult szerkezetébdl kovetkezGen sok diag-
nosztikus és terdpids nehézséggel és buktatéval
kellett és kell szdmolnunk.

Az immunmedidlt vesebetegségekben — a klasszi-
kus primer és szekunder glomerulonephritisekben
- sokdig nem volt olyan univerzdlis ,helyettesit§
mér&szam”, amellyel a betegség progresszigjdt, il-
letve a kezelés hatdsossdgdt kovetni tudtuk volna.
A néhdny éve meghonosodott, a proteinuria alaku-
ldsdra, illetve az eGFR véltozdsdra alapozott nyo-
mon kovetés, valamint az ezekre épulg klinikai
vizsgdlatok lehet6vé tették, hogy a nefrolégidban
is bevezethessiuk a biolégikumokon alapulé kor-
szer( kezeléseket, mint példdul a komplement-
gdtldst, illetve az egyes jeldtviteli utakra és recep-
torokra haté monoklondlis antitestek alkalmazd-
sat.

Emellett a felnéttnefrolégidbdl mér ismert, a fibro-
sist gdtlo kezelések — ha némi idébeli késéssel is —
alkalmazhatéva vdltak a gyermeknefrolégidban is.

lgy tehat a kérokot, a primer gyulladast célzé ha-
gyomdnyos és Udjabb terdpidk (szteroid, ciklo-
foszfamid, kalcineurin-inhibitorok, CD20- és

CD38-ellenes), illetve B-sejt-proliferdciot gétlé an-
titestek, antimetabolitok, komplementgdtlds stb.)
mellett egyre nagyobb hangsilyt kapnak az ACE-
inhibitorok, ARB-k és a legijabban bevezetésre ke-
ralt SGLT2-gdtlék, illetve endotelinantagonistdk
(1. dbra).

Utébbiak alkalmazdsdval az aktiv gyulladds lezaj-
ldsdt kovetd koros folyamatok (kéros intraglomeru-
laris nyomdseloszlds, hiperfiltrdcié, fibrosis) on-
ronté korei gdtolhatok, illetve az dltaluk okozott
kdrosodds lassithato.

A vizeletelvdlaszté rendszer megfelel§ mikodésé-
hez a zavartalan vizeletelvezetés is hozzdtartozik.
A gyermekkori veseelégtelenséghez vezet§ kor-
okok kozott vezets szerepet toltenek be a hélyag-
mkodés zavarai; a diszfunkciondlis vizelés koz-
vetlenil, illetve hosszu tdvon is visszahat a vese
makodésére. A kérfolyamatok ismerete, diagnosz-
tikdja és elldtdsa fontos része a mindennapi gyer-
meknefrolégiai és urolégiai gyakorlatnak.

Nagy fejlédést latunk tovdbba a ritka betegségek
tertletén, gondoljunk itt — egyebek mellett — az
XLH-ra, a cystinosisra, a Fabry-betegségre, a pri-
mer hyperoxaluridra, illetve az egyéb, a vesekoves-
séghez, illetve nephrocalcinosishoz vezetd geneti-
kai okok hosszu sorédra.

Kozhelyként hangozhat, de dj diagnosztikus és te-
rdpids eredményeket csak akkor tudjuk alkalmaz-

GYULLADAS

- T- és B-sejtek

- IgA, 1gG

- immunkomplexek

- citokinek
- komplement

4

L

L

)

- IS kezelés
- szteroid
- enterosolvens budedonid
- calcineurin-inhibitorok
- MMF
- CD20, CD38 ellenes EA
- B-sejt-modulalas
- komplementgatlo kezelés
- tonsillectomia

- RAAS-blokad
- ACE, ARB, aldoszteron
- SGLT2-gatlas
- Sparsentan
(endotelin-ARB antagonista)

1. dbra: A gyulladdsra és a fibrosisra haté terdpids lehet&ségek (IS: immunszuppressziv; EA: ellenanyag; RAAS: renin-angiotenzin-
aldoszteron rendszer; ACE: angiotenzinkonvertdlé-enzim; ARB: angiotenzinreceptor-blokkolé
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ni, ha ismerjiuk azokat. Ezért gondoltuk dgy - a
Gyermekgydgydszat szerkesztGségével egyetértés-
ben -, hogy egy tematikus szdmban csokorba gy(jt-
juk a gyermeknefrolégia djdonsagait, illetve az 4l-
taldnos gyermekgyodgydszat szdmdra is fontosabb
gyakorlati tapasztalatokat.

Atargyalt terlilet 6sszetettsége miatt nem vdllalhat-
tuk a teljes kord attekintést, de torekedtink arra,
hogy a genetika, az orokletes vesebetegségek, az
immunmedidlt folyamatok, a higyuiti malforma-
ciok és azok elldtdsa, a veseelégtelenség és a meta-
bolikus vesebetegségek, valamint a gyermekkori
vesedtlltetés témdiban kozolt 6sszefoglaldink és
esetbemutatdsaink minél atfogébb képet nydjtsa-
nak, és felkeltsék az olvasé érdekl6dését és kedvét
gyermeknefrolégiai ismereteinek tovdbbi szakiro-
dalmi és gyakorlati b&vitésére.

Kilon orommel és blszkeséggel tolt el minket,
hogy e kiadvdny a hazai gyermeknefrolégiai cent-
rumok szoros egyuttmiikodésében jott létre. Ez az
egyuttm(kodés a garancidja annak, hogy az ellatds
minden régiéban azonos elveken és alapokon
nyugszik, a betegek mindenutt megkaphatjdk a je-

Prof. Dr. Reusz Gyorgy

Dr. Szab6 Tamas

lenleg elérhet6 legmagasabb szintli gyermeknef-
rolégiai elldtast.

Eredeti szandékunk szerint a nefrolégia témakorét
egyetlen Gyermekgydgydszat lapszamban kivan-
tuk feldolgozni. Noha a témavdlasztds korét tuda-
tosan sz(kre szabtuk,a beérkezett kéziratok tartal-
mi gazdagsdga és tudomdnyos megalapozottsdga
és terjedelme indokolttd tette, hogy a kozleménye-
ket két egymadst kovets lapszamban kozoljik.
Tematikailag az elsé részben a genetika, az 6rokle-
tes vesebetegségek, az immunmedidlt folyamatok,
a hdgydti malformdciék témakoreit, a hdgydti fer-
t6zések és a hélyagmikodési zavarok elldtdsat, va-
lamint az akut és krénikus veseelégtelenség kérdé-
seit tdrgyaljuk. A masodik rész, amely a Gyermek-
gyogydszat kovetkez§, 3. szamdban jelenik meg,
a vesedtiltetés kérdéseit fejti ki, illetve érdekes
eseteket mutat be a gyermeknefroldgia témakoré-
bél.

Kivanjuk, hogy ez a kotet tdmogassa az olvasét
szakmai utjdn, és jaruljon hozzd ahhoz a k6zo6s t6-
rekvéshez, hogy a gyermeknefroldgia tuddsa egyre
szélesebb korben és egyre magasabb szinvonalon
legyen elérhetd.

Prof. Dr. Kovacs Gabor

professor emeritus, tanszékvezetd, egyetemi tanar,
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Koros komplementaktivacié szerepe a gyermekkori
vesebetegségekben

Szab6 Tamas dr.", Biré Erika dr.', Berkes Andrea dr.', Varga Petra®

Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont, Gyermekgydgydszati Intézet
(Intézetvezets: Szab6 Tamds dr.)
'Gyermeknefroldgiai osztdly

’Gyermekintenziv Osztaly

LEVELEZESI CiM:

Szabd Tamds dr.

4032 Debrecen, Nagyerdei krt. 98.
E-posta: szabo.tamas@med.unideb.hu

OSSZEFOGLALAS A komplementrendszer a természetes immunitds egyik leghatékonyabb védelmi mechanizmusa,
amely hidat képez a velesziiletett és az adaptivimmunvalasz k6zétt. Az dtmeneti vagy tartés komplementdiszreguldcio
szdmos gyermekkori glomerulonephritisben kimutathato, melyeknél a klinikai képet haematuria, proteinuria, oedema,
hypertonia és olykor romlé vesefunkcié vdltozatos kombindcidja jellemzi. A tartés proteinuria, hypertonia, szteroid-
vagy egyéb immunszuppressziv gyogyszerre észlelt rezisztencia rossz prognosztikai jel. A gyulladdsos vesebetegségek
és thromboticus microangiopathidk (TMA) egyes tipusaiban (komplementmedialt HUS) a patogenezis elsédleges oka
lehet a kéros komplementaktivacio. Mig atipusos HUS (aHUS) egyes altipusai esetén a C5 inhibitor (eculizumab,
ravilizumab) kezelés elsédlegesen vdlaszthato terdpia gyermekkorban is, mds kérformakban csak az indikdcion tdli
adds lehet6sége dll fenn. Uj lehetéség lesz 12 éves kor felett C3-glomerulonephritis és immunkomplex-medialt
membranoproliferativ glomerulonephritis esetén a pegcetacoplan (C3/C3b inhibitor) alkalmazasa.

A komplementinhibitorok potencidlisan (j terdpids lehet6séget jelenthetnek komplementmedidlt vesekdrosoddsban,
kilénésen a terdpidra refrakter progressziv esetekben a szeroldgia, szévettan, a komplementaktivdcics profil, valamint
genetikai vizsgdlatok eredményei alapjan.

KuLcsszavak  TMA, glomerulonephritis, aHUS, komplementrendszer, komplementgatlé kezelés

Bevezetés 2. alektin dt a mikrobidlis felszinen l|év6 manndz-
és glikézmaradvdnyokhoz kot6dé lektinek koz-
Az elmult évtized sordn szamos klinikai adat muta- vetitésével aktivalodik;
tott rd arra, hogy az immunoldgiai tényezék kozil 3. az alternativ dt, mely folyamatosan alacsony
a komplementrendszer aktivdciéja fontos szerepet szinten mikodik és gyors, antitesttsl fuggetlen
jatszik szdmos betegség kialakuldsdban, igy a glo- védelmet nyljtva a szervezet szamadra. A hdrom
merulonephritisek patomechanizmusdban is (1). dtvonal a C3-komponens hasitdsdban taldlkozik
A komplementrendszer a természetes immunitds (C3-konvertdz), amely az egész rendszer koz-
egyik leghatékonyabb védelmi mechanizmusa, ponti molekuldja. Tovdbbi aktivdcié a C5-C9
amely hidat képez a velesziiletett és az adaptiv im- komponenseken keresztil a membrdan-tdmadé
munvdlasz kozott, biztositva a kérokozok gyors komplex (MAC) kialakuldsdhoz vezet, amely fi-
elimindcidjat és az immunhomeosztdzis fenntartd- ziolégidsan baktériumok lizisét okozza (2-4).
sdt. F6 feladata a patogén mikroorganizmusok fel-
ismerése, megjelolése (opszonizdcid), lizise és az A vese egyedildllé6 moédon érzékeny a komple-
immunvdlasz ergsitése. Emellett kulcsszerepe van mentmedidlt kdrosoddsra, mely tobb tényezének
az apoptotikus sejtek eltdvolitdsdban, a gyullada- tudhaté be. Egyrészt a magas glomerularis hidro-
sos folyamatok szabdlyozdsdban és az adaptiv im- sztatikai nyomds kovetkeztében a szérum- komple-
munvdlasz moduldldsdban is. Normadlis élettani ko- mentfehérjék magas koncentrdciéja alakulhat ki
rilmények kozott a komplementrendszer mkodé- a glomerularis térben, mdsrészt a bazdlmembrdn
sét szamos szabdlyozé fehérje ellendrzi, megaka- maga nem expresszdl intrinsic komplementszabd-
dédlyozva az egészséges sejtek kdrosoddsat. lyozékat, igy nem képes a kéros aktivdciot szabd-
A komplementrendszer aktivdciéja hdarom dtvona- lyozni (5).
lon torténhet: A glomerularis immunpatolégia gyakran a glome-
1. aklasszikus Gt immunkomplexek (IgG vagy IgM ruluson belili komplementaktivdciébél alakul ki
antitestek) hatdsdra indul; a klasszikus (immunkomplexhez kapcsolédé),
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MB-lektin vagy az alternativ (immunkomplex-fug-
getlen) komplement dtvonalon keresztil. Az
immunkomplexek (IC) a glomerulus kiilonb6z§ ré-
szeiben alakulnak ki, jellegzetes szovettani elval-
tozdsokat okozva. igy az immunkomplexek mesan-
giumban torténé lerakéddsa a mesangialis sejteket
aktivdlja, jellemz&en mesangioproliferativ glome-
rulopathidhoz vezetve, mint példdul az IgA-neph-
ropathia (IgAN) vagy a lupus nephritis (LN) egyes
tipusai. A subendothelialis immunkomplex-lera-
kéddsok aktivdljdk az endothelialis sejteket, ami
lupus-nephritisben figyelhet6 meg. A subepithe-
lialis  immunkomplex-lerakéddsok elssorban
a visceralis glomerularis epitheliumot, azaz
a podocytdkat aktivdljdk, mely folyamat a filtrdciés
barrier kdrosoddsdn keresztil dltaldban massziv
proteinuridt okoz. A proteinuria mértéke fontos
prognosztikai marker, mely sdlyos, rossz kimenete-

|G glomerulopathidk jellegzetes laboreltérése, su-
lyos esetben nephrosonephritis kialakuldsaval.
A linedris immunkomplex-lerakédds a glomerula-
ris bazdlis membrdnon (GBM) belul autoantigé-
nekhez kot6ds antitesteket jelez, példdul az anti-
GBM betegségben a IV. tipusi kollagén antiteste-
ket. Az ANCA-asszocidlt GN (AAV) esetén immun-
komplex lerakédds nem észlelhet§ az intraglome-
rularis kompartmentben (pauci-immun GN), a fo-
lyamatot részben antitest-medidlt, részben a sejtes
immunitds kéros aktivdciéja hajtja (6, 1) (1. dbra).
Az emlitett példdkban a kéros komplementaktiva-
cio6 része vagy akdr primer ,drivere” lehet a pato-
mechanizmusnak (2. dbra) (7, 8).

Ezért fontos a vesebiopszids mintdk célzott, a felté-
telezett klinikai diagnézis alapjdn torténd hiszto-
patoldgiai feldolgozdsa (immunglobulin altipusok,
komplementaktivacios termékek stb.), kiegészitve

Podocyta

MINIMAL CHANGE
BETEGSEG

Labnyulvanyok eltlinése
- stlyos PU / nephrosis

Mesangialis sejt

d

<)
-

Podocyta
labnyudlvany

ndothelialis sejt

ANCA GN:

Pauci immun
- RPGN

LUPUS NEPHRITIS

Subendothelialis és mesangialis
immunkomplex depozitumok

- PU/HU

- RPGN (idénként)

- valtozatos klinikai megjelenés

PLA,R és THSD7A
antitestek

MEMBRANOPROLIFERATIV a3(IV)NC1-specifikus MEMBRANOSUS
GN/C3 GLOMERULOPATHIA antitestek és T-sejt NEFROPATIA

C3 depozicié + IgG ANTI-GBM NEPHRITIS Szubendothelialis
-PU/HU P o . depozicio

- CDK > 50% Linealis immundepozicio a GBM mentén - stilyos PU / nefrozis
- valtozatos klinikai megjelenés - RPGN - CKD 20-40%

1. dbra: A glomerulonephritisekre és egyéb glomerulopathidkra jellemzé hisztopatholégiai eltérések sematikus rajza
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PROTOTIPIKUS RITKA BETEGSEGEK

GYAKORI MULTIFAKTORIALIS BETEGSEGEK

- aHUS -AAV, SLE - masodlagos TMA Diabeteses nephropathia
- C3G -19AN, IgAV B 250dlagos MPGN -

- elsédleges IC-MPGN § - APSGN, MN

A komplementgatlas

potencialis hatasa

2. dbra: A komplementrendszer szerepe a glomerularis betegségek spektrumdban (8). A bal oldalon azok a prototipusos ritka betegsé-
gek ldthaték (aHUS, C3 glomerulopathia, primer IC-MPGN), amelyek patogenezisében a komplementrendszer miikédészavara elséd-
leges tényezd. A spektrum jobb oldaldn a gyakoribb, multifaktoridlis kérképek helyezkednek el (pl. diabeteses nephropathia, FSGS),
ahol a komplementaktivdcié mdsodlagos, moduldlé szerepet jdtszik. A koztes csoportba tartozé betegségek (pl. AAV, SLE, IgAN, IgAV,
APSGN, MN), esetén a komplementrendszer szerepe vdltozd, esetenként a a komplementgdtlé kezelés potencidlis terdpids hatdsa
feltételezhets

Klasszikus utvonal

-1gM
-1gG1 > 1gG2 > IgG3 > IgG4

g \ /6 Alternativ Utvonal
- spontan , Tickover”

- atipusos haemolyticus|
uraemias szindroma
- C3 glomerulopathia/
C4bC2a IC-MPGN

- IgA-nephropathia

A

C3b

amplifikacios
hurok

Alternativ atvonal

Lektin atvonal . - atipusos haemolyticus
- mannodz koéto lektin | _| ) uraemias szindroma

- fikolinok-1,2 és 3 - - C3 glomerulopathia/
- kolektinek-10 és 11 "0 4 IC-MPGN

o o - IgA-nephropathia

C4bC2a

IgA-nepropathia

- membranosus
nephropathia
(IgG4-medialt)

- HSCT-TMA

~

Effektor molekulak

-iC3b, C3d
-C3a

- Cha

- C5b-9

3. dbra: Komplementaktivdcié médjai vesebetegekben (9). A komplementaktivdcids utak kozos taldlkozdsi pontja a C3 komponensnél
van, ahol az amplifikdciés hurok révén az alternativ ttvonal kulcsszerepet jatszik annak felergsitésében. Az egyes ttvonalak eltéré
kérképekhez tarsulnak: a klasszikus tdtvonal elsGsorban immunkomplex-medidlt betegségekben, a lektin-it fert6zésekhez és veleszii-
letett immunvdlaszhoz, mig az alternativ ttvonal kiemelten az atfpusos hemolitikus uraemids szindréma, a C3 glomerulopathia és
egyes immunkomplex-medidlt nephropathidk patogenezisében jdtszik szerepet
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az anyag immunhisztokémiai és elektronmikro-
szképos vizsgdlatdval (depositumok morfolégidja
és lokalizdcidja). Csak a teljes kép alapjan lehet
a pontos szovettani diagnézist feldllitani, melyhez
elengedhetetlen az autoantitestek (pl. anti-DNA,
ANA, ANCA, anti-GBM, C3Nef, stb.) és komple-
mentaktivdciés termékek, mint a C3, C4, CH50,
indokolt esetben sC5b-9 vizsgdlata és egyéb komp-
lementreguldciés faktorok mérése.

A komplementrendszer célzott gdtldsa célszer( te-
rdpids stratégia lehet azon esetekben, ahol
a komplementaktivdacié a folyamat meghatdrozé
eleme és a jelenleg rendelkezésre all6 szupportiv
vagy immunszuppressziv kezelési lehet§ségek
(szteroid, CNI, MMF, anti-CD20 stb.) nem vagy
csak részlegesen hatékonyak (3. dbra) (9).

Nem meglepé mdédon, az elmilt évtizedben ugrds-
szeren megndtt arendelkezésre dll6 komplement-
gatlé terapidk és az ezzel kapcsolatos klinikai vizs-
gdlatok szdma is (1, 8, 9). A termindlis komple-
mentgdtlds, kilondsen a C5-inhibitorok (Eculizu-
mab, Ravilizumab) alkalmazdsa tobb mint egy évti-

zede hatékony terdpids lehet&séget nydjtanak az
atfpusos HUS (aHUS) kezelésében gyermekkorban
s (10). Ugyanakkor ezeknél az adagoldas gyakorisd-
ga, a parenteralis beaddsi méd, illetve az immun-
szuppresszioval kapcsolatos infekciés kockdzat
sajdtos kihfvdsokat jelent.

Szamos mds, feltételezetten komplementmedidlt,
jellemz&en silyos, rapidan progressziv lefolydsu
vesebetegségben (pl. STEC-HUS, SP-HUS, C3G,
[gAV, AAV) is kiprébdldsra kerilt C5 inhibitor (jel-
lemz&en Eculizumab), indikdcién tdl alkalmazva,
vdltozé sikerrel (1, 8). Gyermekkorban az aHUS
kezelésén tul, jelenleg nincs evidencia a C5 inhibi-
torok hatékonysdgdra az emlitett vesebetegségek
kezelésében.

A komplementrendszer proximalis szinten torténd
gdtldsa Uj terdpids stratégiat képvisel, mely ered-
ményes lehet mind a komplementmedidlt szoveti
gyulladds, mind a termindlis komplementaktiva-
cioval kapcsolatos sejtkdrosodds és fibrosis kezelé-
sében (4. dbra) (11). ElsGsorban feln6tt betegeken
végzett randomizdlt kontrolldlt klinikai vizsgdla-
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4. dbra: Az alternativ komplement ut és a terdpids gatlépontok (11). Az dbra a komplementrendszer alternativ ttjdt szemlélteti, vala-
mint azokat a kulcslépéseket, amelyek terdpids beavatkozds célpontjai lehetnek. A szines jelolések a kiillonb6z6 terdpids célpontokat

emelik ki
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tok igazoljak a proximalis dtvonal gdtldsanak (C3,
C3a, C3b, FB stb.) hatékonysdgdt tobbek kozott
C3G és IC-MPGN esetében, mig a C5a-receptor-
blokkolé avacopan hatékonynak bizonyult ANCA-
asszocialt vasculitisben. A VALIANT Ill. fazisa kli-
nikai vizsgdlatnak koszonhet&en elsévonalbeli te-
rdpiakéntis elérhet6vé valt (FDA és EMA engedély)
a pegcetacoplan (C3, C3b gdtlds) 12 éves kor felett
C3G és IC-MPGN kezelésére (12-14). Ugyanakkor
igéretes eredményekrdsl hallhatunk mads, elsGsor-
ban feln6tt betegeken végzett klinikai vizsgalatok
kapcsdn a C3G, aHUS, AAV, IgAN, IgAV, anti-
GBM szindroma kezelésével kapcsolatban mads
komplement gatl6 gyégyszerekkel (9).

IgA-nephropathia (IgAN) és
IgA-asszocidlt vasculitis nephritisszel
(IgAVN)

A jelenlegi adatok arra utalnak, hogy a komple-
mentaktivdcié egyformdn fontos az IgAN és az
IgAVN patogenezisében. Az esetek tobbségében
a komplementaktivdciot a lektin (MBL) és/vagy az
alternativ dtvonal hajtja. Mindkét dllapotban
a mesangialis IgA immunkomplex lerakédds okoz-
ta komplementaktivdcio a glomerularis kdrosodds
egyik fontos oka, elssorban a komplementmedidlt
szoveti inflammdcié kovetkeztében. IgAV-ben
a komplementaktivdcié fontosnak tlinik a bér- és
béltinetek kialakuldsdban is. Jelenleg nincsenek
validdlt komplementasszocidlt biomarkerek, ame-
lyek tdjékoztatndnak a progndzisrél vagy a kezelés
kivdlasztdsardl.

IgAN-ben a jelenlegi adatok azt mutatjdk, hogy
a komplementgdtlds egyes esetekben képes csok-
kenteni a proteinuridt, és kilonosen akkor, ha az
aktiv gyulladds a predomindns szovettani eltérés
(9, 15).

Membranosus nephropathia (MN)

Az elsédleges MN-t autoantitestek termelése mel-
lett in situ immunkomplex-képz&dés és kovetkez-
ményes komplementaktivdcié okozza. Kfsérleti
modellekben a komplementaktivdcié elengedhe-
tetlen a podocytakdrosodds és a proteinuria kiala-
kuldsdahoz. Primer MN-ben a biopszids mintdk tul-
nyomo tobbségében erds 1gG4- és C3-fest6dés lat-
haté az immunfluoreszcencidn, mikozben a Clq
dltaldban csak minimdlisan vagy egydltaldn nem
jelenik meg. Ez a mintdzat arra utal, hogy elsésor-
ban az alternativ és/vagy a lektin dtvonal aktivdci-
6ja jarul hozzd a glomerularis kdrosoddshoz (8).
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Szisztémads lupus erythematosus (SLE)

Az SLE-ben tobb effektor mechanizmus okoz
glomerularis gyulladdst. Experimentdlis modellek
alapjdn ismert, hogy immunkomplexek aktivdljdk
a klasszikus és termindlis dtvonalakat, mégis az al-
ternativ Gt felelGs a vesekdrosodds nagy részéért
(16). Az alacsony keringé komplementszintek (C3,
C4) a betegség aktivitdsdval 6sszefliggenek. Rapid
progressziv vagy terdpiarefrakter dllapotokban, il-
letve katasztrofdlis antifoszfolipid szindrémadban
(CAPS) a komplementgdtlék (pl. eculizumab) haté-
kony terdpids opcidk lehetnek, és szerepelnek az
EULAR ajdnldsaiban.

ANCA-asszocidlt vasculitis (AAV)

Bizonyitékok (in vitro, in vivo és klinikai) tdmaszt-
jdk ald a komplementaktivdcio szerepét az AAV ki-
alakuldsdban. Az alternativ és termindlis dt aktiva-
cidja (B-faktor, properdin, MAC lerakédds, emel-
kedett plazma C3a, C5a) jellemz&en kimutathaté
(17).

Klinikai vizsgdlatok (ADVOCATE) aldtdmasztjdk
az avacopan (C5aR1 blokkold) hatékonysdgat szte-
roidkimél6é terdpiaként AAV-ben felnéttkorban.
A kezelés jol tolerdlhato és lehetévé teszi a gliiko-
kortikoidok leépitését, illetve elhagydsdt. Az ava-
copan javithatja az eGFR helyredlldsdt és csok-
kentheti az albuminuridt (18).

Thromboticus microangiopathidk (TMA)
és a HUS komplementmedidlt formai

A TMA mogott kilonbozé entitdsok dllhatnak, me-
lyek 3 csoportra oszthaték (hemolitikus uraemids
szindréma (HUS), thromboticus thrombocytopeni-
as purpura (TTP) és komplementmedialt TMA) kriti-
kus a kezelés szempontjdbol.

Gyermekkorban a leggyakoribb TMA-forma a
HUS, mely klasszikusan enterohaemorrhagids
Escherichia coli (STEC-HUS) fert6zéshez kotédik,
és kezelés szempontjdbdl a szupportdcié az elséd-
leges; ami magdba foglalja a folyamatos vesepé6tlé
terdpidt, a folyadék- és elektrolit haztartds kontroll-
jat, és hematoldgiai szupportdciét. Az infekcié-
asszocialt HUS eseteiben, ha extrarenalis tinetek,
mint példdul a kozponti idegrendszer (CNS) érin-
tettség is megjelenik (korulbelil az esetek
20%-dban fordul el6), magasabb haldlozas észlel-
het§ az akut fdzisban, és hosszabb tdvon gyakoribb
a krénikus vesebetegség kialakuldasa.

Az aHUS (atipusos hemolitikus uraemids szindré-
ma) patogenezisében kulcsszerepet jdtszik a
komplementrendszer 6rokletes vagy szerzett disz-
reguldcidja, mely sordn a tdlzott alternativ Gt akti-
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vacio vezetsilyos endothelkdrosoddshoz és a fenti
tinetekhez. Els6vonalbeli kezelésként 2012 6ta a
szupportdcié mellett C5 inhibitor (eculuzimab,
ravalizumab) kezelés javasolt (19).

Az infekcidasszocidlt HUS eseteiben is gyakran ki-
mutathaté az alternativ dtvonal kéros aktivacidja,
mely potencidlis kezelési lehet§séget kindl terdpia-
refrakter, stlyos, tobbszervi érintettséggel jaro fo-
lyamatok esetében. Jelenleg az ilyen esetekben
a ,gold standard” kezelés alapvet6en szupportiv
(folyadék-elektrolit kontroll, dializis), ugyanakkor
stlyos extrarenalis manifesztdciékkal jaré esetek-
ben a C5-gatl6 kezelés megfontolhaté az akut f4-
zisban, azzal a céllal, hogy javitsa a rovid- és kiilo-
nosen a hosszutdvd kimenetelt. A normdl komp-
lementprofil nem zdrja ki a komplementmedidlt
HUS-t, tekintve, hogy az aktivdciés folyamat elsé-
sorban a membranokon zajlik. A genetikai vizsga-
lat segithet a folyamat eredetének megitélésében,
a relapszus kockdzatdnak megitélésében, meg-
konnyitve az igen koltséges kezelés ledllitdsdval
vagy szukségszer( folytatdsdval (akdr vesetransz-
plantdcié utdn is) kapcsolatos dontéseket. Jelenleg
a Cb5-gétlds az ajdnlott elsG vonalbeli kezelés
aHUS-ban. A korai terdpia kulcsfontossdgd a su-
lyos szoveti kdrosodds megel6zése érdekében.

A komplementgdtlé kezelés ledllitdsa aHUS esetén
nehéz klinikai dontés a relapsus veszélye miatt, de
ha a vesefunkcié stabilizdlédott, megfontolhaté
a terdpia ledllitdsa azoknal, akiknél nincs patogén
komplementvaridns, mert a relapszus kockdzata
ndluk csekély, kevesebb mint 5% (20).

C3 glomerulopathia (C3G) és
immunkomplex-membranoproliferativ
glomerulonephritis (IC-MPGN)

A C3 glomerulopathia (C3G) és az immunkomplex-
medidlt membranoproliferativ glomerulonephritis
(IC-MPGN) patogenezisének kozponti eleme
a komplementrendszer alternativ dtvonaldnak tar-
tés, kéros aktivdciéja. A kimenetelt is alapvet&en
a komplementmedidlt kdrosodds mértéke hatdroz-
za meg. A betegek mintegy 20%-ban azonositha-
ték ritka, a komplement alternativ dtvonal szabad-
lyozdsdnak zavardhoz vezet§ genetikai eltérések
(CFH, CFI, C3, CFB). A betegek 40-80%-dban
autoantitestek mutathaték ki (nefritikus faktorok:
C3Nef, C5Nef), melyek stabilizdljdk a C3- vagy
C5-konvertdzt, és igy tartés komplementaktivdciot
eredményeznek a glomerulusban (21). Ez a felis-
merés egyre inkdbb a célzott, személyre szabott
terdpids megkozelitést helyezi el6térbe a gyermek-
kori C3G elldtdsdban.

Jelenleg a proximalis komplementgdtlds gyermek-
korban (12 éves kor felett) is alkalmazhatd képvise-
I6je a pegcetacoplan (C3/C3b inhibitor), mely
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a VAILANT vizsgdlat szerint kifejezetten hatékony
a proteinuria csokkentésében és a GFR stabilizala-
sdban (22). Igéretesnek tinik a felnétt vizsgdlatok
alapdn az Iptacopan (ordlis faktor-B-inhibitor), me-
lyet C3G-hez kothet6 APPEAR-C3G fazis 3 klinikai
vizsgdlat elemzi. A distalis komplementgatlas so-
rdn alkalmazott eculizumab szdmos kisebb ko-
horszban hatékonynak bizonyult, kilénosen
a komplementrendszert szabdlyozé gének mutaci-
ojaval tdrsulé, gyors progressziéji C3G és
IC-MPGN formdkban, azonban fontos, hogy a ter-
mindlis Ut blokddja nem minden esetben sziinteti
meg a betegség aktivitdsdt, ami a proximalis szabd-
lyozdsi zavarok szerepét er@siti (23).

Bar a hosszu tavu tapasztalatok még korlatozottak,
az eddigi vizsgdlatok igéretesek a vesefunkcio sta-
bilizdldsa és a PU csokkése szempontjabol (24).

Esetismertetés

1. eset: SP-HUS

A 4 napos ldzas anamnézissel érkezé kislany felvé-
telekor elesett, szeptikus killemd volt. Bal oldali
stilyos pleuropneumonia talajén kialakult |égzési
elégtelenség, akut veseelégtelenség, sepsis-DIC
miatt intenzfv osztdlyon nemnvaziv légzéstdmoga-
tdsra szorult.

A klinikai kép és az invaziv mintdbdl igazolt
Streptococcus pneumoniae fert6zés alapjdn
pneumococcus-asszocidlt HUS (SP-HUS) igazolo-
dott. A TMA-irdnyelveknek megfelel§ szupportiv
kezelés mellett az oliguridra, volumenterhelésre és
emelkedett salakanyag-szintekre tekintettel folya-
matos vesepotlé  kezelést (CRRT) kezdtink.
A gennyes mellGri folyadék VATS melletti drend-
ldsa sikeresen megtortént.

Vizsgdlataink a komplementrendszer globdlis, ké-
ros aktivdciéjat és konszumpciéjdat igazoltak.
A perzisztdlé silyos hematoldgiai aktivitds és dialf-
zis igény miatt a kezelés 7. napjdn egyedi engedély
birtokdban C5-komplement-gdtlé kezelést alkal-
maztunk. Ezt kovetSen gyors klinikai és laboratdri-
umi javulds kovetkezett be, dializist 10 napig igé-
nyelt. A vesefunkcié gyors rendezddését észleltik
a kezelést kovetSen.

2. eset: STEC-HUS

A 11 éves fil felvételi anamnézisében 10 napja tar-
té gastroenteritis szerepelt. Felvételi statuszdbdl
ldzas szeptikus dllapot mellett anuria, volumenter-
helés és polyserositis tinetei emelenddk ki. A fel-
vételt kovetd napon CRRT-t inditottunk, a klinikai
kép és a széklet multiplex PCR-vizsgdlat pozitivitd-
sa alapjdn STEC-asszocidlt HUS (STEC-HUS) iga-
zolddott. Légzési elégtelenség miatt neminvaziv
légzéstdmogatdsban részesilt, vérzéses tinetei
miatt transzflzidkra szorult.
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Kezelésének 4. napjan progressziv neurolégiai tii-
netek (hulldmzé tudatzavar, ténusos gorcs, bal ol-
dali hemiparézis, afdzia) jelentkeztek, a laborvizs-
gdlatok kéros komplementaktivaciot igazoltak, igy
sorozat plazmaferezist kezdtiink, de ennek ellené-
re a neuroldgiai tiinetei romlottak. Egyedi engedély
birtokdban C5-komplementgatlé kezelést inditot-
tunk, melyet kovet6en a hemolizis megszint, a he-
matoldégiai paraméterek normalizdlédtak, a diure-
sis megindult. A vesep6tlé kezelést a 13. napon le-
allftottuk, a neurolégiai tiinetek gyorsan javultak,
a vesefunkcio rapidan javult.

3. eset: C3-GN

A volt koraszulott kisldany akut veseelégtelenség ti-
pusos tiineteivel (anuria, hypertensio) kerilt felvé-
telre, kozeli anamnézisében antibiotikum kezelést
igényl6 fels@ 1égliti fert6zés szerepelt. Laboratériu-
mi és képalkoté vizsgdlatok eredményei rapidan
progredidlé  glomerulonephritist  (proteinuria,
leukocyturia, haematuria, hasi UH: hyperechogen
nagy vesék) igazoltak. A konzervativ kezelés elle-
nére fennmarado anuria és volumenterhelés miatt
CRRT kezelést kezdtink és ismeretlen etiol6gidju
veseelégtelenség miatt a vesebiopszia (Bx) tortént.
A fénymikroszképos vizsgalat 100%-ban celluldris

1. tabldzat: A betegek laboratériumi és klinikai adatait 6sszefoglalé tablazat

Beteg 1. eset

Kezdeti tiinetek
Eletkor (év) 2

Nem né

Felvételi panaszok

Indulé laborok

pneumonia, DIC

2. eset 3. eset
10 5
férfi né

ldz, vizes hasmenés

anuria, oedema,
magas vérnyomads

Haemoglobin (g/l) 62 98 81
Thrombocyta (G/1) 6 60 602
Kreatinin (umol/I) 152 730 254
Urea (mmol/l) 27,3 53,7 21.2
LDH (< 500 U/I) 6938 3517 284
Fragmentocyta igen igen igen
Direkt Coombs-test pozitiv negativ pozitiv
HUS tipusa SP-HUS STEC-HUS C3G (DDD)
Széklettenyésztés negativ E.coli stx1/2 -
Hemocultura Pneumococcus negativ -
Komplementdiagnosztika felvételkor

ADAMTS13 metalloproteinase aktivitds (67-151%) 11 27 48
CH50 (48-103 CH50/ml) 0 47 23
C3(0,9-1,8 g/l) 0,53 0,9 0.26
C4(0,15-0,55 g/l 0,1 0,11 0.28
SC5b-9 (11-252 ng/ml) 2459 845 423
Haptoglobin (0,3-2 g/I) 0,2 0,15 3.37
Klinikai paraméterek

Plazmaferezis 0 4 10
Neuroldgiai tiinetek Nem Igen nem
Nefroldgiai kimenetel

Vesefunkcié visszatérése (napok) 10 13 11
eGFR tévozaskor (ml/min/1,73 m?) 67 81 33
Hypertensio Nem Igen Igen
Proteinuria Igen Igen Igen
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félholdképz&dést jelzett mesangialis sejtprolifera-
ciéval. Az immunfluoreszencia a glomerularis
bazdlis membrdn mentén és a mezangiumban jel-
zett intenzfv C3-pozitivitast (IgG: +-++, IgM: mini-
mdlisan, C1q: negativ, C3: ++++ intenzitds). Az EM
feldolgozds a C3 glomerulopathia ritka formdjat
dense deposit betegséget (DDD) igazolt. Genetikai
vizsgdlat kés6bb megérkezé eredménye DDD-re
hajlamosito eltéréseket igazolt (homozigéta vari-
ans CFH gén, heterozigo6ta C3 gén). A komplement-
profil az alternativ Ut diszreguldcidjdra utalt a nor-
mdlis C4 mellett mért alacsony C3-szint alapjdn.
A klinikai és szovettani diagnézisnak megfelelGen
arendelkezésre dll6 nemzetkozi szakirodalmi ada-
tok alapjdn komplementgdtlé (anti-C5 mono-
klondlis antitest — eculizumab) kezelés off-label
egyedi engedélyeztetését inditottuk el.

A RPGN-nek megfelel6en immunszuppressziv ke-
zelését nagy ddzisd szteroid, ciklofoszfamid terd-
pia mellett plazmaferezissel (10 alkalom) inditot-
tuk eredménytelentl. A dializisdependencia miatt
peritonealis dializis kezelésre tértink &t, melyet
a felvételét kovet§ 49. napon, a mdsodik eculizu-
mab dézis beaddsdt kovetSen 4 nappal be tudtunk
fejezni, és a gyermek tartésan CKD Ill. stddiumba
kerult.

Az esetek laboratériumi és klinikai adatai az 7. tab-
lazatban lathaték.

Konklazio

Eseteink rdmutatnak arra, hogy a kéros komple-
mentaktivdcionak jelentds szerepe lehet az akut
vesekdrosodds kialakuldsdban az infekcié-asszoci-
dlt HUS formdkban is. Megfelel§ id6ablakban al-
kalmazva a C5 inhibitor (ECU) hatékony kezelési
stratégia volt a komplementmedidlt HUS esetei-
ben, dializisdependens, refrakter dllapotokban
(25, 26). A 3. esetiink (DDD) rdmutat arra, hogy
a silyos globdlis vesekdrosodds ellenére, a vese-
funkcio részleges, akdr hosszitdvi visszatérése
sem reménytelen elvdrds komplementgdtl6 kezelés
alkalmazdsdval. Az idéfaktor fontos tényezd, mert
a stlyos szoveti kdrosodds esetén a kés6bbiekben
kronikus vesebetegségre szdmithatunk. Mindhd-

Summary

rom esetben kifejezett komplementkonszumpcio
(C3, CH50 csokkenés) és a termindlis dtvonal je-
lent&s aktivdciéja (emelkedett SC5b-9) igazolédott
(1. tablazat). A koéros komplement aktiva-
cié/diszreguldcio nemcsak a ritka ,klasszikus”
komplementmedidlt betegségekben (aHUS, C3G)
fontos, de szdmos mds, progressziv vesekdrosodds-
sal jaré glomerularis betegségben (IgAN, IgAV, LN,
anti-GBM, FSGS) is fontos tényez& lehet (2. dbra).
Kiemelt kérdés, hogy milyen biomarkerek (plazma-
vagy vizeletkomponensek, illetve szovettani im-
munfestési mintdzatok) jelezhetik a folyamatos,
klinikailag relevdans komplementaktivaciét a glo-
merulusban.

Jelenleg a C3-, sC5b-9 és Bb-fragmentumok plaz-
maszintje, valamint a vizeletben megjelens C3a,
C5a és MAC-komponensek szamitanak a legigére-
tesebb biomarkereknek, mivel ezek érzékenyen
tukrozik a komplementrendszer aktivitdsat és a
glomerularis gyulladds mértékét is (27). Szovettani
szinten a C3-domindns, illetve kevert (C3/C5b-9)
lerakéddsi mintdzat segithet megkilonboztetni a
perzisztdléo komplementaktivdciéval tarsulé aktiv
fazist a kronikus, mar inaktiv dllapottél.

Tovdbbi vizsgdlatok sziikségesek annak tisztdzdsd-
ra, hogy a betegség természetes lefolydsa sordn —
beleértve azt az id&szakot is, amikor a keringd
autoantitestek (pl. C3Nef, C5Nef) mar eltlintek -
mely komplementmedidlt folyamatok felel&sek
kozvetlentl a podocytdk, endothelialis és tubularis
sejtek kdrosoddsdért.

Szintén nyitott kérdés, mikor optimdlis a komple-
mentgdtl6 kezelés megkezdése. A jelenlegi adatok
alapjdn a korai, aktiv komplementmedidlt fazisban
torténd beavatkozds eredményesebb lehet a vese-
funkcié megG@rzése szempontjdbol, mint a mdr el6-
rehaladott, szklerotikus stadiumban. A korai bio-
markervezérelt terdpids dontéshozatal — kiilé6nosen
gyermekekben, ahol a regenerdciés potencidl na-
gyobb — a jov6 kulcseleme lehet a célzott komple-
mentgdtl6 stratégidk hatékonysdgdnak novelésé-
ben (24). A legtobb komplementinhibitor alkalma-
zdsa esetén fontos az el6vigydzatossag, a megfele-
|6 védboltdsok megaddsa (meningococcus-profi-
laxis) és adekvdt antibiotikum-védelem.

The role of pathological complement activation in pediatric kidney diseases
Szabd T et al; University of Debrecen, Clinical Centre, Department of Pediatrics

The complement system is one of the most effective defense mechanisms of natural immunity, and forming a bridge
between innate and adaptive immune responses. Transient or persistent complement dysregulation can be detected in
many cases of childhood glomerulonephritis, which presents with a wide spectrum of clinical manifestations,
including hematuria, proteinuria, edema, hypertension, and, in some cases, progressive impairment of renal function.
Persistent proteinuria, hypertension, and resistance to steroid or other immunosuppressive drugs are associated with an

unfavorable prognosis. In certain

inflammatory  kidney diseases
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and thrombotic microangiopathies,
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(complement-mediated HUS) dysregulated complement activation constitutes a primary pathogenic mechanism.
Complement C5 inhibitors (eculizumab, ravulizumab) represent the treatment of choice in pediatric aHUS, whereas in
other complement-mediated renal diseases their use is currently limited to off-label indications. A novel therapeutic
approach is the use of the C3/C3b inhibitor pegcetacoplan in patients over 12 years of age with C3 glomerulonephritis
and immune complex—mediated membranoproliferative glomerulonephritis.

Based on serological findings, histopathological features, complement activation profiles, and genetic testing,
complement inhibitor therapy may offer a promising therapeutic option in complement-mediated kidney diseases,
particularly in refractory and progressive cases.

KEYWORDS thrombotic microangiopathy, glomerulonephritis, hemolytic uremic syndrome, complement system,
complement inhibitor therapy

Utravalé tudnivalé

= A kontrolldlatlan komplementaktivdcié kézponti szerepet jatszik szdmos gyermekkori glomerularis
betegségben, elGsegitve a szoveti gyulladdst, sejtkdrosoddst, a proteinuria és progressziv fibrosis ki-

alakuldsat.

= Pontos diagndzis (biopszia, komplement-profil, autoantitest- és genetikai vizsgdlatok) segit azonosi-
tani azokat a betegeket, akik a legnagyobb valészintséggel profitalhatnak a komplementgdtlé terdpi-

abal.

= A komplementinhibitorok dj,

retes kezelési lehetdséget jelentenek — kiilonosen korai, aktiv fazis-

ban — de alkalmazdsuk gondos el6készitést és fokozott 6vatossdgot kovetel.
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Tesztkérdések

1. Melyik vizsgdlat NEM tartozik a komplement-aktivacids 3. Melyik komplement it jatszik dont6 szerepet a C3 glo-

profilba? merulopathia (C3G) patomechanizmusdban?

a) C3-szint-mérés a) Klasszikus dt

b) C4-szint-mérés b) Lektin dt

c) CH50-aktivitds c) Alternativ tt

d) sC5b-9 (plazma) d) Termindlis tt

)

ANA antitesttiter

¢

2. Melyik dllitas igaz az aHUS kezelésében?

a) Elsévonald terdpia mindig szteroid

b) C5-gétlds nem javitja az akut vesefunkciot

c) Korai C5-gdtlds csokkentheti a szoveti kdrosoddst

d) Antibiotikum-profilaxis nem sztikséges komplementgatlds
mellett

e) Genetikai vizsgdlat soha nem befolydsolja a terdpidt

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesl! Kreditpont a teszteket jél megoldéknak!

Kedves Kollégdk!

Emlékeztetni szeretnénk minden tagunkat az idei tagdij befizetésére!

A tagdij mértéke nem véltozott:

m Nyugdijasoknak, akik nyugdij mellett munkdt nem vdllalnak: 7000.- Ft/év

= Nem nyugdijasoknak és azon nyugdijasoknak, akik nyugdij mellett munkat vallalnak:
15.000.- Ft/év

A tagdij befizetési hatdrideje az adott év, jelen esetben 2026. februar 28.

Az év els6 Gyermekgydgydszat lapszdmdt — nyomtatott formdban — minden tagunknak kipostdzzuk,
akik az el6z§6 évi tagdijukat rendezték. Mivel a nyomdai és postazasi koltségek nagyon megemelked-
tek, a tovabbi lapszdmokat csak rendezett tagd(j esetén postdzzuk!

Dr. Nagy Aniko Dr. Havasi Katalin
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Egy csepp a rutin tengerében: ritka betegségek
telismerése vizelet tesztcsik segitségével

Tory Kdlman dr."??, Antal-Kénya Violetta dr."?, Kerti Andrea dr.',
Javorszky Eszter dr.', Kaucsar Tamds dr.>, Csohdny Rézsa dr.’
Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Békay utca Részleg

(Intézetvezets: Szabo Attila dr.)

'Genetika részleg, Bokay utcai Részleg

*M-SE Lendiilet Nephrogenetikai Kutatécsoport

*Mivese Osztaly

LEVELEZESI CiM:

Tory Kdlmén dr.

1083 Budapest, Békay Janos u. 53-54.
E-posta: tory.kalman@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS  Ritka az olyan szerv, aminek a nedvét napjdban tébbszér ldthatjuk. A vizelet kiillemének vdltozdsa
felhivhatja a figyelmet a vese, a hiigyutak vagy akdr mds szerv betegségére, de az észrevehetd vdltozdsa nincs ardnyban
a betegség silyossdgdval: vesepcotlo kezelést igényl& vesebetegségekben is rendszerint normdlis a vizelet makroszko-
pos kiilleme. Mégis, sok informdcié lapul a vizeletben, amit ha rdnézésre nem is, de egy tesztcsik segitségével mar ész-
revehetiink. Fontos lehet ez, mert tobb gy felfedezhets betegség kezelhetd, vagy korai felismerés esetén lefolydsaban
késleltethetd. Jelen k6zlemény célja, hogy ritka esetek példdjan mutassuk be, hogy hogyan lehet felvetni egy 6rékl6d6
(vese)betegség lehetGségét egy csepp vizelet és egy tesztcsik segitségével.

KuLcsszAvAK  megel6zés, melléklelet, proteinuria, haematuria, kronikus vesebetegség

Bevezetés

Még a tankonyvekben is feltlreprezentdltak azon
vesebetegségek, amelyek jol felismerhetSek, akdr
mert intrauterin vagy perinatalisan ultrahanggal
lathaté eltéréseket okoznak, akdr mert megvéltoz-
tatjdk a magzatviz mennyiségét, vagy proteinuria
és hypalbuminaemia révén oedemadt okoznak. Ki
ne hallott volna az autoszomadlis recessziv poly-
cystds vesebetegségrél (ARPKD), a subvesicalis
obstructiéval jaré vesedysplasidrél vagy a nephro-
sis szindromadroél? Mds esetekben azonban a beteg-
ség lehet tiinetmentes éveken, évtizedeken &t, még
akkor is, ha kozben vesepotlo kezelést igényls ve-
seelégtelenséghez, nephrocalcinosishoz vagy éve-
ken dtfenndllé acidosishoz vezet. A veseelégtelen-
ség tinetmentes, csak igen elGrehaladott stddium-
ban okoz tiineteket, akkor is bizonytalanokat.

A nephronophthisis lényegesen gyakoribb oka
a gyermekkori veseelégtelenségnek, mint az
ARPKD, mégis a tinetmentessége miatt a genetikai
vizsgdlatok el6tt gyakran a diagndzisa sem szile-
tett meg. Hasonléan, az Alport-szindréma, a foca-
lis segmentalis glomerulosclerosis, a diabetes
insipidus vagy mds tubulopathidk lefolydsukban
befolydsolhatéak, akdr kezelhet6ek, mégis éveket,
akdr évtizedeket tud késni ezen gyakran tiinetmen-
tes vagy enyhe tiineteket okozé betegségek diagno-
zisa. A panaszmentes beteg felismerése nem
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konny(l, mert gyakran csak akkor van rd lehet&ség,
amikor mds panaszok miatt végzett vizeletvizsga-
lat sordn, mellékleletként ldtszik eltérés a vizelet-
ben. A vizelet kémiai vizsgdlata rengeteg informad-
ciot hordoz, de egy egyszer( tesztcsikkal is lehet
diagnosztizdlni egy betegséget, vagy legaldbb a
gyandujat felvetni. Kilonosen tanulsdgos felnéttkor-
ban diagnosztizdlt betegek kortorténetét attekintve
észrevenni azon pillanatokat, amikor a betegség
felismerhetd lett volna.

Betegek és tanulsagok

A véletleniil felfedezett proteinuria

Egy 35 éves férfi kertilt a nefrogenetikai ambulanci-
dra, mdr vesetranszplantdltként, ismeretlen erede-
td veseelégtelenség miatt. Szlletése 6ta ismert volt
nystagmusa, a bal szemére tompaldté lett. Hét ho-
napos kordban mellékleletként ldtszott protein-
uridja. Tizennégy éves kordban lett ismert hyper-
tonidja, ekkortdl kapott ACE-gdtl6 kezelést. Hisz
éves kordtdl kerult nefrolégiai gondozdsba neph-
roticus proteinuria miatt. Az elvégzett biopszia
FSGS-t mutatott. Szteroidra nem reagdlt, és a beteg-
sége veseelégtelenségbe torkollott. A szem- és ve-
seérintettség alapjdn papillorenalis szindréma me-
ralt fel. A genetikai vizsgdlat a kéroki PAX2 génben
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egy de novo, ismerten patogén varidnst igazolt.
A PAX2 varidnsai dltal okozott papillorendlis
szindréma autoszomdlis domindnsan o6roklédik,
érintettek gyermekei 50% valészintséggel 6rokol-
hetik a betegséget (1).

Az oedemdt nem okozé subnephroticus (tesztcsi-
kon ++) vagy nephroticus (+++) proteinuria gyako-
ri szovédménye az 6rokletes podocytopathidknak.
Felismerésiik oedema hidnydban nehéz, jellemzé-
en véletlen melléklelet eredménye. Az ACE-gdtlé
kezelés érdemben tudja a proteinuriat csokkente-
ni, igy elképzelhets, hogy a betegség progresszio-
jat is lassitani képes. Amennyiben a (sub)nephro-
ticus proteinuridhoz jellemz& extrarenalis érintett-
ség tdarsul, mint a jellegzetes amblyopia és szemfe-
néki kép (,morning glory anomadlia”) papillorenalis
szindrémdban, az egyértelm(vé teheti az 6rokletes
eredet lehetGségét, akdr olyan mértékben, hogy az
orokletes podocytopathidkban hatdstalan szteroid-
kezelést is elkertilhet6vé teszi.

A ldthatatlan haematuria

Egy tizéves ldnynak sz(révizsgdlat sordn derilt ki
a késébb is perzisztdlé mikroszképos haematuridja
(10-50 vvt/latétér) és proteinuridja (0,5-1,6 g/l).
Edesapja haematuridja, proteinuridja és hyperto-
nidja évek ota ismert volt, de eredetiiket nem vizs-
gdltdk. Nyolcéves 6ccsénél két évvel ezel6tt +++
haematuriat taldltak, amit nem kovettek.

A csalddban halmozédé haematuria fel kell vesse a
kollagén nephropathia lehet&ségét. Apa és fia
egyuttes érintettsége domindns forma mellett szél.
Ennek megfelel6en a COL4A3 génben azonositot-
tunk egy heterozigéta, ismerten koroki varidnst. A
haematuria 6nmagdban nem okoz progressziv ve-
sebetegséget, de az érintettek kovetése fontos,
mert proteinuria megjelenése esetén fenyeget a ve-
sem(kodés hosszui tdvon valé romldsa. Az elmdult
években szuletett retrospektiv vizsgdlatok eredmé-
nye alapjdn a RAS-gdtlé kezelés jelentsen tudja
csokkenteni az Alport-szindrémdhoz tdrsulé vese-
betegség progresszidjdt. Fontos ezért a hat héna-
pon tdl fenndllé vagy egy csalddban tobbeket érin-
t6 mikroszképos haematuria eredetének kivizsga-
lasa, nefrolégiai kovetése, illetve proteinuria meg-
jelenése esetén a RAS-gdtl6 kezelés megkezdése
(2).

A vészjoslo glycosuria

Egy otvenes éveiben jaro férfi jelentkezett a nefro-
genetikai ambulancidn csontfdjdalom és veseelég-
telenség miatt. Fiatalkordban véradéként észlelték
tesztcsikkal a glycosuridjat. Vércukorszintje nor-
mdlis volt, a glycosuria eredetét nem vizsgaltak to-
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vabb. A glycosuridjdhoz jelenleg proteinuria, kife-
jezett kdlium- és foszfatvesztés és aciddzis tarsult,
proximalis tubulopathia fenndlldsdra utalva.

A glycosuria normdlis vércukorszint mellett
tubulopathidra utal. Ez lehet a natrium-glikoéz
kotranszporter kdrosoddsabol fakadé drtalmatlan
renalis glikézuria, de lehet proximalis tubulo-
pathia részjelensége, ami az acidézis és a foszfat-
vesztés révén hosszu évek alatt a csontok silyos
mineralizaciés zavardhoz vezethet. Fontos ezért
a véletlenil felfedezett glycosuria esetén a sav-ba-
zis hdztartds vizsgdlata normadlis vércukor esetén
is, hiszen az acidosis jol kezelhets, a kdlium- és
foszfathidny pétolhats, és ezaltal a szovédmé-
nyek, koztik a csontérintettség megel&zhetSek.

Az ardnytalanul hig vizelet

Egy els@szulott négynapos fid 1az (38,6 °C) miatt
kerul felvételre. Melléklelet volt a magas szérum
ndtriumszintje (158 mmol/l). Jelent&s volt a sdly-
vesztése (8,6%), ami kétnapos kordban is madr
10,1% volt. A vizelet fajsdlya 1005 g/l volt.

A hypovolaemids hypernatraemia gyakori oka az
elégtelen tapldlds, ami kilonosen gyakori els6szi-
lottekben. llyenkor azonban a vizelet koncentrdlt,
a fajstlya = 1015 g/l. Az djszulotté azonban 1005
g/1-nél sosem volt koncentrdltabb (az ozmolaritdsa
mindig < 100 mosm/kg volt), felvetve diabetes
insipidus lehet&ségét. Az X-hez kotott nephrogen
diabetes insipidust igazoltuk, az AVPR2 gén kéroki
varidnsdnak azonositdsdval (3). A diagnézis korai
megdllapitdsa fontos, mert az extrém vizvesztés
gyogyszeres kezeléssel (indomethacin, hypothia-
zid) mérsékelhetd, a hypernatraemia ad libitum
vizfogyasztds biztositdsdval megel6zhets. A diag-
nézis késlekedése a csecsemdét szomjazdsra kar-
hoztatja, a gyors szérumndtriumszint- (ozmola-
ritds-) valtozdsok pedig kdrosak lehetnek az ideg-
rendszerére. Fontos ezért, hogy hypernatraemia
esetén vegylk észre a vizelet inadekvdtan ala-
csony fajsulyat.

Az éjszaka vizel6 vizeletfajsilya

Egy 14 éves fiu kerult felvételre gyengeség, aluszé-
konysdg, sdpadtsdg miatt. Tunetei hdtterében vese-
potlé kezelést igényl6 veseelégtelenség igazolo-
dott (szérum kreatinin 1204 umol/l). Rdkérdezésre
elmondja, hogy kiskora 6ta felkel éjszaka vizelni,
és az iskoldba vitt literes kulacsdt mindig megissza,
djra kell ott toltse. A kordbban, mds okbdl nézett vi-
zelet  fajsdlyai  rendre alacsonyak voltak
(1005-1010 g/I), 1015 g/l f6lé nem emelkedtek,
csokkent folyadékbevitel esetén sem. Nephrono-
phthisis gyanujaval vizsgdltuk, és annak leggyako-
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ribb okdt, az NPHP1 gén homozigéta deléciojat szekvendlds sordn a HMBS génben Osszetett
PCR mddszerrel azonositottuk (4). heterozigéta koéroki varidnsokat taldltunk, ami
Ezen kiskortdl fenndllé polyuria, nocturia a neph- porphyria fenndlldsat jelezte. A HMBS-kapcsolt
ronophthtisis jellegzetes velejdréja. A betegség porphyria jellemz&en autoszomélis domindns be-
a kezdeti stddiumban ritkdn keral felismerésre, tegség: mindkét szl esetében igazolddott az akut
mert a kiskortél fenndll6 rendszeres éjszakai vize- intermittens porphyria genetikai diagnézisa, 6k tu-
[ést és polydipsidt a csaldd rendszerint nem tartja netmentesek, és szintén gondozdsba kertltek.
kérosnak, nem kér orvosi segitséget. Gyanu esetén A porphyridban emelkedett porfobilinogén, ami az
a szomjazds, elégtelen folyadékbevitel esetén sem urobilinogénhoz hasonléan pirrolgydrit tartal-
emelkedd vizeletfajsily hivhatja fel rd a figyelmet. maz, szintén reakciéba |ép a tesztcsikon [évé
A betegségnek oki kezelése nem ismert. A diagné- Ehrlich reagenssel, és elszinez6dést okoz (6). Hogy
zis mégis j6, ha a vesep6tlo kezelést igényl6 stadi- valéjdban nem emelkedett bilirubin-trités 4ll
um el6tt megsziletik, mert a krénikus veseelégte- a hattérben, azt a normadlis bilirubinszint sejteti.
lenség szovédményei, kilondsen a nephrono- A porphyria diagnézisa nehéz, fontos ezért, hogy
phthisishez gyakran tdrsulé vérszegénység mie- normdlis szérum bilirubinszint mellett ldtott
I6bb kezelhets lehet igy (5). ,bilirubinuria” esetén gondoljunk a lehet&ségére.
Vizeletvizsgdlat a neuroldgia Kovetkeztetés
szolgdlataban: epilepszia és
,bilirubinuria” A genetikai vizsgdlatoknak készonhet6en mdra az
orokletes betegségek donté részében el lehet jutni
Egy hdrom hénapos kortél hypotonia és megkésett a genetikai, pontos diagndzisig. Szukséges azon-
mozgdsfejl6dés miatt gondozott fid kilenc hénapos ban ehhez, hogy az érintettek felismerésre kerilje-
korban kertlt a Gyermekklinikdra, epilepszia mi- nek. A korai felismerés a betegségek egyre na-
att. Rutin vizeletvizsgdlata sordn a tesztcsik emel- gyobb részében teszi lehet6vé a specifikus keze-
kedett bilirubintritést mutatott (+++). A szérum- lést. Szamos krénikus (vese)betegség zajlik tinet-
bilirubinszint és a mdjenzimek azonban a referen- mentesen, amik a tesztcsikon mellékleletként feltd-
ciatartomdnyban voltak. Ismételt vizeletvizsgdlata ng eltérésekben néha tetten érhetéek. Ne mu-
rendre jelent§sen emelkedett bilirubinszintnek lasszuk el ezen esetekben a diagndzis lehet§ségét:
megfelel§ elszinez&dést (++/+++) mutatott. Exom- irdnyitsuk a beteget genetika ambulancidra.
Summary

A drop in the ocean of routine: detecting rare diseases with a urine test strip
Tory K et al; Semmelweis University, Pediatric Center, MTA Center of Excellence, Budapest, Hungary;
MTA-SE Lendilet Nephrogenetic Laboratory; Hemodialysis unit

Few organs offer the chance to see their excreted fluid multiple times a day. Changes in the appearance of urine can hint
at kidney, urinary tract or even systemic disease—but visible changes often do not reflect the severity of the illness:
patients with kidney diseases requiring replacement therapy can still have urine that looks perfectly normal to the
naked eye.

Nevertheless, urine contains a wealth of information that, while invisible at first glance, can be revealed with a simple
test strip. This can be crucial, because several of these detectable conditions are treatable, or their course can be
delayed if caught early.

This article aims to show, through examples of patients with rare diseaeses, how the possibility of an inherited (kidney)
disease can be raised using just a drop of urine and a test strip.

KEYWORDS prevention, secondary finding, hematuria, proteinuria, chronic kidney disease

Utravalé tudnivalé

= Egyes krénikus betegségek felismerhetSk egy vizelet tesztcsikon ldtott melléklelet alapjan. Kordn
megkezdett kezelésiik jelentfs egészségnyereséggel jarhat. Ne mulasszuk el ezen gyermekgydgyd-
szati elldtdsban rejld jelentds lehetGséget.
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Tesztkérdések

1. Csalddban tobbeket érint6, hat hénapon til fenndllé
haematuria esetén mi a valészini diagnézis?
a) szteroidszenzitiv nephrosis szindréma

b) kollagén-nephropathia

c) porphyria

d) nephronophthisis

e) haemolyticus uraemids szindréma

2. Normalis szérum bilirubinszint mellett bilirubinuridt mu-
taté tesztcsik milyen betegségre utal?
a) Wilson-kor

b) biliaris atresia

c) porphyria

d) haemolyticus uraemids szindréma

e) progressziv familiaris intrahepaticus cholestasis

3. Hypernatraemids, dehidrdlt csecsemd alacsony vizeletfaj-
stilya esetén milyen eredet valészinii?
a) diabetes insipidus
) elégtelen folyadékbevitel
) hyperaldosteronismus
d) nephronophthisis
) Fanconi tubulopathia

)

4. Normdlis vércukorszint és acidosis mellett latott
glycosuria milyen betegségre utal?
a) diabetes insipidus

b) kollagén-nephropathia
c) porphyria

d) nephronophthisis

e) Fanconi-tubulopathia

Az egyszer(i vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket jé| megoldéknak!
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Szisztémas lupus erythematosus gyermekkorban —
a legujabb szakmai ajanlasok ismertetése

Pagdts Rebeka dr., Nyikuly Kinga dr., Hartmann Agnes dr.,

Lakatos Orsolya dr.

PTE KK Gyermekgydégydszati Klinika, Pécs (Igazgaté: Decsi Tamds dr.)
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OSSZEFOGLALAS A szisztémds lupus erythematosus egy tébb szervrendszert érinté, autoimmun gyulladdsos betegség.
Az Osszes eset egyotéde mar gyermekkorban manifesztalédik. A korképet dltalanos tiinetek vezetik be: ldz, fogyds,
gyengeség, faradékonysdg. Veseérintettség a gyermekkori lupus 60%-dban jelenik meg, leggyakrabban proteinuridval,
haematuridval, akut nephritis, vagy nephrosis szindréma képében. A betegség progndzisat elsé sorban a veseérintett-
ség hatdrozza meg, az esetek 5-10%-a 5-10 éven beliil végstadiumd veseelégtelenségbe megy dt. Az Eurépai Reumato-
légiai Tdrsasdgok Szovetsége és az Amerikai Reumatoldgiai Kollégium 2019-ben dj kritériumrendszert vezetett be a
szisztémds lupus diagnosztikdjdban. Egy esetiink kapcsdn szeretnénk bemutatni a betegségben szerzett tapasztalatain-

kat.
KuLcsszAVAK  szisztémds lupus erythematosus, lupus nephritis, autoimmun, antinukledris antitest
Bevezeto komplement-medidlta gyulladdst tartanak fenn,

A szisztémds lupus erythematosus (SLE) ismeretlen
etiol6gidju, tobb szervrendszert érintg, hulldmzé
lefolydsu, remisszidkkal és exacerbdcidkkal tarki-
tott, heterogén, autoimmun gyulladdsos betegség.
Jellemz&en a 20-30 éves kord nSkben jelentkezik.
A felnéttkori SLE egyotode azonban gyermekkor-
ban indul. A juvenilis SLE éves prevalencidja
2-25:100 000, incidencidja 0,3-0,9:100 000. A l4-
nyok és fidk ardnya 4-5:1. A betegség pato-
mechanizmusa komplex. Hdtterében poligénes
eredetet, immunszabdlyozdsi zavart, kdrnyezeti
tényezSket (UV-sugdrzds, fert6zések, dohdnyzds,
gyogyszerek), hormondlis hatdsokat, pszichés
stresszt és epigenetikai tényez@ket feltételeznek.
Patogenezisében a velesziletett és szerzett im-
munrendszer zavara is megfigyelhet§. A szervezet
sajat sejtalkotékkal szemben elvesziti tolerancid-
jat, ennek kovetkeztében egy B- és T-sejtek dltal
fenntartott krénikus gyulladds jon Iétre. Nem vélet-
len, hogy az UV-sugdrzds a tunetek felldangoldsd-
hoz vezet. Akdr az UV-fény hatdsdra kdrosodo,
akdr egyéb okbdl apoptézist elszenved§ sejtekbdl
DNS/RNS molekuldk vdlnak szabaddd, amely
autoreaktiv B-sejtek aktivdciéjdn keresztil auto-
antitest képzéshez vezet. Az igy keletkez& immun-
komplexek a kiilonb6z6 szervek kisereinek a fald-
ban, vagy a vese basalis membrdnjdban lerakédva
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végeredményben szervkdrosoddst okoznak.

Klinikai megjelenés

Az SLE bdrmely szervrendszert érintheti. A beteg-
ség tobbnyire dltaldnos tinetekkel indul: elhiz6dé
ldz, fogyds, faradékonysdg, izlleti fajdalom és ge-
neralizdlt lymphadenopathia. Kezelés nélkil he-
tek, hénapok alatt a tiinetek rosszabbodadsa figyel-
het6 meg. Az alapos fizikdlis vizsgdlat hepato-
splenomegalidra is fényt derithet. Bérelvdltozdsok
leginkdbb a fénynek kitett tertileteken alakulnak ki,
ilyenek a pillangészdrny erythema, a livedo
reticularis, az alopecia, a Raynaud-jelenség és
a cutan vasculitis. Gyakoriak a mozgdsszervi pana-
szok, az izlleti fdjdalmak. A savés hdrtydk steril
gyulladdsa is sokszor megfigyelhet6 (pleuritis,
pericarditis, peritonitis). A vesék az esetek 60%-
dban érintettek. A vesekdrosodds leggyakrabban
proteinuridval, izoldlt haematuridval, akut neph-
ritis vagy nephrosis szindroma képében jelentke-
zik. Kezeletlentl 5-10 éven belul végdllapotd ve-
seelégtelenséghez vezet. A kdozponti idegrendszer
érintettsége esetén fejfdjds, kognitiv diszfunkcid,
hangulatzavarok, stlyosabb esetekben akdr pszi-
chézis, konvulzié is kialakulhat. A periférids ideg-
rendszer betegsége neuropathidhoz vezethet. Rit-
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kdn, de kialakulhat endocarditis, pneumonitis és
pancreatitis is. Gyakoriak a vérképben tapasztalt
eltérések: az anaemia, leukopenia és thrombo-
cytopenia.

Ké6risme

Az Eurépai Reumatoldgiai Tdrsasdgok Szovetsége
és az Amerikai Reumatolégiai  Kollégium
(EULAR/ACR) 2019-ben uj klasszifikdciés rend-
szert alakitott ki (1). A kritériumok dtdolgozdsdba
gyermekgyodgydszokat is bevontak. Kordbban a ti-
zenegy kritériumbdl legaldbb négynek kellett telje-
stlnie adiagndzis feldllitdsdhoz, ezt eltorolték. To-
vdbbd kiinduldsi kritériumfeltételként hatdroztak
meg az antinukledris antitest- (ANA) pozitivitdst.
Fontos kiemelni, hogy a laboratériumi eltérések-
nek, vagy a tineteknek nem kell azonos id6pont-

ban jelen lennitk. Ennek megfelel6en a laboratori-
umi eltérések akdr hénapokkal is megelSzhetik
a klinikai tinetek manifesztdléddsat. A részletes
kritériumrendszert az 1. tdbldzatban olvashatjak.

= Kiinduldsi kritérium feltétel: antinuclearis anti-
test (ANA) pozitivitds >1:80 titerben HEp-2 sejt-
kultdrdn, vagy ezzel egyenértékl vizsgdlattal

(most, vagy kordbban)

m Tovdbbi kiegészits kritériumok:

= Nem haszndlhaték a kritériumok, ha létezik az
SLE-nél valészintibb magyardzat.

m Elegendd, ha egy adott kritérium egyszer ész-
lelhetd volt.

m SLE kritériumai teljestilnek, ha legaldbb egy
klinikai kritérium jelen van és az 6sszpontszdam
=10 pont.

= Minden domén esetében csak a legmagasabb
pontszam szdmit be az 6sszes pontszamba (2).

1. tablazat: A szisztémds lupus erythematosus klasszifikdciés kritériumai (értékelési tdtmutatét lasd a sz6vegben)

Klinikai domén és klinikai kritériumok Pontszam
Konstituciondlis

Ldz 2
Hematolégiai

leukopenia 3

thrombocytopenia 4

autoimmun hemolizis 4
Neuropszichidtriai

delirium 2

pszichézis 3

epilepsia 5
Mucocutan

nem hegesed6 alopecia 2

ordlis fekélyek 2

szubakut cutan VAGY discoid lupus 4

akut cutan lupus 6
Serosat érint6

pleuralis vagy pericardialis folyadék 5

akut pericarditis 6
Musculoskeletalis

izlleti érintettség 6
Renalis

proteinuria > 0,5 g/24 6ra 4

vesebiopszia: Il. vagy V. lupus nephritis 8

vesebiopszia: Ill. vagy IV. lupus nephritis 10

Immunolégiai domén / Kritériumok Pontszdm
Antifioszfolipid antitestek

anti-kardiolinin antitestek VAGY

anti-B2GP1 antitestek VAGY

lupus antikoaguldns 2
Komplement proteinek

alacsony C3 VAGY alacsony C4 3

alacsony C3 ES alacsony C4 4
SLE-specifikus antitestek

anti-dsDNS antitest VAGY

anti-Smith antitest 6
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Szovédmények, prognézis

Az SLE nem gydgyithatd, de megfeleld terdpia mel-
lett j6 életmin@ség biztosithaté a betegek szdmadra.
Ritka esetekben spontdn remissziét is megfigyel-
tek. A szakirodalmi adatok alapjdn a gyermekkor-
ban kezd6d6 SLE progndzisa rosszabb a felnéttkori
formdhoz viszonyitva (3). Az 5 éves tilélés esélye
tobb mint 90%. Ez az ardny annak ellenére magas-
nak mondhaté, hogy a betegek kortlbelul fele kro-
nikus aktiv betegségben szenved (4). Progndzisat
leginkdbb a veseérintettség és a fertGzéses szovd-
mények hatdrozzdk meg. Az esetek 5-10%-a 5-10
éven belul végstadiumu veseelégtelenségbe torkol-
lik.

Altaldnos kezelési elvek

A betegek terdpidjanak célja a hosszu tavu tdlélés
biztositdsa, a betegség aktivitdsanak lehetd legala-
csonyabb szintre csokkentése, a szervkdrosodds
megel6zése, a gydgyszerek toxicitdsdnak minima-
lizdldsa és az életminGség javitdsa (5). Az EULAR
2023-ban djabb szakmai ajdnldst adott ki a lupus
kezelésére, kiilonbséget téve a vese- és nem vese-
érintett betegek elldtdsdban (6). Minden pdciens-
nek javasoljak az antimaldrids hydroxychloroquin
alkalmazdsat, bérérintettségtsl fuggetlentl, mert
csokkenti a fellangoldsok ardnydt. A betegség aktiv
szakaszdban legtobbszor kortikoszteroidot alkal-
mazunk. Veseérintettség és stilyos kozponti ideg-
rendszeri tinetek esetén a gyors immunszup-
pressziv hatdssal biré ciklofoszfamidot valasszuk.
Fenntarté kezelésként mikofenoldt mofetil (MMF)
vagy rituximab alkalmazhaté. A részletes kezelési
lehetgségeket illet6en utalunk az EULAR
ajanldsdra.

Lupus nephritis kezelés

A gyermekek lupus nephritisének javasolt kezelése
a Nemzetkozi Nefroldgiai Tdrsasdg/Vese Patolégi-
ai Tdrsasdg (ISN/RPS) osztdlyozdsa alapjdn torté-
nik, amelynek adatai nagyrészt felnéttekkel vég-
zett tanulmdnyokbdl szdrmaznak, mivel a gyerme-
kekre vonatkozé randomizélt, kontrollalt vizsgdla-
tok adatai csak korldtozottan dllnak rendelkezé-
stinkre. Az Amerikai Reumatolégiai Tdrsasag (ACR)
és a Vesebetegség: a globdlis kimenetel javitdsa
(KDIGO) irdnyelvei a feln6ttekéhez hasonlé
immunszuppressziv kezelést javasolnak. A terdpia
intenzitdsa a szovettani képtél fligg.

Az I. klasszifikdciéju (minimdlis mesangidlis érin-
tettség) szovettan esetében vese-specifikus terdpia
nem jon széba.
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A 11-V. klasszifikdciéju veseérintettségben gliiko-
kortikoid, DMARD szerek (betegségmddosité reu-
maellenes szerek, mint a mikofenolat-mofetil,
azathioprin), kalcineurin-inhibitorok (pl. tacroli-
mus, ciclosporin, voclosporin), ciklofoszfamid és a
belimumab kilonb6z6 kombindciéjat alkalmaz-
zuk. Utébbi egy monoklondlis antitest, amely blok-
kolja a B-sejt tilélési faktort (BLyS), csokkentve az
autoimmun aktivitdst és ezdltal a gyulladds mérté-
két.

A legrosszabb progndézisd IlI/IV. osztdlyd lupus
nephritis esetében hdrmas kombindciéju terdpid-
val inditunk és fenntarté terdpiaként DMARD szert
alkalmazunk legaldbb hdrom évig. Proteinuridban
angiotenzin konvertdl6 enzim (ACEi) vagy
angiotenzinreceptor-blokkolé (ARB) szerek addsat
javasoljdk nefroprotektiv célbdl.

A hatéanyagok kivdlasztdsanal kilon figyelmet ér-
demelnek a gyermekeknél felmertl§ specidlis
szempontok, mint példdul a novekedés, a fertilitds,
a kezelés betartdsdnak nehézségei és a pszich-
oszocidlis tényez6k. Mindezek alapjdn fontos a
glikokortikoidok haszndlatdnak minimalizdldsa a
novekedési és metabolikus toxicitds csokkentése
érdekében. A ciklofoszfamid alkalmazdsa konnyen
infertilitdst okozhat, ezért javasoljdk helyette az
MMEF vdlasztdsat (7, 8).

Esetleirds

Egy 2024-ben lupus nephritissel diagnosztizdlt be-
tegiink esetleirdsdn keresztul szeretnénk bemutat-
ni az SLE-re jellemz§ klinikai eltéréseket, a diag-
nosztikus kritériumokat és az dltalunk kovetett ke-
zelési stratégidt. A 15,5 éves nagyldny anamnézi-
sébdl egy kordbbi appendectomia emelendd ki.
A gyermek a felvételét megel6z6 két hénapban
visszatér6 h6emelkedésre és ldzra, étvdgytalansdg-
ra, jelentds fogydsra (kb. 10%), fejfdjdsra, mellkasi
és alsé végtagi nagyizileti fdjdalmakra panaszko-
dott. Az elkészult laboratériumi vizsgdlatokban
leukopenia (2,75 G/I) és normocytaer anaemia
(Hgb: 100 g/I, Htc: 30 %) igazolddott. A tertileten
megkezdték a gyermek gdckutatdsdt. A mellkas-
rontgen és hasi ultrahangvizsgdlata kérjelz6 nélki-
li volt. Szerolégiai vizsgdlatok friss CMV és
Chlamydia pneumoniae fert6zést igazoltak, az
utébbi infekciot antibiotikummal megkezelték.
A diffdz tunetek alapjdn hematolégiai malignitds
gyantja merilt fol a hattérben, ezért a terileti elld-
té a gyermeket klinikdnkra irdnyitotta. A csontvel&i
vizsgdlat malignitdst nem igazolt. Az id6kozben
megérkezett kiterjesztett laboratériumi eredmé-
nyekbdl az 6tszoros ANA-pozitivitds, a tizszeres
kettGsszdald  DNS  ellenes, a madsfélszeres
béta-2-glikoprotein-1 ellenes antitest-pozitivitds, a
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madsfélszeres pANCA (perinukledris anti-neutrofil
citoplazmatikus antitest) emelkedés, tovabba a je-
lentésen csokkent komplementszintek (C3, C4)
emelendSek ki. Kardioldgiai vizsgdlata sziv érin-
tettséget nem igazolt. A mellkasi fajdalom és légliti
tinetek miatt kért [égzésfunkcids vizsgdlat részben
obstruktiv, részben restriktiv 1égzészavart igazolt,
a diffdziés kapacitds csokkenésével. Az etioldgia
tisztdzdsdra nagy felbontdsi mellkas-CT-vizsgdlat
tortént, amely interstitialis pneumonitist igazolt. A
nagylany kivizsgdldsa sordn a vesefunkcié hirtelen
beszikilését észleltik, emellett nem nefrotikus
mérték( proteinuridja, mikroszképos haematuridja
jelentkezett, ezért vesebiopszia elvégzése mellett
dontottink. A szovettani  vizsgdlat  diffuz
proliferativ lupus nephritisnek (ISN/RPS V. G)
megfelel§ képet irt le, enyhe interstitialis neph-
ritisszel. A kezelésében  glukokortikoidot,
ciklofoszfamidot, mikofenoldt mofetilt, rituxima-
bot és hydroxychloroquint alkalmaztunk. A pro-
teinuridra tekintettel, vesevédelem céljdbol, ACE-
gdtlé kezelést inditottunk. Egy év terdpia mellett a
kiindulé tiinetek megszUintek, a laboratériumi elté-
rések normalizdlédtak, a gyermek vesefunkcidja
rendez&dott és a proteinuridja megszlnt. A nagy-
ldny jelenleg is gondozdsunk alatt 4ll.

TS 27 \ e N AR
1. dbra: Diffiz proliferativ lupus nephritis (WHO Grade IV.),
enyhe interstitialis nephritisszel

Kovetkeztetések

Esetbemutatdsunk is tikrozi, hogy a szisztémds
lupus gyakran dltaldnos, nem specifikus tiinetekkel
indul és csak hetek, hénap utdn jutunk diagndzis-
hoz. Azimmunoldgia napjainkban is gyorsan fejl&-
d6 tudomdnyterilet, ezért fontos az ismereteink
id6szakos frissitése, a szakmai irdnyelvek uGjbdli
megismerése. A folyton b&vild biolégiai terdpids
2. dbra: Az SLE-ben jellegzetes immunkomplex glomerulo- lehetGségek tarhdzdval egyre jobb életmindséget
nephritis, az dgynevezett ,full house” mintdzattal tudunk biztositani a betegeink szdmdra. Az SLE el-
ldtdsa  multidiszciplindris feladat, a betegek
gondozdsa az abban jdrtas centrumokban torténik.

Summary

Systemic lupus erythematosus in childhood — an overview of the latest clinical guidelines
Pagdts R et al; University of Pécs, Medical School, Department of Paediatrics, Pécs

Systemic lupus erythematosus is an autoimmune inflammatory disease affecting multiple organ systems. One-fifth of all
cases manifest in childhood. The disease begins with general symptoms: fever, weight loss, weakness, and fatigue.
Kidney involvement occurs in 60% of early-onset lupus cases, most commonly in the form of proteinuria, hematuria,
acute nephritis, or nephrotic syndrome. The prognosis is primarily determined by kidney involvement, with 5-10% of
cases progressing to end-stage renal failure within 5-10 years. In 2019, the EULAR/ACR introduced a new classification
criteria for the diagnosis of systemic lupus. We would like to present the clinical abnormalities characteristic of SLE, the
diagnostic criteria, and the treatment strategy through one of our case report.

KEYWORDS systemic lupus erythematosus, lupus nephritis, autoimmune, antinuclear antibody
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Utravalé tudnivalé

= Az SLE ismeretlen etiol6gidjd, tobb szervrendszert érintS, hulldmzé lefolydsd, remisszidkkal és
exacerbdcidkkal tarkitott, heterogén, autoimmun gyulladdsos betegség.

= Diagnosztikdjdban a EULAR/ACR édltal 2019-ben kiadott uj klasszifikdcids rendszert haszndljuk.

= A gyermekkorban kezd6dd SLE prognézisa rosszabb a felnéttkori formdétol.

= Kimenetelét leginkdbb a veseérintettség és a fert6zéses szovédmények hatdrozzék meg.
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A ,,vesekovességen” tul: ritka betegségek
a nephrocalcinosis és nephrolithiasis hatterében
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OSSZEFOGLALAS  Nephrolithiasisnak nevezziik, amikor a vizelet alkotéelemeinek kicsapéddsa és aggregdcidja révén
szilard idegen test (veseks) keletkezik a vesében vagy a higyutakban. K6képz&dés akkor kévetkezik be, ha az oldott
anyag koncentrdciéja meghaladja az oldhatésdg hatdrat, melyet el6segithetnek az aggregdciot fokozé tényezbk. Ezzel
szemben a nephrocalcinosis a vesékben kialakulé kéros kalciumlerakédds, leggyakrabban a vese vel6dllomdnydban,
ritkdbban a kéregdllomdnyban. Metabolikus, genetikai és iatrogen tényez6k egyardnt nephrocalcinosishoz vezethet-
nek. Osszefiigghet a vesekbvességgel, és vannak olyan kdérdllapotok, mint a primer hyperoxaluria, ahol mindketté je-
lentkezhet. Osszefoglalé kézleményiinkben bemutatjuk a nephrocalcinosishoz és/vagy nephrolithiasishoz vezeté ritka
betegségek hdtterét és jellegzetes klinikai tiineteit, valamint ismertetjik a jelenlegi kezelési lehet&ségeket.

KuLcsszAavAk  vesekd, nephrocalcinosis, hypercalciuria, lumasiran

Bevezetés

A kéképzodés epidemiologidja

A vesekovesség gyakorisdga nagy foldrajzi variabi-
litdst mutat, és el6forduldsdt a kornyezeti tényez6k
mellett a metabolikus, tdpldlkozdsi és genetikai
faktorok nagyban befolydsoljak (1, 2). A gyakori,
visszatér§ vesekovességhez osszetett tényezdk ve-
zethetnek, a monogénes formdk pontos diagnézi-
séhoz genetikai vizsgdlat sziikséges (3). A veseko-
vesség gyakoribb felnGttkorban. Az elmdltegy évti-
zedben incidencidja 4%-r6l 9%-ra emelkedett,
amely leginkdbb az elhizds gyakorisdgdnak nove-
kedésével dllhat osszeftiggésben (1). Gyermekkor-
ban a kdvesség incidencidja stagndl, 6-10% korali,
és a leggyakoribb kamasz ldanyokban (4). Kordbban
—az antibiotikumok elterjedése el6tti idGszakban —
nagyobb gyakorisdggal fordultak el§ az infekcidk-
hoz tarsulé vesekovek (struvitkovek), a 20. szdzad
elsG felében ez a vesekovesség 20-40%-4dt jelentet-
te (5).

Jelenleg a nagy foldrajzi variabilitdst a vdltozo kor-
nyezeti tényez6k magyardzhatjdk, mint a szdraz
éghajlat, a tdpldlkozdsi szokdsok, mint a s6- és fo-
lyadékbevitel mennyisége, a feldolgozott élelmi-
szerek, valamint a zoldség- és gytiimolcsfogyasztds
ardnya (1). Nagy szerepe van a magas fruktéz-
tartalmd  kukoricaszirup fokozott bevitelének,
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mely tobb mechanizmuson keresztiil fokozza a ké-
képz&dés folyamatdt: a fruktéz lebontdsa sordn né
a higysavtermelés, mely elGsegiti a hidgysavkovek
kialakuldsdat. Tovdbbd fokozhatja a kalcium
kivdlasztdsdt, de csokkenti a citrdt szintjét a vize-
letben.

Foldrajzi szempontbél ,stone belt”-nek vagy ,ve-
sek6ovnek” nevezzik azokat a foldrajzi tertlete-
ket, ahol kiemelked&en nagy a vesekovesség els-
forduldsa. Magasabb kockdzattal jar vesek6 szem-
pontjdbdél a melegebb éghajlat, az ivéviz dsvanyi-
anyag-0sszetétele és a fent részletezett taplalkoza-
si szokdsok (sébevitel, dllati fehérje). Ilyen afro-
dzsiai vesek@ov az észak-afrikai, kozel-keleti, in-
diai rész, valamint az Egyesiilt Allamokban
a délkeleti dllamok (6).

A koképz6dés mechanizmusa

A kovek alkotéelemeik szerint tobbfélék lehetnek:
kalcium-oxaldt-mono- és dihidrat (kb 80%), struvit
és karbondt-apatit (kb. 10%), hdgysav (kb. 9%),
cisztin és bizonyos ritkdbb ké&tipusok (kb. a fenn-
marad6 1%) (5). Ezek gyakran nem énmagukban,
hanem kevert koveket létrehozva jelennek meg.

Minden olyan dllapot kéképz&déshez vezethet,
amely megemeli a k6képz& anyagok koncentracio-
jat a vizeletben (kalcium, oxaldt, cisztin) vagy
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csokkenti a természetes jelen [évé inhibitorokat
(citrdt, pH vdltozdsai, endogén inhibitorok) (1, 7).
Amennyiben a vizeletben a k6képz& anyagok kon-
centrdciéja tultelitetté vdlik, kristdlyképz&dés
(nukledcio) kovetkezik be (1. dbra) (7). A kristdly-
képzd&dést elGsegiti a csokkent vizeletmennyiség,
az alacsonyabb citrdtkoncentrdcio, a kedvezétlen
vizelet-pH és a huigyditi fert6zések. A kristdlyokhoz
tovdbbi ionok tapadnak, igy azok novekedni kez-
denek. Kidrtlnek a vizelettel vagy megtapadnak
a Randall-plakkokon (Idsd aldbb, 2. dbra), és ott to-
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pos vesekd jon |étre. A vesekd tiinetmentesen a ve-
sében marad, vagy elindulhat lefelé a higyutakban
klinikai tineteket okozva (1).

Fontos megjegyezni, hogy a kih(l6 vizeletmintd-
ban a s6k oldhatdsdga csokken, ezért spontdn pre-
cipitdcio kovetkezhet be. A vizelet vizsgdlata so-
rdn ezen kristdlyokat nem tekintjik patolégidsnak.

Mi torténik a vesén beliil?

A vesepapilldk felszine alatt kalcium-foszfdtbdl
(apatitbdl) dll6 lerakéddsok alakulhatnak ki, ame-
lyek a Henle-kacs vékony szdrdban bekovetkezé
kalcium-foszfat-kristdly kicsapdédds kovetkezmé-
nyeként jonnek létre. A lerakédds fokozatosan a
papilldk felszine felé terjed, és amikor eléri a fel-
szint, érintkezik a vizelettel. A szabaddd valt
Randall-plakk folyamatos tapaddsi felszint biztosit
mds kristdlyoknak, pl. a kalcium-oxaldtnak, és in-
nen indulhat el egy valédi vesekd novekedése (1).
Sok kalcium-oxaldt k& valéjdban egy Randall-
plakk ,magjan” alakul ki, ahogyan a 2. dbra is
szemlélteti.

Nephrolithiasis vagy nephrocalcinosis?

Nephrolithiasisnak nevezzik, amikor a vizelet al-
kotéelemeinek kicsapdéddsa és aggregdcidja révén
szildrd idegen test (vesekd) keletkezik a vesében
vagy a hdgyutakban. A k6képz&dés akkor kovetke-
zik be, ha az oldott anyag koncentrdciéja megha-
ladja az oldhatésdg hatdrdt, melyet elGsegithetnek
bizonyos aggregdciot fokozo tényezdk (1dsd kordb-
ban) (1).

Ezzel szemben nephrocalcinosis a vesékben kiala-
kulé kéros kalciumlerakédds, leggyakrabban a ve-
se velGdllomdnydban, ritkdbban a kéregdllomdny-
ban. Osszefiigghet a vesekovességgel, és vannak
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olyan kérdllapotok, mint a primer hyperoxaluria,
ahol mindkett6 jelentkezhet. Metabolikus, geneti-
kai és iatrogén tényez6k egyardnt nephrocalcino-
sishoz vezethetnek (8).

A iatrogen tényez6k koziul fontos kiemelni a
kacsdiuretikum furosemid addsat. A furosemid ga-
tolja a Na*™-K*-2CI~ kotranszportert, ezdltal meg-
szlinteti a lumenpozitiv transzepithelidlis feszult-
séget, amely elGsegiti a paracelluldris Ca®*- és
Mg**-visszaszivdst. Emiatt furosemid adasa esetén
nd a kalcium kivdlasztdsa a vizelettel. A koraszu-
lottek veséjének éretlensége miatt a tubulusok ke-
véshé képesek a kalcium visszaszivdsdra, ezért az
konnyebben kicsapédik a veseszovetben (9).
A nephrocalcinosis nagyon gyakori koraszilottek-
ben, akdr 40%-ukndl jelentkezhet (8). A Bartter-
szindroma és a renalis tubularis acidosisok esetén
szintén a transepithelalis fesziiltség megvdltozdsa
miatt n6 a kalciumurités, ami nephrocalcinosishoz
vezethet (10). Patomechanizmusukat késébb a be-
tegségek részletezése kapcsdn ismertetjik.

A nephrocalcinosis prognézisat a hatterében allé
betegség lefolydsa hatdrozza meg, de minden eset-
ben fokozott rizikot jelent krénikus vesebetegség
kialakuldsdra (11) (3. dbra).

3. dbra: Nephrocalcinosis (A kép) és nephrolithiasis (B kép)
ultrahangvizsgdlati képe. Képek a Semmelweis Egyetem Gyer-
mekgyogydszati Klinikdjdnak radiolégiai képanyagdbdl. Az A
képen SLC34almutdcié talajdn kialakult nephrocalcinosis ra-
diolégiai képe. A B képen cystinuria miatt gondozott ldnybeteg
pyelonban elhelyezkedd vesekove ldthaté.
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A vesekovesség tipikus tlinetei a derékfdjdalom,
avérvizelés, a hdnyinger és a hdnyds. A haematuria
lehet makroszkdpos, az esetek nagyobb részében
azonban mikroszképos. Tunetmentes vesekodvek
felfedezése esetén a haematuria hidnyozhat (1, 2).
A vesekovek kozul a vesepapilldkhoz kitapadt,
vagy nagyobb nem mozgé kovek dltaldban keve-
sebb tiinetet, mig a kicsi, mozgé kovek heves tiine-
teket okozhatnak: tompa vagy éles deréktdji fajdal-
mat, mely a hdgyutak lefutdsa mentén a herékbe,
vagy a nagyajkakba sugdrzik. Ldz csak a szovdéd-
ménnyel (heveny vesemedence-gyulladds) jéré for-
mdkban fordul el6 (2).

A megfelel§ korai kivizsgdlds és a gyermekkorban
idedlis képalkoté technika kivdlasztdsa, a kockdza-
ti tényezdk és egyéb rendellenességek azonositdsa
elengedhetetlen a visszatéré nephrolithiasis vagy
Gjonnan felfedezett nephrocalcinosis miatt gondo-
zott gyermekek elldtdsa sordn (1, 2). Kozlemé-
nytinkben ezek kozil a ritka genetikai okokra
térink ki részletesen.

Oroklott vagy anyagcsere-eredetld vesekSképzo-
dés gyandja meril fel és indokolja a részletes
anyagcsere és genetikai vizsgdlatot: vérrokonsdg
és vesekovesség egylttese esetén, kisgyermekek-
nél el6fordulé nephrolithiasis esetén, tobb csaldd-
tagndl el6fordulé nephrolithiasis esetén, ha a vese-
k& ismétl6dé (> 2 epizdd), vagy nephrolithiasissal/
nephrocalcinosissal jdré veseelégtelenség esetén
(12).

A monogénes 6rokl6dés( ritka vesekovességgel ja-
ré betegségek kozil a korélettani hdttere miatt is-
mertebb vagy uj terdpidk miatt a tudomanyos ér-
dekl&dés kozéppontjabdl all6 betegségeket mutat-
juk be. A gyermeknefrolégiai munka sordn részle-
tes kivizsgdldst igényl6 és genetikai vizsgdlattal
azonosithato egyéb ritka betegségeket az 1. tabla-
zat részletezi.

Az autoszémdlis recessziv primer hyperoxaluridk
(PH) a monogénes vesekodvesség ritka formdi.
A PH-k mindhdrom tipusdhoz a mdjban a glioxilat-
metabolizmus veleszlletett zavara vezet, ami a
mdjban oxaldttiltermelést, a vesében pedig kifeje-
zetten emelkedett oxaldtkivdlasztast okoz (3). En-
nek kovetkezményeként a PH mindhdrom tipusa
(1. tablazat) vesekovességgel, nephrocalcinosis-
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sal, progressziv kronikus vesebetegséggel jar, mely
végallapotl veseelégtelenséghez vezethet (3). Cse-
csemd- és kisgyermekkorban metabolikus acido-
sis, nephrocalcinosis és veseelégtelenség kivizsga-
ldsa kapcsdn kertlhet felismerésre. A PH extra-
renalis tlinetei az oxalat szisztémds lerakoddsabol
(oxalosis) adédnak, melyek érinthetik a csontrend-
szert (osteopenia, patoldégids torések), a sziv- és ér-
rendszert (cardiomyopathia, ritmuszavarok, veze-
tési zavarok), az idegrendszert (periférids neuro-
pathia), a bért (subcutan csomdk) és a szemet
(retina-oxalosis, latdsromlds). Az extrarenalis tiine-
tek rendszerint el6rehaladott betegségben, végal-
lapotu veseelégtelenség esetén jelentkeznek (12).

Cystinuria

A cystinuria autoszomdlis recessziven 6rokléds
anyagcsere-betegség, melyben a proximalis tubu-
lusban a kétbdzisi aminosavak, mint a cisztin, orti-
nitin, lizin és arginin reabszorpciéja csokken, ezdl-
tal vizelettel torténd kivdlasztdsa n6. A kétbazisu
aminosavak kozl, csak a fokozott cisztin kivdlasz-
tds vezet vesekovességhez, mert az oldékonysdga
rendkivil alacsony (< 250 mg/I, vizelet-pH < 7 ese-
tén). Cystinuridban a vesekovek gyakran kétoldali-
ak és nagyok, vizeletiiledék vizsgdlat sordn tipikus
hatszogletl cisztinkristdlyok lathatéak (12).

Dent-betegség és Lowe-szindroma
(oculocerebrorenalis szindroma)

A Dent-betegség egy ritka X-kromoszémdhoz ko-
totten 6rokléds proximalis tubulopathia, amely kis
molekulasilyd proteinuridaval (pl. B,-mikroglobu-
lin), hypercalciuridval, nephrocalcinosissal és
gyakran vesekovességgel jar (12). A vesekdrosodds
progressziv, és gyakran végdllapoti veseelégtelen-
séghez vezet. A proximalis tubulus diszfunkcigjat
az aminoaciduria, a phosphaturia (kovetkezmé-
nyek hypophosphataemia), normoglykaemia mel-
lett jelentkez6 glycosuria és részleges Fanconi-
szindréma jelzik (12). Csecsem6- és kisgyermek-
korban polyuridval, polydypsidval, metabolikus
acidosissal, rachitisszel, novekedési elmaraddssal
jar (12).

Dent-betegség az esetek mintegy kétharmaddban
a renalis feszultségfiggd kloridtranszportert
(CIC-5) kédolé CLCNS5 (kloridion-csatorna-5) gén-,
illetve az esetek mintegy tovdbbi 15%-dban az
OCRLT1 (OculoCerebroRenal Syndrome of Lowe 1)
gén mutdciéinak kovetkezménye, melyet Lowe-
szindrémdnak is neveziink. Tovdbbi genetikai he-
terogenitds feltételezhet, mivel vannak olyan be-
tegek, akiknél nincs mutdcié ezekben a génekben.
A Dent-betegség (CLC5 vagy enyhe OCRL mutdcio)
csak veseérintettséggel, a proximalis tubulus disz-
funkciodjdval jar. Ezzel szemben a Lowe-szindroma
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1. tdbldzat: A vesekovesség és nephrocalcinosis hdtterében dllé monogénes 6roklGdési betegségek 10. és 12. hivatkozds adatai alapjan. AGXT: alanin-glioxildt-aminotranszferdz en-

lis recessziv; ATP: adenozin-trifoszfat; CLCN5: renalis fesziltségfiiggd klorid transzportert (CIC-5) kédol6 gén; CLDN: claudin; GFR:
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egy multiszisztémds betegség, melyet a proximalis
tubulus diszfunkciéja mellett a velesziletett szem-
eltérések (cataracta, glaucoma) és a neurolégiai/
fejlédési zavar tridsza jellemez. Emiatt nevezik
oculocerebrorenalis szindrémdnak is (12).

Distalis renalis tubularis acidosis

A distalis renalis tubularis acidézis is ritka beteg-
ség, hozzdvetSleg 10 eset fordul el6 10 000 f&s po-
puldciébél évente. Autoszomdlis recessziv és
autoszomalis domindns 6roklGdésmenete is ismert
(1. tablazat). Polyuridval, polydypsidval, hdnyds-
sal és kiszdraddssal jar. Novekedésbeli elmaradds-
sal és csontdeformitdsokkal jarhat. A vesében
nephrocalcinosis, nephrolithiasis is jelentkezhet,
kronikus veseelégtelenséghez vezet. A krénikus
hypokalaemia kovetkezményeként medullaris
cystdk alakulhatnak ki. A laboratériumi eredmé-
nyek nagyban segitik a differencidldiagndzist is:
hypercloraemids metabolikus acidosis, hypo-
kalaemia, 5,5 feletti vizelet-pH, hypercalciuria és
nephrocalcinosis jellemzi. Tarsulhat halldskdroso-
ddssal (ATP6VIB1/ATP6VOA4 gének) és haemo-
lyticus anaemidval (SLC4A1 az erythrocytdkban is
jelen van) (10).

Bartter-szindroma

A Barrter-szindréma autoszomdlis recessziven
6rokléds ioncsatorna-betegség, melynek kilonbo-
z§ tipusaiban a mutdciok Henle-kacs vastag fel-
szall6 szakaszan a ndtrium-klorid reabszorpcio-
jdban szerepet jdtszo fehérjéket érintik. A vesében
fokozott ndtriumvesztés kovetkezik be a fokozott
natriumkivdlasztds kovetkezményeként, amely
hypokalaemidval, metabolikus alkalosissal és
hyperaldosteronismussal vagy hyperreninaemia-
val tdrsul. A hypercalciuria minden tipusdban jelen
van, mig a nephrocalcinosis a I., Il. és V. tipusi
Bartter-szindromadkra jellemzé (10).

Poligénes oroklodés: gyakori
vesekovesség

A vesekovesség tobbségében poligénes, multi-
faktoridlis betegség, vagyis tobb gén egyiittes hatd-
sa és a kornyezeti tényezdSk egylttes jelenléte ala-
kitja ki. Ennek megfelel6en a klasszikus mendeli
oroklésmenet nem figyelhet6 meg (13).

A poligénes 6rokl&dési formak esetén leggyakrab-
ban kalcium-foszfat és kalcium-oxaldt kovek kép-
z&dhetnek. A leggyakrabban érintett mechanizmu-
sok hétterében a CLDNT4 (klaudin) (vesetubulus
kalciumvisszaszivds), a TRPV5 (kalcium-szelektiv
ioncsatorna), a CASR (kalcium-érzékel§ receptor)
és a VDR (D-vitamin-receptor) gének varidnsai és
polimorfizmusai jatszhatnak szerepet (13).
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Emellett a hidgysavkovesség is poligénes 6rokls-
dést mutat, ahol higysav-anyagcsere genetikai va-
ridnsai dllnak a hattérben. Eletmédbeli tényezsk
koziul higysavkovesség gyakran tdrsul elhizdshoz,
cukorbetegséghez és metabolikus szindrémdhoz.

Kezelés

Altalinos szempontok

A vesekovesség megelGzésének dltaldnos szem-
pontjai célja a vizelet tiltelitettségének csokkenté-
se és a k6képzadést elGsegits tényezSk mérséklé-
se. A legfontosabb szempont a megfeleld folyadék-
bevitel, a napkozbeni egyenletes folyadékelosztds.
Eletmédbeli tényezSk szempontjdbél fontos az
idedlis, normdlis testtomeg és a rendszeres test-
mozg4s.

A diétds médositdsok kozil cél a sészegény étrend,
a ndtriumbevitel csokkentése. A ndtriumterhelés
ugyanis a kalciumuritést fokozza. A legtobb eset-
ben dtlagos kalciumbevitel ajdnlott. Az dllati fehér-
jék fogyasztdsdnak mérséklése a savterhelés csok-
kenti, emellett csokken a kalciumurités és a hdgy-
sav kivdlasztdsa is.

Oxaldt-osszetételli kG esetén javasolt a magas
oxaldttartalmu ételek keriilése, mint a csokolddé, a
spendt, a rebarbara, a tea és a diéfélék. Urdtks
megelGzésére pedig a purinbevitelt kell csokkente-
ni, a belsGségek és voros hidsok fogyasztdsdt kell
mérsékelni (12).

Gydgyszeres prevencio

Gyermekgydgydszati populdcidéban gydgyszeres
prevenciot csak igen indokolt esetben alkalma-
zunk.

Hypercalciuria esetén a csontdenzitds csokkenésé-
nek észlelésekor thiazid diuretikum adhaté. Lat-
sz6lag ellentmonddsos hiperhidrdlast igényl6 be-
tegség esetén diuretikumot adni, azonban a thiazid
diuretikum paradox mdédon csokkenti a hyper-
calciuridt, melynek f6 hatdsmechanizmusa a dis-
talis kanyarulatos csatorndban (DCT) zajlik.
Ugyanis a thiazid diuretikumok a distalis tubu-
lusban fokozzdk a kalcium reabszorpcigjdt a
Na*/Cl~ kotranszporter gatldsa és a Na*/Ca’*
exchanger aktivitdsdnak novelése révén, igy csok-
kentik a hypercalciuridt (12).

Kétipustdl fliggden a vizeletet savanyitani vagy ld-
gositani lehet, fgy vdltoztatva az adott kétipus
oldékonysdgdt. A kdlium-citrdt csokkenti a k6kép-
z8dés esélyét, kulonosen kalcium- és urdtkovek
esetén. A citratkomplexet képez a kalciumionok-
kal, ezdltal a vizeletben a szabad kalciumionok
koncentrdciéja csokken. Ezdltal gdtolja a kristdly-
novekedést és az aggregdciot. Emellett sok veseko-
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ves betegnél alacsony a vizelet citrdtkoncentracio-
ja, melyet korrigdlni lehet. A citrat metabolizmusa
sordn bikarbondtképz6dés jar, mely a vizelet pH-
jat noveli. Ez kilonodsen az urdtkovek (oldédnak
Itigos oldatban) és a cisztinkdvek (jobb oldhatésdg
pH > 7 felett) esetén fontos (12).

Urdtks esetén hyperurikaemia, hyperuricosuria és

recidiv urdtkovesség jelentkezésekor allopurinol — I—I
< . piruvat alanin
addsa javasolt.
glikolat

Cystinuria esetén amennyiben a hiperhidralds, so6-
szegény diéta, és kdlium-citrat vagy kdlium-bikar- [ co
bondt segitségével végzett vizelet alkalizalds utdn - - = lumasiran
. 9 B . licin lioxilat
is fokozott a k6képzEdés veszélye tiolcsoportot tar- GO
talmazé keldtképzd kezelés alkalmazhaté. Sajat
klinikai gyakorlatunkban D-penicillinamint peroxiszéma
oxalat
J

adunk, amely a rosszul oldédé cisztint egy jol ol- L
dédé komplexszé alakitja (12, 14). Cisztinkovek

megelé’zése a tiOproninna| is |eh9t5é895/ amely a 4. dbra. A lumasiran géncsendesitd kezelés sematikus bemuta-
cisztinhez kotédve annak vfzoldékonységét noveli tdsa. GO: glikoldt-oxiddz. A HAOT a glikoldt-oxiddzt kédolja.
(14) A lumasiran elnémitja a HAOT-t siRNS-mechanizmussal, ezdl-

tal a glikoldt-oxiddz termelése csokken, mely az oxaldt termelé-
i . . ’ sének szubsztrdtja
Lumasiran géncsendesito kezelés —

a 2006-o0s orvosi-élettani Nobel-dij

A 21.szdzad gyakorlatdbél a primer hyperoxaluria nukleinsavat (mRNS; 4. dbra). A csokkent GO en-
célzott, oki kezelése sordn alkalmazott lumasiran zimszint csokkenti az elérhet6 glioxildt mennyisé-
terdpia emelendd ki (15, 16). gét, ami az oxalattermelés egyik szubsztratja (16).
A 2006-0s orvosi-élettani Nobel-dijat Andrew Z. Ez avizeletés a plazma oxaldtszintjének csokkené-
Fire és Craig C. Mello amerikai tudésok kaptdk a ri- sét eredményezi (16). A lumasiran a veseelégtelen-
bonukleinsav (RNS)-interferencia felfedezéséért. ség minden stddiumdban alkalmazhato. A kezelés
A lumasiran egy kétszdlu kis interferdlo ribonukle- célja az oxaldt tiltermelésének csokkentése a méj-
insav (siRNS), amely csokkenti a glikolat-oxiddz ban, még a kovek kialakuldsa el6tt, ezdltal a neph-
(GO) enzim szintjét azdltal, hogy a hepatocytdk- rocalcinosis és veseelégtelenség progresszidjanak
ban RNS-interferencia révén megcélozza a mérséklése (15).

hidroxisavoxiddz-1 (HAOT) gén messenger ribo-

Summary

Beyond ,kidney stones”: rare diseases in the background of nephrocalcinosis and nephrolithiasis
Horvdth O, Reusz Gy.; Semmelweis University, Pediatric Center

Nephrolithiasis refers to the formation of a solid foreign body (kidney stone) in the kidney or urinary tract as a result of
the precipitation and aggregation of urinary constituents. Stone formation occurs when the concentration of dissolved
substances exceeds the solubility threshold, a process that may be promoted by certain factors enhancing aggregation.
In contrast, nephrocalcinosis is defined as pathological kalcium deposition within the kidneys, most commonly in the
renal medulla and less frequently in the renal cortex. Metabolic, genetic, and iatrogenic factors may all lead to
nephrocalcinosis. It may be associated with nephrolithiasis, and there are conditions—such as primary
hyperoxaluria—in which both entities may be present.

In this review article, we provide a detailed overview of the underlying mechanisms and characteristic clinical features
of rare diseases leading to nephrocalcinosis and/or nephrolithiasis, and we summarize the currently available
therapeutic options.

KEYWORDS nephrolithiasis; nephrocalcinosis; hypercalciuria; lumasiran

121



GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 2. SZAM

Utravalé tudnivalé

= A vesekovesség ritka kisgyermekek esetén.
= Csecsemd- és kisdedkorban jelentkezd vesekdvesség/ nephrocalcinosis esetén az 6rokletes okokat ki

kell zarni.

= Nagyobb gyermekekben, serdiil6kben el6térbe kertilnek a kornyezeti tényezék, de a ritkdabb orokletes
betegségek enyhébb ,juvenilis formdi”-ra is gondolni kell.
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Tesztkérdések

1. Mely gyogyszer ismétlodé addsa vezethet iatrogén 2. A nephrocalcinosisra vonatkozé dllitasok koziil melyik alli-

nephrocalcinosishoz korasziil6ttekben?

tas HAMIS?

a) Antibiotikumok a) A vesékben kialakul6 kéros kalciumlerakédds.

b) Furosemid b) Térsulhat nephrolithiasissal.

c) Koffein c) Bizonyos formai anatémiai elhelyezkedéstél fliggGen nagy
d) Phenobarbital fdjdalommal jdrhatnak.

d) Hatterében genetikai, metabolikus és iatrogen okok is all-

hatnak.
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NEFROLOGIA 1.
HUGYUTI FERTOZESEK, HOLYAGMUKODESI ZAVAR ELLATASA
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Gyermekkori hagyuti fertézések: klinikai dontéshozatal

mikrobioldgiai alapokon
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Sink6 Mdria dr.

6720, Szeged, Kordnyi fasor 14-15.
E-posta: sinko.maria@med.u-szeged.hu

OSSZEFOGLALAS A hugyditi fert6zés a hugyutakba juté kérokozok dltal kivdltott gyulladdsos folyamat. Megjelenése és
kezelése életkorfliggs. A diagndzis alapja a megtelel6 technikdval nyert vizeletminta laboratériumi és mikrobioldgiai
vizsgdlata, valamint az eredmények helyes értelmezése. Kezelésekor a szakmai irdnyelvek mellett a regiondlis kéroko-
z0- és rezisztenciaviszonyokat is figyelembe kell venni. A pontos diagndzis és a hatékony terdpia segit megel6zni a sz6-
védmények kialakuldsat. Célunk gyakorlati segitséget adni az elldtashoz és a tudatos antibiotikum-vdlasztdashoz az ak-
tudlis fert6zés és a populdcios szintli rezisztenciaviszonyok kedvez6 alakuldsa érdekében.

KULCSSZAVAK  hdgyditi fertézés, vizeletmintavétel, antibiotikum-rezisztencia, felel&s antibiotikum-vdlasztds

Bevezetés

Diagnosztika

A hugyaditi fert6zés (UTI) diagnosztikdja és kezelése
korcsoportonként eltéré kihivdsokat rejt. A gyer-
mekek szokvdnyos tlineteivel szemben a csecse-
md&k atfpusos képet mutatnak. A késlekeds vagy
nem hatékony kezelés fels6 higyditi érintettséghez,
vesekdrosoddshoz, hegesedéshez és késébb hyper-
tonidhoz, krénikus veseelégtelenséghez vezethet
(1, 4). A korrekt diagnézis alapja a helyes technikéd-
val nyert vizeletminta vizsgdlatanak klinikai 6ssze-
fuggésekben valé értelmezése. A hibds korisme fe-
lesleges antibiotikumaddst eredményezhet (2).
A helyi és aregiondlis kérokozéspektrum, valamint
antibiotikum-rezisztencia fontos tényezék. Az uro-
patogének rezisztencidjat az UTI kezelésére adott
szerek mellett az egyéb indikdciébdl —pl. fels6 1ég-
uti fert6zés miatt — rendelt antibiotikumok is alakit-
jak. A bélfléra szelekciéjaval hosszu tdvon, popu-
lacios szinten befolydsoljdk a jovébeli kezelési
lehet&ségeinket (17).

Kozleménytnk célja gyakorlati tandcsokat adni
a diagnosztikai és terdpids lépésekhez és felhivni
a figyelmet a tudatos, mikrobioldgiai alapud anti-
biotikum-vdlasztds jelent&ségére.

A tovdbbiakban az UTI diagnosztikdjdnak és keze-
lésének azon gyakorlati szempontjait tekintjik 4dt,
amelyek a mindennapi elldtds sordn gyakran vezet-
nek bizonytalansdghoz vagy téves dontéshez.
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Az UTI diagnézisdnak feldllitasa klinikai dontés,
nem pusztdn laboratériumi eredmények értékelé-
se. Felszdll6 fert6zést a bélflérabél szarmazo bak-
tériumok idéznek el§, hematogén szords Gjszulott-
korban jellemz&. A bejuté kérokozok kimosédnak
a vizelettel, elszaporoddsukat hajlamosité ténye-
z6k segithetik el6. Nagyszamu jelenlétiik gyullada-
sos vdlaszt eredményez, ennek laboratériumi jele
a leukocyturia, illetve a pyuria. Ez utébbi a klinikai
diagnozis alapja (2). A bacteriuria csak a megfeleld
mintdbdl igazolva, klinikai tinetekkel, gyulladé-
sos reakciéval egyutt utal UTl-ra. A tinetmentes
bacteriuria nem indokol kezelést (12). A diagnosz-
tikai fegyelem hidnya alul- vagy tilkezeléshez
vezethet, novelve a szovédmények kockdzatat, ill.
az antibiotikum-rezisztencia kialakuldsanak esé-
lyét (18).

A diagnosztikus hibdk a mintavétel médjabdl, a ta-
rolds és feldolgozds kortlményeibdl fakadnak.
A kulonbozé mintavételi technikdk diagnosztikus
értéke életkoronként eltér6. A nem megfelelGen
megvdlasztott vagy kivitelezett médszer kontami-
ndlt mintdt, gy félrevezetd laboratériumi ered-
ményt és téves dontést eredményezhet (8).
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Mintavétel

Az egyes mintavételi médszerek diagnosztikus ér-
téke és kontamindciés kockdzata eltér. Perinealis
lemosdssal a kontamindcié mérsékelhets. Az ajdn-
ldsok alapjdn ez ivévizzel vagy steril séoldattal tor-
ténjen, az antiszeptikus oldatok haszndlata nem ja-
vasolt rutinszertien, érdemben nem javitja a minta
mikrobioldgiai értékelhet§ségét, irritdciot okoz-
hat. A gdt lemosdsa elolrél hdtrafelé, dorzsolés nél-
kil torténjen egyszer haszndlt eszkozokkel. Ez sem
szlinteti meg teljesen a kontamindcié lehetgségét.
A fertStlenités hamis biztonsdgérzetet adhat, nem
tesz megbizhatébbd egy kontamindcidra hajlamos
mddszert, nem helyettesit egy invazivabb mintavé-
teli technikat (10, 11).

Clean catch modszer

A clean catch technika neminvaziv médszer. Gon-
dos perinedlis lemosds utdn kozépsugaras mintat
prébdlunk ,elkapni” steril edénybe. Csecsem&knél
idGigényes és kényelmetlen lehet a spontdn vize-
leturitésre vdrni, prébdlkozhatunk fizikdlis inge-
rekkel (Quick—Wee-technika). A kontamindcié
kockdzata fiigg a kivitelezéstsl (7, 9).

Xl

Vizeletgyiijté tasak

A gdtra ragasztott tasak haszndlata kényelmes, de
lemosds mellett is gyakori a kontamindcié, nem al-
kalmas tenyésztésre, sz(révizsgdlatra haszndlha-
t6. A minta tesztcsikkal vagy rutin vizsgdlattal csak
az UTl kizdrdsdra alkalmas. Pozitiv esetben a keze-
Iés megkezdése el6tt megbizhaté mdédszerrel vett
mintdbdl kell az UTI-t megerdsiteni és a tenyész-

tést elinditani (3, 15).
Katéteres mintavétel

Az egyszeritransuretralis katéterezéssel nyert vize-
let kontamindcids kockdzata olyan alacsony, hogy
j6 kompromisszumot jelent invazivitdsa ellenére.
Mdr a >10* CFU/ml (telepképzd egység/ml) uro-
patogén baktérium jelenléte — klinikai tinetekkel
és pyuridval — UTIl-nak tekinthetd. Kevert fléra vagy
alacsony baktériumszdm esetén kontamindcié va-
[6szind (1).

Suprapubicus punkcio

Aszeptikus lemosds utdn, a hasfalon keresztili
punkciéval nyert vizeletminta mikrobiolégiai
szempontbdl a legmegbizhatébb, itt a legalacso-
nyabb a kontamindcié lehet§sége. Mar egyetlen
CFU/ml is UTI-t jelent (6).

Miutdn ultrahanggal meggyd&zédtink réla, hogy
telt a hélyag, antiszeptikus lemosdst kovetGen ste-
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ril (23G-s) tvel, mer6legesen, a hasfal kozépvona-
ldban, a symphysis felett 1-2 cm-rel beszurva, las-
san aspirdljuk a vizeletet. Nem igényel altatast. He-
lyi érzéstelenités nagyobb gyermekeknél javasolt.
Diagnosztikus értéke kiemelkedd, invazivitdsa mi-
att csak indokolt esetben, bizonytalan klinikai
helyzetben alkalmazzuk, féleg djszulott- és fiatal
csecsem&korban. A negativ tenyésztési eredmény
nagy biztonsdggal kizdrja az UTI-t (6).

Preanalitikai megfontolasok

A diagnézishoz megfelel§ mingségl minta és pre-
ciz feldolgozds kell. A preanalitikai hibdk a nem jél
megvdlasztott mintavételi modbdl és a mintakeze-
lési szabdlyok be nem tartdsdbdl erednek. A steril
edényben felfogott mintdt két 6ran belul fel kell
dolgozni, vagy 4 °C-on, zdrt, steril edényben tdrol-
juk, legfeljebb 24 6rdn at (16). A diagndzis szem-
pontjdbdl a legnagyobb kockdzatot a hibds minta-
vételbdl szdrmazé lelet tdl- vagy alulértékelése je-
lenti. A sziikséges kezelés elmaraddsa szovédmé-
nyek kialakuldsdhoz vezethet, mig az indokolatlan
antibiotikum-haszndlat mellékhatdasokkal, a bélflo-
ra kdrosoddsdval jar. Populdciés szinten az anti-
biotikum-rezisztencia fokozéddsdhoz jdrul hozza
(17).

Mintakezelés és feldolgozas

A minta feldolgozdsdnak id6zitése is meghatdrozé.
A friss vizeletet egy 6rdn belul fel kell dolgozni,
vagy 4 °C-on tdrolhatd, de 24 6rdn belul fel kell
haszndlni. Szobah&n a baktériumok szaporodnak,
a leukocitdk szétesnek. A bérsavas csGbe vett vize-
let 24 6ran at haszndlhaté szobahdén tdarolva, csak
tenyésztésre alkalmas, rutin-, illetve tesztcsikvizs-
gdlatra nem (16).

A tesztcsikeredmények értékelése

Az uropatogének jelentds része (E. coli, Klebsiella,
Proteus) a vizelet nitrdtjat nitritté redukdlja, ennek
kimutatdsa bakteridlis UTl-ra utal. A vizeletnitrdt
étrendi eredet( (13). A nitrdt-nitrit dtalakulds nem
teljes, ha a vizelet kevés id6t toltott a hélyagban.
Redukdlé szerek (pl. aszkorbinsav) gdtolhatjdk
a folyamatot. Ez kiilondsen djszilott- és csecsemd
korban fontos. Kontamindlt mintdban dlpozitiv re-
akcié johet létre (14).

A leukocyta-észterdz (neutrofil granulumokbdl fel-
szabadulé enzim) kimutatdsa a gyulladds laboraté-
riumi jele, de nem specifikus UTl-ra. Ha a vizelet
hig vagy kis id6t toltott a hélyagban, ami Gjszulott-
és csecsemdbkorban fiziolégids, a leukocytdk sza-
ma alacsony, dlnegativ eredményt kaphatunk. Asz-
korbinsav, savas pH és antibiotikumok csokkentik
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a teszt érzékenységét. Kontamindlt vizeletben 4l-
pozitiv eredményt adhatnak a perinealis, periuret-
ralis régiébol, huvelyvdladékbol szarmazé leuko-
citdk. Ez vizeletgyljt6 zsdk haszndlatakor fordul
els, de serduls lanyokndl is gyakori fiziolégids
leukorrhoea, vulvovaginitis, vagy menstruacio ko-
rili mintavétel esetén. A koncentrdlt, dllott vizelet
és egyes gyogyszerek (ibuprofen, nitrofurantoin)
dlpozitiv reakciét okozhatnak (2). Ezek alapjan
a tesztcsikvizsgdlat 6Gnmagdban nem diagnoszti-
kus, értéke abban rejlik, hogy negativ eredménye
segit kizarni az UTI valészintGségét (2).

A vizelettenyésztés értékelése

A diagndzis sarkalatos pontja a tenyésztés.
Preanalitikai hiba lehet a tdl hig- és a gyakori vize-
[é€s miatt rovid inkubdcids idejl vizelet. A szignifi-
kdns csiraszam nem abszoldt érték, inkdbb a kli-
nikumba dgyazottan értelmezendd dontéstdmoga-
t6 paraméter. Clean catch mintdnal >10°> CFU/ml,
katéteres vizeletnél >10* CFU/ml, mig suprapubi-
cus punkcié esetén mdr egyetlen uropatogén is re-
levansnak tekinthets. A kevert fléra, vagy alacsony
csiraszdm kontamindcidra utal, f6leg nem invaziv
mintavételnél. Az UTI alapvet6en monomikrobid-
lis, a polimikrobidlis eredmény tobbnyire mintavé-
teli hiba, kivételesen elfogadhaté: precizen kivite-
lezett invaziv mintavétel, ismételten kimutatott,
szignifikdns csiraszamu kérokozdék, silyos klinikai
kép, magas rizik6ju beteg (neurogén hélyag, tartés
katéter, sdlyos hdgyuti malformdcié, immunszup-
presszid, intenziv osztdlyon dpolt beteg) esetén.
A klinikai tinetekkel nem jdré (akdr szignifikdns)
bacteriuria nem tekinthetd fert6zésnek, nem indo-
kol kezelést (1).

Eletkori sajitossdgok

Ujsziilott- és fiatal csecsemd korban nem specifi-
kusak a tinetek, gyakori a szepszis és a hematogén
szOrds, ezért a mintavétellel szembeni elvdrdsok
szigordak. Megbizhaté diagnézis csak katéterezés-
sel vagy suprapubicus punkciéval nyert mintdbdl
dllithaté fel. A vizeletgy(jt6 tasakbdl, pelenkdbdl,
vattdbdl vett minta nem alkalmas dontéshozatalra
a magas kontamindciés kockdzat miatt. Gondos
el6készitéssel és kivitelezéssel a clean catch tech-
nika elfogadhaté lehet (1,3).

A tesztcsik vizsgdlat az UTI valdszinlségének
becslésére haszndlhaté, de 6nmagdban a diagno-
zis feldllitasdra nem. Ebben az életkorban a negativ
tesztcsik-eredmény nem zdrja ki megbizhatéan a
fert6zést, a pozitiv lelet sem tekintheté 6Gnmagdban
diagnosztikus értékdnek, klinikai gyanu esetén
megfelel§ mintdbdl nyert vizelettenyésztés sziiksé-
ges (1).
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Csecsemd- és kisded korban is csak az UTl valészi-
nlségének becslésére alkalmas a tesztcsik-vizsgd-
lat, de nem tudja azt nagy biztonsdggal kizarni (2,
3).

Ovodds- és iskoldskorban a mintavétel technikai-
lag konnyebb, de gyakori a nem megfelel6 el6ké-
szités. Gondos perinealis tisztitdssal a clean catch
technika elfogadhatd, katéteres mintavétel csak ér-
tékelhetetlen minta, tobbszori kontamindcié vagy
bizonytalan klinikum esetén sziikséges. Ebben a
korban differencidldiagnosztikai kihivds a hasonlé
panaszokkal jaré vulvovaginitis, balanitis és a
funkciondlis vizelési zavarok (5).

A tesztcsik eredménye 6vodds- és iskoldskorban
mdr viszonylag jé negativ prediktiv értékkel bir,
erds klinikai gyand esetén onmagdban nem elegen-
d6 az UTI kizdrdsdra (2).

SerdulSkorban életmddbeli tényezdk (pl. szexudlis
aktivitds) nehezitik az értékelést. A laboratériumi
eredményeket a klinikai tinetekkel és az anamné-
zissel egyutt kell értelmezni. Az izoldlt bacteriuria
vagy minimdlis leukocyturia (<10 leukocita/ldté-
tér, vagy ,trace”, gyengén pozitiv leukocyta-
észterdz) klinikai tinetek hidnydban nem indokol
kezelést. Serdul6korban a negativ tesztcsik-ered-
mény j6é negativ prediktiv értékd, de tovdbbra is a
klinikumra kell tdmaszkodni (1).

Mikrobiolégiai alapt terdpia

A késébbi célzott kezelés érdekében a gydgyszer-
adds elétt torekedni kell a lehets legmegbizhatébb
mintavételre. Sidlyos, szeptikus dllapotban az em-
pirikus terdpia nem halaszthaté, de legyen cél a le-
oltds. Hemokultdra silyos dllapotd, szeptikus cse-
csemd@knél indikdlt. Az empirikus terdpia kivdlasz-
tdsakor az irdnyelvek alapjdn figyelembe kell ven-
ni a gyermek életkordt, a fert6zés lokalizdcigjat és
stlyossdgdt, a hajlamosité tényezdéket, valamint a
helyi kérokozé- és rezisztenciaviszonyokat is (1).

A 2019-2024 kozott a Dél-Alfoldi régié gyermek-
populdciéjdbdél szdrmazd surveillance-adataink
alapjdn a nemzetkozi ajdnldsok mechanikus alkal-
mazdsa nem minden esetben bizonyul biztonsd-
gosnak. Anyagunkban az E. colitovdbbra is kedve-
z§ rezisztenciaprofilt mutat nitrofurantoinra, de az
ampicillinnel és trimethoprim-sulfamethoxazollal
szemben fokozdédott a rezisztencia. Az empirikus
kezelésben javasolt béta-laktémok biztonsdgossd-
gdt szlkiti az ESBL-termeld torzsek megjelenése.
A Klebsiella pneumoniae ESBL-termelése még gya-
koribbd vdlt, ami a cefuroxim, amoxicillin-klavu-
ldnsav alkalmazdsdndl jelent kockdzatot. A kifeje-
zett rajzdsi aktivitdssal rendelkezg, ezért felszdllé
fert6zésre hajlamosité Proteus mirabilis féleg a
hdgydti fejlédési rendellenességgel élGket és katé-
tert viselGket veszélyezteti, e kérokozonadl is korld-
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tozott a trimethoprim-sulfamethoxazol és ampi- zése csak tartés antibiotikum-nyomds mellett kifi-
cillin hatékonysdga. Az intézeti korilmények ko- zet6d6. Szikségtelentl adott, vagy indokolatlanul
z06tt, vagy katétert visel6k korében gyakran kimuta- széles spektrumu kezeléssel a rezisztens torzsek
tott Pseudomonas aeruginosa torzseknél kordn fennmaraddsat segitjik, mig a sz(k spektrumu, cél-
megjelenik a karbapenemrezisztencia, ha a beteg zott, a lehet6 legrovidebb ideig adott terdpia lehe-
dllapota megengedi, a célzott kezelés megvdrdsa toévé teszi az érzékenyebb torzsek versenyképessé-
javasolt (4). gét és a késGbbi terdpids lehetfségeink megdrzését
A helyi rezisztencia-viszonyok alapjdn a sajdt gya- (18).

korlatunkban a trimethoprim-sulfamethoxazol
els6vonalbelivdlasztasat fenntartdsokkal kezeljik,

inkdbb a célzott terdpidban haszndljuk, mig a Osszegzés

nitrofurantoin kedvezg érzékenységi profilja miatt

az alsé UTI kezelésében lehet hasznos. A lehet§ A hugydti fert6zés elldtdsa nem pusztdn az irdnyel-
legszikebb spektrumid antibiotikum addsa java- vek mechanikus kovetését jelenti, hanem tudatos
solt. Primer alsé UTI-ndl a harmadik generdciés klinikai és mikrobioldgiai dontések sorozatat.
cefalosporin nem az els§ vdlasztds, stlyosabb A megfelel6 mintavételi technika megvdlasztdsa, a
esetek kezelését szolgdlja (17). laboratériumi- és mikrobiolégiai eredmények kon-
Az adataink alapjdn az uropatogének rezisztencid- textusba helyezett értelmezése vezesse az
jdt mds indikdciobol adott antibiotikumok is alakit- antibiotikumvdlasztdsunkat. A helyi surveillance-
jdk a bélflordra kifejtett hatdsuk révén. Erre példa a adatok és rezisztenciaviszonyok nyomon kovetése
COVID-jdrvany idején széles korben alkalmazott, lehet&séget ad arra, hogy az empirikus kezeléstink
egyébként UTl-ban nem haszndlt makrolidokkal hatékonysdgdt noveljuk, célzott, szik spektrumu
szembeni rezisztencia novekedése az uropatogé- terdpidt alkalmazzunk. A tudatos antibiotikum-vd-
nek kozott. A tudatos antibiotikumvdlasztds a bak- lasztds az aktudlis fert6zés sikeres kezelésén
tériumok ,fitness costjdnak” felismerésérgl is szél: tdlmutatva segiti a jovébeli terdpids lehetGségeink
a rezisztencia fenntartdsa energiaigényes, megdr- megdrzését.

Summary

Paediatric Urinary Tract Infections: Clinical Decision-Making Based on Microbiological Principles
Sinké M', Balog A', Orosz *; 'Department of Pediatrics and Pediatric Health Center, University of Szeged,
Szeged, Hungary; *Department of Medical Microbiology, Albert Szent-Gyérgyi Medical School, University
of Szeged, Szeged, Hungary

Urinary tract infection is an inflammatory process caused by pathogenic microorganisms entering the urinary tract. Its
clinical presentation and management are age-dependent. Diagnosis is based on laboratory and microbiological
analysis of a urine sample obtained using appropriate collection techniques, as well as the correct interpretation of the
results. In addition to adhering to professional guidelines, treatment decisions must take regional pathogen distribution
and antimicrobial resistance patterns into account. Accurate diagnosis and effective therapy are essential for the
prevention of complications. The aim of this paper is to provide practical guidance for clinical management and for the
judicious selection of antimicrobial therapy, thereby promoting favorable outcomes in both individual infections and
population-level antimicrobial resistance trends.

KEYWORDS urinary tract infection; urine sampling; antimicrobial resistance; responsible antibiotic prescribing

Utravalé tudnivalé

= Az UTl diagnézisdnak alapja a megfelel§ tisztasdgu vizeletmintdbdl kimutatott pyuria és szignifikdns
bacteriuria, indokolt esetben invaziv médszerek alkalmazhatok.

= Az aszimptomds bacteriuria nem indokol kezelést, a szukségtelen terdpia nem elSnyt, hanem
hosszdtavid kockdzatot jelent.

= Asz(Gk spektrumu, célzott, csak a szikséges ideig adott antibiotikum az aktudlis fert6zés sikeres keze-
[ésén tdlmutatva segiti a jovébeli terdpids lehetdségeink megGrzését.

= Minden antibiotikum — indikdciétél figgetlentl — alakitja az uropatogének rezisztencidjat.
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Akut és kronikus veseelégtelenség

Neurogén holyag ellatasaval kapcsolatos kérdések
a nefrologus szemével

Agécs Rébert dr.
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Agocs Rébert dr.
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E-posta: agocs.robert@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS A neurogén hdlyag a higyhdlyag neurdlis szabdlyozdsdnak zavara, amely jelents és gyakran rejtet-
ten progredidlé nefrolégiai kockdzatot hordoz. A tartésan magas intravesicalis nyomds és/vagy a kronikus vizeletpan-
gds a fels6 higyutak kdrosoddsdhoz és kronikus vesebetegség kialakuldsahoz vezethetnek. A vesefunkcié megérzése
érdekében alapvetd cél a hélyagnyomds csokkentése és az optimdlis vizeletiirités biztositdsa, melyek megfelel6 gyogy-
szeres kezeléssel, intermittdl6 katéterezéssel, sziikség esetén mdtéti megolddsokkal érhetbk el. A nefrolégiai gondozds
kulcsa a rendszeres urodinamikai, képalkoto és laboratériumi monitorozds. A multidiszciplindris megkozelités —
nefrologus, urolégus, gyermekgyogydsz és csaldd egylittmikodése — kulcsfontossagu a korai felismerésben, a veseelég-
telenség progresszidjanak lassitasaban, illetve a hosszd-tdvi kimenetel és az életmindség javitdsdaban.

KULCSSZAVAK  neurogén hdlyag, intermittdlo katéterezés, vizeletdiverzio, kronikus vesebetegség, prevencio

Roviditések Patofiziolégia nefrolégiai fokuszban
CIC  tisztdn végzett intermittdlé katéterezés (clean

intermittent catheterization) A neurogén hélyag spektruma széles skaldn mo-
VUR  vesicoureteralis reflux i s itacu i

zog, a hypotonids, nagy kapacitdsu, reziduummal

uTl hidgydti fert6zés (urinary tract infection) . .gl',, h };p S| ' | Y xap |.' L
eGFR szdmitott glomerularis filtrdciés rdta (estimated urulo holyagto ?Z a acsony comp 'a.nce'u/ magas

glomerular filtration rate) nyomdsu hélyagig terjed (3). A funkcié-zavar tipu-

sa végsG soron a detrusor és a sphincter izomzat t6-
nusdtol fugg (1. tabldzat), amit a neuroldgiai kdro-
Neurogén hélyag definicidja, etiolégia sodds helye hatdroz meg (3).

A neurogén hdélyag a higyhdlyag és/vagy a zaro- 1. tablazat: Neurogén hélyag tipusai
izom neurdlis szabdlyozdsdnak zavara, melyet
kozponti vagy periférids idegrendszeri kdrosodds
okoz (pl. gerincvel§-sérilés, tethered cord, spina 0 _ Magas i Tl i}
bifida, gerincmdtétek utdni dllapot, myelitis okozott  Fokozott  Magasintravesicalis nyomas, rossz
. : ( PEP uralés, hydronephrosis, fels6 trak-
transversa, sclerosis multiplex) (1-2). Bar elsG rdné- tus kdrosodds kockdzata
zésre tisztdn uroldgiai entitdsnak tdnik, a vesék

Detrusor  Sphincter  Jellemzdk
mikodés  ténus

szempontjdbdl kiemelt kockdzatu dllapot: a magas clczoil | Gy kel

detrusor nyomds, illetve a krénikus vizeletpangds Gyenge  Fokozott  Haspréssel torténs vizeletiirités,
mdsodlagos vesico-ureteralis refluxhoz (VUR), fel- vizeletretencis, ~ Grités  utdni
s6 Uregrendszeri tdgulatokhoz, visszatérg hdgyuti ez, U
fert6zésekhez (UTI (urinary tract infection)), illetve Gyenge  Gyenge Nagy kapacitds, inkontinencia,
kéképz&déshez vezethet, végss soron progressziv, Grités utdni reziduum

krénikus vesebetegséget idézhet el (1-2). Ezt a fo-

lyamatot az 1. dbra szemlélteti. A kdrosodds tobb- Proaktiv terdpids stratégiak

nyire észrevétlentl zajlik a beteg szempontjdbdl,

ezért szoros nefrolégiai gondozds szikséges A vesefunkcié megbrzésének kulcsa a magas ho-
(1). A cél egy alacsony nyomdsu, jél uril6 hélyag, lyagnyomds csokkentése, a vizeletpangds kivédése
amely nem veszélyezteti a veséket (1-2). (1).
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L
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1. dbra: Krénikus veseelégtelenség kialakuldsa neurogén hélyagmikodés talajdn

Konzervativ gyogyszeres kezelés

Elsé vonalban antikolinerg szerek (pl. oxybutynin,
solifenacin) alkalmazandék a hélyag tdroldsi funk-
ciéjanak javitdsdra és a taroldsi nyomds csokkenté-
sére, amennyiben a mellékhatdsok jol tolerdlhaték
(b6rszdrazsdg, szdjszdrazsdg, székrekedés, latds-
zavar) (2, 4-5). Alternativaként az utébbi idében
hatékonysdg és betegbiztonsdg szempontjdbdl je-
lesre vizsgdz6é a3-mimetikumok johetnek széba,
jelenleg f6leg antikolinerg gyégyszerrel kombinal-
va (magas vérnyomds veszélye miatt vérnyo-
mds-naplé vezetése javasolt) (2). Amennyiben
a detrusor tdlmikodés refrakter a gyogyszeres ke-
zelés ellenére, 5 éves kortdl detrusor izomzatba
injektdlt onabotulinumtoxin-A (Botox) is alkalmaz-
hato (6).

Vizeletiiritési stratégiak

Tisztdn végzett intermittdlé katéterezés (CIC, clean
intermittent catheterization): Amennyiben a spon-
tdn hdélyagurités nem biztositott vagy magas a
rezidudlis vizelet mennyisége, a CIC az elsédleges
vdlasztandé médszer (2, 7-9), azonban ép szen-
zériummal rendelkezé fidkndl alkalmazhatésdga
korldtozott. Az elényok kozé sorolhaté a relativ
alacsonyabb fert6zés- és kékockdzat, valamint
a vizelet kontinencidra valé esély (7-8). Megfelel6
eszkozok és betegoktatds segitségével mar egészen
kiskortél (megfelel§ sztil6i adherencia), akdr moz-
gdskorldtozottsdg esetén is alkalmazhaté (7-8).

Suprapubicus katéter, kontinens vesicocutan
stoma: A holyagnyomds csokkentése és a vizeletre-
tencio megsziintetése céljdbol megbizhatébb meg-
olddsok, féleg kiskoru gyermekeknél, azonban fo-
kozott fert6zés- és koképzddés veszéllyel jar
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(9). Vdlogatott esetekben - fdjdalmas CIC, CIC
elégtelenség, mentdlis retarddcio, rossz kézkoordi-
ndcié, pallidacié — alkalmazandé (9). A tartés, 'per
urethram’ hélyagkatéter hosszu-tavd alkalmazdsa
csupdn vdlogatott esetekben fordul el6.

Miitéti megoldasok

Hdélyagaugmentdcio (ileocystoplastica) elvégzése
akkor jon széba, ha a konzervativ kezelés nem biz-
tositja a biztonsdgos hélyagnyomadst és a vesefunk-
cié védelmét (2). lleum conduit pedig stlyos, re-
konstrukciora alkalmatlan esetekben meriil fel (2).
Id&sebb gyermekeknél a kontinencidt célz6 mtéti
megolddsok kertilnek el6térbe (katéterezhetd
vesicocutan stoma segitségével).

Széovodmények

Ferté6zéskontroll kihivdsai neurogén
hélyagban
A visszatéré UTI hajlamosité tényezdi kozé sorol-
juk a VUR-t, a kréonikus vizeletpangdst, a higydti
tdgulatokat, a tartds katéterviselést, a vesekoveket.
A megel§zés céljdbdl Gritésoptimalizdlds (CIC pre-
ferdlt, kevesebb fert6zés a tartds katéterrel dssze-
hasonlitva), tartés katéter esetén a katétercsere op-
timalizdldsa, esetleges kovek felkutatdsa és eltdvo-
Iitdsa, megfeleld hidrdlds szikséges (10). Tunetek-
kel jar6, mdssal nem magyardzhato fert6zés kiala-
kuldsakor miel&bbi vizelet Giledék és tenyésztés el-
végzése, majd a kordbbi mikrobiolégiai eredmé-
nyek ismeretében megvdlasztott empirikus terdpia
elkezdése javasolt (11-12). A potencidlisan silyos
lefolydsu fert§zések, a vesekOvesség és a baktéri-
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um rezisztencia magas rizikéja miatt sokszor elke-
rilhetetlen a hospitalizdcié és az ultrahang vizsga-
lat (11). A mihamarabbi célzott, tenyésztésen ala-
pulé terdpia a legcélravezetSbb (13). A lehet6 leg-
rovidebb antibiotikum-kirdk segitenek megel6zni
arezisztencia kialakuldsat (10, 12).

Az aszimptomatikus bacteriuria dltaldban nem ke-
zelendé (kivétel: terhesség, urolégiai beavatkozas
el6tt, transzplantdcié korai posztoperativ szak),
azonban fontos kiemelni, hogy a pyuria nem ming-
sul tinetnek (8). Ilyen esetek indokolatlan kezelé-
sekor gyakran megfigyelhetd, hogy a kolonizacié
eradikdlasdval egy rezisztens kérokozo szelektdlo-
dik ki, mely valédi fert6zést képes elGidézni.
Katétervisel6knél a ,krénikus kolonizdcié" gyakori
és alap dllapotnak tekinthetd, az antibiotikum pro-
filaxis rutinszerden nem indokolt, azonban ma-
kacs, visszatérg fert6zések és/vagy meglévé VUR
esetén a rezisztenciakockdzat mérlegelése mellett
indokolt lehet.

Vesekovek és metabolikus eltérések
neurogén holyagban

A hajlamosité tényez6k kozé soroljuk az uredz-
termel6 baktériumokkal valé kolonizaciét (Pro-
teus, Klebsiella torzsek struvitkovekhez vezethet-
nek), az immobilizdciét (csontreszorpcio, hyper-
calciuria) és a tartés katéterviselést (biofilm,
nukledciés gécok). Kivizsgdlds (szérum és vizelet
ionok + hidgysav, valamint vizelet citrdt + oxaldt),
lehet§ség szerint kSanalizis és az etiolégidnak
megfelel§ terdpia, vizelet-pH bedllitds sziikséges.
Prevencids lehetGségek mérlegelése elengedhetet-

2. tdbldzat: Kronikus vesebetegség progressziéja neurogén
hélyaggal €16 betegekben.

F& kockazatok B magas intravesicalis nyomds / ala-
csony compliance

tartés reziduum és biofilm
visszatéré UTI/pyelonephritis
VUR és hydronephrosis
kovek/obstrukcié

elégtelen folyadékbevitel, alultdp-
ldltsdg

késsi urolégiai beavatkozds

,Red flag”-ek gyakori ldzas UTI

tartésan csokkend eGFR

tartés proteinuria (vizelet prote-
in/creatinin > 20 mg/mmol)
Gjonnan megjelend vagy romlé

hydronephrosis

Progresszio
lassitdsa

ritésoptimalizélds (els6sorban CIC)
urodinamikai nyomdscsokkentés
infekcidkontroll

vesekovesség megel6zése, kezelése
nefroprotektiv elvek (vérnyomads-
kontroll, proteinuria fennalldsakor
RAAS-gatlds, nephrotoxikumok ke-
riilése)
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len: megfelel§ hidrdlds (ha a higydti statusz enge-
di), profilaxis bevezetése, mobilizdcié, csont-
anyagcsere rendezése, struvit kovek esetében a vi-
zelet savanyitdsa (elsédlegesen t6zegdfonya sze-
désével; cél pH < 6,0), valamint tartés katéter rend-
szeres cseréje vagy vizeleturitési alternativdk kere-
sése. A cél az obstrukciés epizédok csokkentése,
tekintettel arra, hogy hosszu tdvon tovdbb rontjak
a vesefunkcidt.

Gondozas

A gyermekek gondozdsdban elengedhetetlen
a multidiszciplindris egyuttm@kodés (nefrolégus,
urolégus, a hdzi gyermekgydégydsz és a csaldd)
(1-2). A gondozatlan esetek arra vildgitanak r4,
hogy minden szakembernek tisztdban kell lennie a
neurogén hélyag potencidlis vesekdrosité hatdsd-
val, a f6bb kockdzatokkal és a megel6zési lehets-
ségekkel (2. tabldzat). A rendszeres edukdcid, a te-
rdpids egyuttmakodés és a proaktiv, strukturdlt ko-
vetés jelentGsen el@segiti a vesefunkcié hosszu té-
vl megdrzését és noveli a szovédmények megels-
zésének esélyét (1-2).

= Hélyagnaplé (vizeleturitések frekvencidja, vize-
letmennyiségek) és vérnyomds-naplé vezetése
elengedhetetlen minden betegnél.
= Vesefunkcié: A szamitott glomerularis filtrdciés
ratdit (eGFR) rendszeresen ellendrizni kell,
elényben részesitve a cisztatin C-alapui szamita-
sokat a kreatinin-alapd médszerekkel szemben,
mivel ezek nagyobb pontossdgot biztositanak
(14-15). Kivdltképp mozgdskorldtozott betegek-
nél, akiknél a csokkent izomtomeg miatt a krea-
tininalapd szdmolds fals eredményt adhat. Kez-
deti vizsgdlatok arra utalnak, hogy a vizelet bio-
markerek — kiilonosen az NGAL — emelkedett ér-
téket mutatnak neurogén hélyaggal rendelkezd
gyermekeknél, és forditottan ardnyosak az
eGFR-rel (16-17). Az NGAL kulonosen igéretes
lehet a tubuldris kdrosodds azonositdsdban és
a kockdzatbesoroldsban (16-17).
Vizeletvizsgdlatok: A tartds proteinuria kisz(ré-
se minden esetben javasolt (vizelet protein/
kreatinin 220 mg/mmol), illetve antibiotikum-
profilaxis alkalmazdsa idején idénként rezisz-
tenciamonitorozds is célszer( (18).
Képalkoté vizsgdlatok: A vese és a hélyag ultra-
hangvizsgdlatdt legaldbb évente egyszer el kell
végezni a vese novekedés, a hydronephrosis, a
kovek, a reziduum és a hélyag divertikulumok
felmérésére (19). A hydronephrosis 6nmagdban
azonban nem jé markere a csokkent vesefunkci-
6nak (szenzitivitds ~25%), de a progresszié utal-
hat a hélyagmkodés romldsdra (20). VUR gya-
ndjakor célzott urolégiai képalkotds (mictids
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cystourethrographia, sonocystographia, dinami-
kus veseszcintigrdfia) szikségessége meril fel.
A dinamikus veseszcintigrafids vizsgdlat ezen
felil a vesék funkciéjarol, esetleges elfolydsi
akaddlyrél (szekunder UV-stenosis) is tdjékoztat-
hat. A vesék hegesedésének kimutatdsdra stati-
kus veseszcintigrafids vizsgdlat (DMSA) ajanlott,
amelyet klinikai indikdcio alapjdn lehet ismétel-
ni (21).

= Korai és rendszeres urodinamikai vizsgdlat:
A cystomanometrids vizsgdlat elengedhetetlen a
kockdzatbesoroldshoz: a tartésan magas intra-
vesicalis nyomds, a 40 vizcm feletti detrusor 4t-
eresztési nyomds (leak point pressure), az ala-
csony compliance és a detrusor-sphincter dys-
synergia (koordindlatlan mukodés, amikor
a sphincter és a detrusor is kontrahdl) a felsé
hidgyuti  kdrosodds magas kockdzatat jelzi
(22-23). Ezen felul a hélyagkapacitds és az
inkomplett kitrulés (urités utdni reziduum) ki-
mutatdsdra is alkalmas (19). CIC esetén a vizsgd-
lati eredmények, valamint a hélyagnaplé és a fo-
lyadékbevitel segitségével bedllithaté az optimad-
lis katéterezési frekvencia (19).
Minden neurogén hdélyaggal rendelkezd beteg-
nél a cystomanometrids vizsgdlatot rendszeres
id6kozonként el kell végezni. Velesziletett neu-
rogén hodlyagos gyermeknél az urodinamikai
vizsgdlatot az élet els6 két évében 6 havonta,
majd 5 éves korig évente kell elvégezni, mivel
ebben az id§szakban a hélyagfunkcié dinamiku-

Summary

z 2

san vdltozhat (19). Kés6bb egyéni id6kozonként
vagy klinikai vdltozas, uj fert6zéssorozat, hydro-
nephrosis megjelenése, terdpiavaltds el6tt/utdn
javasolt elvégezni (19).

= Bélmiikodés rendezése: Ebben a betegpopuldci-
oban sokszor a belek innervacidja is érintett, kro-
nikus obstipatiéhoz és székletiuritési zavarhoz
vezetve. E mellett a gyakori immobilizdcié to-
vabb sdlyosbitja a székrekedéses panaszokat,
melyek kihatdssal lehetnek a hélyagmikodésre
is, ezért a komplex elldtds része a normal széklet-
habitus elrése is.

Amiben a hdzi gyermekgydgydsz sokat segithet a

multidiszciplindris egyiittmikodés keretében:

m fert6zések korai felismerése

= vesekoves panaszok felismerése

m sziikség esetén vizeletvizsgdlatok rendszeres
végzése

m gyégyszer felirds, mellékhatdsok kovetése

= bélmikodés rendezése

= beteg compliance, edukdcié ergsitése

The Kidney Disease: Improving Global Outcomes
(KDIGO) 2024-es irdnyelve szerint mihamarabb
szakorvoshoz kell irdnyitani a beteget, amennyi-
ben tartésan csokken az eGFR vagy tartés protein-
uria (vizelet protein/creatinin 220 mg/mmol), ma-
gas vérnyomds vagy visszatérg fert6zések, esetleg
progredidlé tdgulat jelentkezik (24).

Issues related to neurogenic bladder care from the perspective of the nephrologist

Agdcs R; Semmelweis University, Pediatric Center

Neurogenic bladder is a disorder of the neural control of the bladder that carries a significant and often hidden risk of
nephrological complications. Persistently high intravesical pressure and/or chronic urinary retention can lead to the
development of chronic kidney disease. In order to preserve renal function, the primary goal is to reduce bladder
pressure and ensure optimal urine output, which can be achieved with appropriate medication, intermittent
catheterization, and, if necessary, surgical solutions. Regular urodynamic, imaging, and laboratory monitoring are key
to nephrological care. A multidisciplinary approach—involving nephrologists, urologists, pediatricians, and families—is
crucial for early detection, slowing the progression of renal failure, and improving long-term outcomes and quality of

life.

KEYWORDS neurogenic bladder, intermittent catheterization, urinary diversion, chronic kidney disease, prevention

Utravalé tudnivalé

= A neurogén hélyag nem pusztdn urolégiai, hanem jelentds nefrolégiai kockdzatot is hordoz.
= Az optimdlis vizeleturités/vizeletelvezetés biztositdsa a vesék védelmének a kulcsa.
= Szakorvoshoz kell irdnyitani a beteget, amennyiben tartésan csokken az eGFR, vagy tartés

proteinuria (vizelet protein/creatinin 220 mg/mmol), magas vérnyomds vagy visszatérd

esetleg progredidlo tdgulat jelentkezik.

z. 2z

fert6zések,

= A rendszeres monitorozds, id6ben torténé beavatkozds és megfelel6 betegedukdcio képes a kréonikus

vesebetegséget megel§zni.
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Tesztkérdések

1. Az aldbbiak kozil melyik nem szamit kockdzati tényezé- 2. Az aldbbiak koziil mire érdemes fokozott figyelmet fordita-

nek a vesekdrosodds szempontjdabdl neurogén hdlyag eseté- ni neurogén hdlyaggal gondozott beteg esetében a hazi gyer-

ben? mekorvosi praxishban?

a) alacsony intravesicalis nyomds a) UTI korai felismerése

b) tartés reziduum b) vesekoves panaszok felismerése

c) visszatérg UTI c) széklethabitus rendezése

d) VUR, hydronephrosis d) betegcompliance erésitése, edukdcio

e) vesekd, obstrukcio e) mind

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesl! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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Gyermekkori funkcionalis hugyhélyagmtkodési zavarok
(AHR): betegut menedzsment — esetismertetés

Sandor Gyérgy dr.', Lakatos Orsolya dr.?, Juhdsz Zsolt dr.”

' Vizelési Tréning Program, Pécs, gyermek-nefrolégus szakorvos

? Pécsi Tudomdnyegyetem KK Gyermekklinika (igazgaté: Prof. Decsi Tamds dr.)

LEVELEZESI CiM:

Séndor Gyorgy dr.

7624 Pécs, Rékus utca 5/1.
E-posta: info@drsandorgyorgy.hu

OSSZEFOGLALAS Az akaratlan vizeletvesztés, az inkontinencia déntéen befolydsolja az érintett kisgyermekek hétkéz-
napjait, k6zosségi beilleszkedését és testi, lelki jollétét. A funkciondlis higyhdlyag-mikodési zavarok kezdetben ennél
enyhébb tiinetei, végiil akdr az életmindséget alapjaiban befolydsolo dllapothoz vezethetnek. A kezelés multidiszcip-
lindlis megkozelités igényel, de a legelsd Iépés a tiinetek felismerése és a gyermek elinditdsa a gyogyulds felé vezetd
dton. A kézleményben egy esetleirdson keresztiil vazoljuk fel az optimalis betegutat és a diagnosztikus feladatok meg-
osztdsdt az elldto rendszeren beltil. Az esetleirds egyben forgatékényv, ami els6sorban az alapelldtasban hasznosithato
a korai felismerésben, egyszert, jol alkalmazhaté diagnosztikus lépések bemutatdsdval.

KuLcsszAvAk  vizeletinkontinencia, funkciondlis higyhdélyag-mikodési zavar, vizelési profil, standard uroterdpia

Bevezetés

A héttérben &ll6, ismert neuroldgiai vagy higydti
fejlédési rendellenesség nélkil, egészséges gyer-
mekekben kialakulé funkciondlis vizeletiritési és
vizelettartdsi problémdkat az alsé higyuiti rendel-
lenességek (AHR) gy(ijté diagndzis foglalja 6ssze
(1). A nagyszamdu tiinet és ezek vdltozatos kombi-
naciéi nem konnyitik meg a kérkép felismerését.
Az AHR vezet§ (alarmirozé, az orvosi segitség ké-
résének leggyakoribb okaként is jellemezhetd) és
az életmin@séget leginkdbb befolydsolé tiinete az
akaratlan vizeletvesztés, az inkontinencia. Az
AHR gyakorisdgdra vonatkozé pontos Magyaror-
szdgi adatok nem ismertek. Becslések szerint a
6-12 éves korosztdly 3—-10%-a lehet érintett (2). A
késébbiekben lefrt tineteket szinte minden Kkis-
gyermekben megfigyelhetjik, de ha ezek 4 éves
kor felett és 3 honapnal hosszabb ideig fenndlnak,
akkor felmertil az AHR gyandja. A mds okkal (pl.
vesicoureteralis reflux) nem magyardzhaté ismét-
|6d6 vizeletfertGzések, székrekedés és vizeletlirité-
si és tartdsi zavarok egyuttes el6forduldsa is lehet
az AHR tiinete. Az AHR miatt kezelt gyermekek ko-
zel 20 szdzaléka biztosan kiizd klinikai tineteket
okozé pszichés problémadkkal, de egyes tiinetek
esetében ez az ardny magasabb lehet (3, 4).

Az esetismertetés alapja szulGi levél, egy 6 éves
kisgyermek tlineteinek 6sszefoglalé lefrdsdval. A

133

gyermek kivizsgdldsa alapelldté gyermekorvosi
praxisban és a Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai
Kozpont Gyermekklinikdjdn zajlott le. A vizsgdla-
tok tényleges eredményeit ismertetjik az egyes el-
latdsi szinteken, de a kozlemény céljainak megfe-
lel6en az optimdlis elldtdsi feladat megosztdsnak
megfelelGen épitettiik fel a betegutat és a feladatok
megosztdsat.

Esetismertetés

Szil6i levél a Vizelési Tréning Program anyagabdl
(a tulajdonosok engedélyével):

,Els@szilott kisfiam szeptemberben téltétte be a 6.
évét. Szobatiszta és dgytiszta 2,5 évesen lett. Nap-
pali vizelettartdsi gondokkal kiizdiink mar 2,5 éve
— gyakori vizelési inger (napjaban 8-10 alkalom-
mal), néha nem til sok vizelet, észrevessziik, hogy
tenyérnyi foltban nyirkos a nadrag, elktildjik
WC-re, dltalaban tud még pisilni, de ha figyelmez-
tetjiik, hogy nem kéne-e elmenni, akkor sokszor
dacosan reagal, gyakran olyan mintha ,eljdtszana”
adolgot. Ejjel dltaldaban egyszer felébred és elmegy
WC-re, éjszakai dgybavizelés egy évben 2-3-szor
fordul el6, altalaban kimerité nap utan.”

Az édesanya a gyermek 6 éves életkori gyermekor-
vosi vizsgdlata sordn jelezte a problémdt hdzi gyer-
mekorvosuknak. A fizikdlis vizsgdlat sordn a kiilsé
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gentidlidkon malformdciot nem észlelt a gyermek-
orvos, a hasban rezisztencidt, széklet retenciét bi-
zonyito székletrogoket nem tapintott. A gyermek
belszervi és neurolégiai stdtuszdban nem volt kér-
jelz6. A székletirités jellemzdit a Bristol-skdla és a
Réma-kritériumok alapjan ellenérizték, székreke-
dés nem volt. Testtomeg: 25 kg. Testmagassdg: 119
cm.

A tiinetek alapjdn a kisfii hazi gyermekorvosa vi-
zeletvizsgdlatot (rutin és bakteriolégiai tenyésztés)
végzett, negativ eredménnyel. Az atipusos kéroko-
z6k (Mycoplasma, Ureaplasma, Chlamydia) kimu-
tatdsdra a reggeli elsé (nem lemosds utdn vett) vize-
letmintabdl tortént vizsgdlat, ami nem igazolta
a gyanut. Telt és Gres hélyag mellett végzett hasi
ultrahang vizsgalat: er6s vizelési inger mellett 110
ml korili hélyagteltség, reziduum nélkili vizelet-
Urités. A vesék mérete és szerkezete szabdlyos volt,
Uregrendszeri vagy ureter tdgulatot nem ldtott a ra-
diolégus.

A vizsgdlatok szervezése kozben egy hétvégén 48
ords vizelési profilt rogzitettek a gyermekorvos al-
tal e-mailben elkuldott tdbldzatban (7. kép).

A vizelési profil értékelése:

Napi folyadékbevitel: 900 ml, a folyadékbevitel
napon belili elosztdsa egyenletes. Napkozben 13
alkalommal uritett vizeletet. Vizelet elcsepegés: 6
alkalom, er@s vizelési inger el6zte meg minden al-
kalommal. A sziulé elmonddsa szerint el&fordul,
hogy gyermeke a ldbdt keresztezi vagy leguggol,
hogy visszatartsa a vizeletét az er6s, gyakran alhasi
fdjdalmat okozé vizelési késztetést megérezve.
A vizeletvesztés kis mennyiség( volt. Ejszaka kis
mennyiségl vizeletvesztés jeleit észlelték. A maxi-
mdlis funkciondlis holyagkapacitas (FBC) 110
ml-re becsilhets, ami az életkor alapjan varhaté
210 ml kapacitds (EBC) 52 szdzaléka. Az értékelés
tovdbbi részletei és segédanyagok elérhet6k a Hdzi
Gyermekorvosok Egyesiiletének honlapjdan:
https://hgye.hu/hirek.aspx?nid=133208.

A profil és az el6zményi adatok alapjdn a tiinetek
leirdsa: gyakori vizeleturités, kis maximalis funkci-
ondlis hélyagkapacitds, stirget6 (urge) vizeletvesz-
tések, vizelet inkontinencia és szekunder éjszakai
enuresis és a vizeletlrités halogatdsa (voiding-
postponement). A parancsolo erésségl (urge) vize-

Folyadékforgalom Vizeletiirités
Idépont Folyadék tipusa Mennyiség Idépont Mennyiség ErG‘u "o‘?;? . Vlulot‘ 2
8:30|tej 150 éjiel enuresis
9:53 |narancsfroces 300 6:15 110 1|cseppek
14:30 | narancsfroces 150 7:45 70
18:00 |narancslé 150 8:45 30
20:00]viz 100 9:45 40 1|folt
21:30|viz 50 10:05 25
11:00 80
12:45 110 1|nagyobb folt
14:00 90 1|cseppek
15:00 70
17:00 105 1|na: b folt
18:00 80
19:20 90 1|cseppek
21:00 75
Osszesités
Délelstt 450 ml Maximdlis funkciondlis hélyagkapacitis: 110 mi
Délutdn 300 ml Erds inger: 6
Este 150 ml Vizelet elcsepegés: 6
Eletkor alapjan becsiilt FBC: 210 mi
Napi bevitel 900 mi FBC az életkori atlag aranyab 52 %
Aranyok
Délelstt 50 % Testfelszin: 0,902115977 m’
Délutin 33 % Pers.ins.: 361 mi
Este 17 %

1. kép: 48 6rds vizelési profil eredménye és az értékelést segits elemzés
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2. kép: Az erGs vizelési inger elnyomdsdt és a vizelet elcsepegés
megel&zését szolgdlo jellegzetes visszatarté manéverek.

a: a ldb-keresztezés

b: a higycs6 mechanikus 6sszenyomdsa

c: Vincent-jel

[ési késztetéseket csak visszatarté mandverekkel
tudja lektizdeni a gyermek, a Vincent-jel pozitiv (2.
kép). Az ers vizelési ingerek 40-110 ml hélyag-
teltség kozotti tartomdnyban jelentkeztek. A bevitt
folyadék mennyisége elmarad a testtomeg alapjan
kalkuldlt optimdlis mennyiségtél, a napon belili
elosztds egyenletes. Obstipdcié nincs. A szild
részletes kikérdezése és a védéndi informdciok
alapjdn felmertlt hiperaktivitdsos — figyelemhia-
nyos tlinetegytttes (ADHD) gyandija.

Az eredmények alapjdn a gyermekorvos a teriileti-
leg illetékes gyermeknefrolégiai szakrendelésre
irdnyftotta a gyermeket. A hiperaktivitasos tiinetek
miatt gyermepszicholdgiai konzultdciét javasolt
(5). A vizsgdlatot kdvetSen a standard uroterdpia
legfontosabb elemeit ismertette a sziilével és
a gyermekkel. A napi folyadékbevitelt 1000-1500

[2]

Vur

ml kozé javasolta fokozatosan emelni, tgyelve
a napon belili egyenletes ellosztdsra (kis adagok-
ban, folyamatosan fogyasszon folyadékot, ne nagy
mennyiségl egyszeri adagokban). A fokozatossdg
fontos, hogy a nagyobb bevitel ne okozzon a jelen-
leginél is gyakoribb ergs ingereket és vizelet becse-
pegést. A vizelési késztetés megérzésekor lehets-
leg azonnal menjen wc-re, keriilje a vizeleturités
halogatdsdt. Probdljanak meg olyan vizelési rutint
kialakitani, ami mellett csokken az ergs vizelési in-
gerek gyakorisdga. A WC-n ilve uritse ki a hélyag-
jat, ne er6lkodjon, ne prébdlja meg siettetni a vize-
letiritést. Figyelmeztessék, hogy hagyjon id6t a
hidgyhodlyag teljes kitirtilésére.

A nefroldgiai vizsgdlat sordn normal glomerularis
és tubularis vesefunkciot mértek, a laboratériumi
eredményekben nem volt kéros eltérés. Uroflow-
metria: erés ingert megérezve 100 ml vizeletet tri-
tett. Gyorsult vizeletdramlds, torony alaki gorbe
(3. kép). Reziduum: 8 ml. A medencefenék izomzat
EMG regisztrdtuma a vizeleturités alatt jelentSs ak-
tivitds novekedést mutatott, ami alapjdn diszfunk-
ciondlis vizelést (DV) igazoltak. Az eredmények
alapjéan hdélyag tilmGkodés (overactive baldder,
OAB) gyantja mertlt fel, ezért részletes urodina-
mikai vizsgdlatra kerilt sor. Cystometria: kis funk-
ciondlis hélykapacitds (100 ml), a hidgyhdlyag
tdgulékonysdga (complience) elmaradt a normadl
tartomdnytél, a toltés sordn 30 ml hélyagteltségdl
kezdve patolégids detrusor kontrakciékat regiszt-
rdltak. A vizsgdlat alapjén az OAB, urge inkon-
tinencia és DV diagndzisdt ergsitették meg (6).

A hélyag tdImikodés (OAB) miatt antikolinerg ke-
zelést kezdtek (oxybutinin, 3x2,5 mg naponta, 0,3
mg/ttkg napi dézis). Rendszeres vizelet ellen&rzést
és t6zegdfonya tartalmd készitmény alkalmazdsdt
javasoltdk. A standard uroterdpia folytatdsa mellett

oomy, t t tt ot g 100 MU/
Div : V. Div

x - Vur=78-
sm Y
sec/ sec/
Div Div

3. kép: Uroflowmetria. A — harang alakd, normal gérbe B — torony alaku goérbe
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komplex uroterdpidra a Vizelési Tréning Program-
ba (VTP) irdnyitottak. A vizsgdlatot kovet&en a me-
dencefenék torndt gydgytorndsz taniftotta meg
a gyermeknek és a sztil6nek. A torna napi rendsze-
rességl gyakorldsat javasoltdk. Kontroll id6pontot
kapott, a vizeletellenérzésre gyermekorvosdhoz
irdnyftottak.

A Vizelési Tréning Programban a biofeedback kon-
diciondldssal kiegészitett medencefefék torna ha-
tdsdra a diszfunkciondlis vizelés megszlint. Az
antikolinerg kezelés hatékonysdgat a megkezdését
kovetéen 3 hénappal végzett kontroll urodina-
mikai vizsgdlat megerGsitette: a higyhdlyag-
complience és a kapacitds is novekedett, a patolo-
gids detrusor kontrakciék megszintek. A kezelést
egy évig folytattuk, majd a dézisdt fokozatosan
csokkentve, az esetleges visszaesésre utalo tlinete-
ket ellendrizve elhagytuk. A Tréning Programban
0sszesen 6 alkalomal vett részt 3 napos (péntek-va-
sdrnap) kezelésen. A pszicholégiai gondozdsa fo-
lyamatos. A nefrolégiai gondozéban zajlik az el-
lenérzése, vizeletfert6zése nem volt, siirgets vize-
[ési késztetések csak a vizeletlrités halogatdsa
esetén fordulnak els, az FBC kozeliti az életkora
alapjdn vdrhato értéket.

Definicidk, értékelés szempontjai

Az ICCS (International Children’s Continence
Society Standardization Committee — 2006) ajdnla-
sa alapjdn (7). Az AHR tiineteit a 1. tdbldzat mutat-
ja be.

1. tabldzat: Az AHR tunetei a hélyagmikodés fézisainak
megfelel§ csoportositdsban

Tdrolds Urités
Gyakori  vizeletiirités (> Hasprés, er6lkodés
8/nap)

Ritka vizeletiirités (< 3/nap) ~ Szakaszos vizeleturités

Vizeletinkontinencia (folya-
matos vagy intermittalo)

Gyenge vizeletsugdr

Surget6 vizelési késztetés Késleltetett vizeletiirités

(urge)
Visszatarté mandverek

Ejszakai vizeletirités

A vizelési profil alapjan szamithaté mutaték:

FBC - max. funkciondlis hélyagkapacitas

A 48 6rds megfigyelés alatt napkozben (areggeli el-
s6 vizelet mennyiségét nem vessziik figyelembe)
uritett legnagyobb vizeletmennyiségnek felel meg.
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Az értékeléshez az FBC 6sszehasonlithaté az élet-
kor alapjan becstilt hélyagkapacitdssal (estimated
bladder capacity, EBC), ami a Koff-formula alapjan
szamithatd.

Becsult hélyagkapacitds (ml) = (életkor években x
30) +30, (12 éves kor felett 390 ml)

Az FBC értékelése:

Kis FBC (kis holyagkapacitds): < EBC x 0,65
Nagy FBC (nagy hélyagkapacitds): > EBC x 1,30

Kovetkeztetések

Az AHR nem statikus kérkép, a tiinetek és a kovet-
kezményeik, igy pl. a vizelet elcsepegés kivdltotta
szégyenérzet, a vizeletfert6zések vagy a gyakori vi-
zelési ingerek okozta nehézségek egymdst erGsitve
ronthatjdk a helyzetet (8). A korai felismerés donté
jelent&ségli ennek a megelGzésében. A funkciond-
lis hélyagmikodési zavarok tinetei nem konnyen
kilonithetSk el a 4-6 éves gyermekek gyakori, at-
meneti vizeletlritési és tartdsi problémditél, ebben
segitenek egyszer( vizsgdlatok. A betegit me-
nedzsment elsG és legfontosabb l|épése az 5. és 6.
életévben végzett gyermekorvosi szGrévizsgdlat
sordan az AHR tinetek ellen6rzése, ami a VTP hon-
lapjdn elérhet6 online kérdSiv segitségével
konnyen megoldhaté:
https://gyermekinkontinencia.hu/tuneti-kerdoiv/).
Az AHR-hez gyakran tdrsulé pszicholégiai korké-
pek (ADHD-OAB gyakori egytttes el6forduldsa) a
pszicholdégiai vizsgdlatot, felmérést szinte minden
esetben sziikségessé teszi, de ez nem késleltetheti
a vizelési zavar azonositdsdt és a tiinetek felméré-
sét. Az esetismertetést, mint forgatékonyvet kezel-
ve az otthoni megfigyelésen alapulé vizelési profil,
az ultrahang és a vizelet ellendrzés a kovetkezd |€é-
pések. Egyszerl szamitdsokkal a hélyagmikodés
eltérései objektiven mindsithet6k. Az AHR gyanu-
jdnak megerdsitése esetén ezekkel az eredmények-
kel irdnyithaté a gyermek a nefrolégiai szakelldtds-
ba. Az alapelldtdsban a standard uroterdpia el-
kezdhetd, ami tekinthettiink egy “biztosan hasznal,
biztosan nem &rt” médszernek, ami egyben a ké-
s6bbi komplex uroterdpia alapja is, melyet A Vize-
lési Tréning Program (VTP) biztosit a gyermekek ré-
szére (9, 10). Az alapelldté gyermekorvos kozre-
mikodése az AHR kezelése alatt folyamatos, en-
nek szempontjait a nefrolégiai gondozé6 vagy a VTP
folyamatosan frissiti a kezelés kulonbo6z6 fazisai-
ban.
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Summary

Lower urinary tract symptoms in chlidren (LUTS): patient pathway management
Gyorgy S; Urination Training Program, Pécs

Involuntary urinary loss, or incontinence, significantly affects the everyday lives, social integration, and physical and
mental well-being of young children. The initially milder symptoms of lower urinary tract symptoms eventually might
lead to a condition, fundamentally influencing the quality of life. Prevention and treatment of these functional
abnormalities require a multidisciplinary approach, but the very first step is recognizing the symptoms and directing
the child on the path towards recovery. In this publication, we outline the optimal patient pathway and the sharing of
diagnostic tasks within the healthcare system through a case study. The case study also serves as a protocol, primarily
useful in primary care for early recognition, by presenting simple, well-applicable diagnostic steps.

KEYWORDS urinary incontinence, lower urinary tract symptoms, voiding diary, standard urotherapy

Utravalé tudnivalé

tenyésztés (aerob és atipusos kérokozd).

Irodalom

= Az 5 és 6 éves életkori sz(rés sordn ellendrizzik a vizeletlritési zavar tineteit.
= Els6 (alapelldtdsi) diagnosztikai [épések: vizelési profil, ultrahang telt és tres holyag mellett, vizelet-

= A standard uroterdpia vizelési zavar gyanuja esetén minden esetben szukséges.
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Tesztkérdések
1. A becsiilt hdlyagkapacitds szamitdsanak képlete (Koff-
formula):

a) (Eletkor (év)x30) + 30
b) (Eletkor (év)x3) + 30
c) (Eletkor (év)x10) + 30

2. Mi a Vincent-jel?

9.
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a) Er6lkodés, hasprés alkalmazdsa vizeletirités kozben
b) Er6s vizelési inger visszatartdsdra irdnyulé manéver (guggo-

las)

c) Behtizédds az uroflowmetrids gorbén

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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Kis sulyu koraszulottek és akut vesekarosodast
elszenvedett ujsziulottek nefrolégial gondozasanak

kihivasai

Balog Attila dr., Kiss Judit dr.

Szegedi Tudomdnyegyetem, Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kézpont, Gyermekgydgydszati
Klinika és Gyermekegészségligyi Kozpont (Igazgaté: Bereczki Csaba dr.)

LEVELEZESI CIM:

Balog Attila dr.

6720 Szeged, Kordnyi fasor 14-15.
E-posta: balog.attila@med.u-szeged.hu

OSSZEFOGLALAS ~ Célkitizés: Klinikdnk Perinatdlis Intenziv Centrumdnak beteganyagdnak retrospektiv elemzése a he-
veny vesekdrosodds el6forduldsa, felismerése és a nefroldgiai gondozds megvaldsuldsa irdnydban.

Betegek és modszer: A retrospektiv adatgydjtésta 2022.01.01-2024.12.31. kézotti id6szakban az osztalyon elldtott ij-
sziilottek (n=638) korében végeztiik. Eredmények: A heveny vesekdrosodds incidencidja 7,9% volt, az 1000 gramm
alattiakndl elérte a 43%-ot, kialakuldsahoz szignifikdnsan magasabb mortalitds tarsult (27,5% vs. 3,9%). A heveny ve-
sekdrosodadst tiilél& betegek csupdn 16,2%-a kertilt nefrolégiai gondozdsba.

Kovetkeztetések: Bdr a klinikai gyakorlatunkban a neonatdlis heveny vesekdrosodads felismerése az akut szakban meg-
felel6, az érintett betegek nefrolégiai gondozdsba vétele elégtelen.

KULCSSZAVAK neonatoldgia, akut vesekdrosodds, krénikus vesebetegség, korasziilétt utogondozds, prevencio, oligo-

nephronia

Bevezetés

A neonatolégia az elmilt évtizedekben a medicina
egyik legdinamikusabban fejl6dé tertiletévé vdlt.
Mind a neonatolégia specifikus ujitdsok - pl.
neminvaziv lélegeztetési technikdk, praenatalis
szteroidok alkalmazdsa és a terdpids surfactant-ke-
zelés —, mind az egyéb diszciplindkban alkalma-
zott kezelési eljdrdsok adaptdldsa — pl. monitoro-
zasi technikdk, a gépi Iélegeztetés, az extrakor-
pordlis membrdnoxigenizdcié (ECMO) és terdpids
hypothermia alkalmazdsa — drdmaian dtrajzolta a
tdlélési esélyeket (1). Napjainkban a gesztdcié ext-
rém korai szakaszdban, akdr a 23-24. héten sziile-
tett, kis sdlyd koraszulottek tidlélése is realitdssa
valt.

Ugyanakkor nem csak a koraszulottek kilatasai ja-
vultak: a komplex intenziv elldtdst igényl& érett uj-
szllottek — pl. a kritikus velesziletett szivfejlGdési
rendellenességgel sziletettek, stlyos perinatdlis
asphyxidt elszenved6k — morbiditdsa, mortalitdsa
is kedvezébbé vilt.

Azonban a mortalitds csokkenése egy Uj probléma-
kor megjelenését hozta magdval. Ahogy egyre éret-
lenebb és silyosabb dllapoti betegeket mentiink
meg, Ggy n6 azon gyermekek szama, akik kronikus
szervi kdrosoddsokkal 1épnek dt a csecsemdékorba.
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Mig a tid6 és az idegrendszer kdrosoddsai régéta
a figyelem kozéppontjdban dllnak, a vese érintett-
sége sokdig hdttérbe szorult. Ugyanakkor ma madr
jol ismert, hogy az alacsony szuletési sily, kora-
szllottség, valamint a perinatalis idgszakban el-
szenvedett heveny vesekdrosodds (AKI) nem csu-
pan akut probléma, hanem a késébbi krénikus ve-
sebetegség (CKD) egy fontos kockdzati tényezGje
(2). Akkoc és mtsai 2022-es vizsgdlata bizonyitékot
szolgdltatott erre: a kordbban neonatdlis AKI-t el-
szenvedett gyermekek 40%-dndl iskoldskorban (at-
lagosan 6,8 évesen) hypertonia, microalbuminuria
vagy hiperfiltrdcié volt kimutathaté (3).
Tekintettel arra, hogy napjainkban kordbbiakban
nem ldtott lehet&ségeink vannak a CKD progresszi-
ojanak lassitdsdra, fontos lenne ezeknek a betegek-
nek a korai, szisztematikus felismerése, hogy meg-
akaddlyozzuk a késébbi vesekdrosodds progresszi-
ojdt.

A neonatalis vese sériilékenysége:
élettani és korélettani megfontolasok

Az emberi vese fejl6dése a 34-36. gesztdcios hétig
tart, a nefronok kialakuldsa ebben az id6ablakban
fejez6dik be. Amikor egy gyermek koraszulottként
jon a vildgra — kilonosen a 28. hét el6tt —, a neph-
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rogenesis folyamata a legintenzivebb periédusa-
ban megszakad, melynek eredménye az un. oligo-
nephronia (4). Mivel a csokkent szdmd nefronnak
kell ellatnia a szervezet teljes filtracids igényét, az
egyes nefronok szintjén fokozott terhelés, hiper-
filtracié jelentkezik, mely bdr kezdetben adaptiv
mechanizmus, hosszid tdvon azonban a glomeru-
lusok kdrosoddsat, glomerulosclerosist, protein-
uridt és végsd soron a vesefunkcié progressziv
romldsdt idézi el6. (2)

Az AKI igen gyakori szovédmény a neonatdlis in-
tenziv osztdlyokon elldtott djszilottekben. A mul-
ticentrikus AWAKEN (Assessment of Worldwide
Acute Kidney Epidemiology in Neonates) vizsga-
lat, amely 24 centrumban tobb mint 2000 ujszil6tt
adatait dolgozta fel, kimutatta, hogy az AKI inci-
dencidja az intenziv osztdlyon dpolt djszulottek
korében eléri a 30%-ot. A gyakorisdg forditottan
ardnyos a gesztdciés korral: a legéretlenebbek ko-
rében az incidencia egyes kohorszokban eléri a
40-48%-ot (5).

Az AKI klinikai jelent&sége kett&s. Egyrészt, az
akut szakban ondllé és fliggetlen rizikofaktora a
mortalitdsnak: az AWAKEN vizsgdlat adatai szerint
az AKI-telszenvedett Gjszulottek haldlozdsi kockd-
zata szignifikdnsan magasabb, mint a vesekdroso-
ddst elkeril6 tarsaiké, még az egyéb kockdzati té-
nyez&kkel (pl. gesztdcids kor) valé korrekcié utdn
is. (5) Mdsrészt a lezajlott AKI epizéd nem csak egy
dtmeneti esemény, hanem egy olyan inzultus, ami
képes maradand6 nefronvesztést okozni, ezaltal
alapjdn képezheti a CKD felé torténd progresszio-
nak (2).

A gondozdsba vétel nehézségei

A prevencié kulcsa a rizikécsoportokba tartozok
szisztematikus utégondozdsa lenne. Bdr azt tud-
juk, mely betegek rendelkeznek a legnagyobb rizi-
kéval, a gondozdsba vétel terén mar nehézségekbe
utkozunk.

Az egyik kihivdst az jelenti, hogy sajnos napjaink-
ban is a neonatdlis AKI gyakran aluldokumentalt:
azaz a diagndzis gyakran nem kerul feltiintetésre a
zdrd6jelentéseken, gy a nefrolégiai kovetés sem va-
[6sul meg. Carmody és mtsai kimutattak, hogy béra
VLBW csecsembk 40%-andl alakult ki AKI, a tul-
élk zdrdjelentésében csupdn az esetek 13,5%-
dban rogzitették ezt a diagnozist (6).

Tovébbi probléma, hogy bdr az irodalomban taldl-
haték ajdnldsok a riziko-djszulottek utdnkoveté-
sével kapcsolatban, a nagy szakmai szervezetek
egyértelmd irdnyelveket ezzel kapcsolatban nem
fogalmaztak meg.

2025-ben megjelent hazdnkban a Beltigyminiszté-
rium egészségligyi szakmai irdnyelve a riziké-ij-
szllottek utégondozdsarél. Ez az dj irdnyelv
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a nemzetkozi trendekkel 6sszhangban multidisz-
ciplindris feladatként hatdrozza meg az utégondo-
zdst, ugyanakkor nem ad konkrét algoritmust a
nefrolégiai kovetés mddszertandra vonatkozéan
(7).

A National Institutes of Health (NIH) tdmogatdsa-
val 2024-ben ilt 6ssze egy 51 f&s szakértSi panel,
hogy kidolgozza a NICU-b6l hazabocsatott tjszi-
lottek vesegondozasi protokolljdt. A Starr és mtsai.
altal publikdlt konszenzusajdnlds definidlta a f6
kockdzati csoportokat és meghatdrozta a vese-spe-
cifikus utdnkovetés algoritmusédt (8). Ennek része-
ként javasoltdk, hogy minden érintett Gjszulott ha-
zaaddsa el6tt torténjen rizikébesorolds; amennyi-
ben a betegnél hazaaddskor fenndllnak vesebeteg-
ség jelei, gyermeknefrolégiai gondozdsba vételtk
javasolt. Azoknal, akiknél a fokozott kockadzat elle-
nére a rizikébecslés idejében veseeltérés nem iga-
zolhatd, a kockdzat fokdtsl fiiggéen javasolt a to-
vdbbi kovetés. Ennek alapeleme a csaldd eduka-
ldsa, orvosi vizitek sordn torténd vérnyomdsmérés,
tovdbbad magas kockdzat esetén 6 hénapos és 24
hénapos korban dtfogé ,vese stitusz” felmérés, a
kisebb kockdzati betegeknél ez 24 hénapos kor-
ban elegendd (8) (1. tabldzat).

Jelen tanulmdnyunk célja, hogy a sajdt beteganya-
gunkon keresztil bemutassuk a neonatdlis AKI
incidencidjdt, a rizikécsoportokba tartozé betegek
szdmdt és a hosszu tdvid gondozds jelenlegi helyze-
tét.

Betegek és modszer

Vizsgalati helyszin és populdcio

Vizsgdlatunkat a Szegedi Tudomdnyegyetem Gyer-
mekgydgydszati Klinika Perinatdlis Intenziv Cent-
rumdban (PIC) végeztik. A retrospektiv adatfeldol-
gozds a 2022.01.01. és 2024.12.31. kozotti 36 ho-
napos periédust olelte fel. A vizsgdlatba bevontuk
az 0sszes, adott id&szakban a PIC-en dpolt djszi-
lottet, fuggetlentl a gesztdciés kortdl, szuletési
stlytél vagy a felvétel okdtdl. A vizsgdlati populd-
ci6 teljes elemszdma n = 638 {6 volt.

Az utégondozdsi adatok elemzésébdl kizdrtuk az
elhunyt, illetve egyéb elldtéhelyen utégondozdsra
keruls betegeket.

Adatgytjtés modszertana

Az adatgy(jtés az intézményi elektronikus medikai
és ldzlaprendszerek (e-MedSolution, Philips ICCA)
adatbdzisdbdl tortént. A vizsgdlat sordn az aldbbi
paramétereket rogzitettik és elemeztik:

1. Alapvet6 adatok: Sziletési sdly, gesztdciés kor.
2. Klinikai kimenetel: mortalitds.
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1. tablazat: Starr és munkatdrsai ajénldsai (adaptdlva)

Rizikébecslés

Riziké djszlottek

m 28-33.gh + 6 nap

u ?34. gh és AKI KDIGO |

Magas rizikéju djszulottek

H <28.gh <1500 g

AKI KDIGO 11/1ll
Dializiskezelés

Ismételt AKI

AKI + stlyos nem renalis
komorbiditas, pl. CDH, HIE,
NEC, ECMO

Kérhazi emisszié

Vesestatusz felméré-

se

®m Szérum kreatinin

= Adekvat RR mé-
rés

® Edukdcio

Vesestatusz-

felmérés

m SeKreat

® Adekvat RR mé-
rés

® Edukdcio

6 hénapos kor

Adekvat RR mérés
orvosi vizitek sordn

Atfogé vesesta-

tusz-felmérés

m SeKreat

® Adekvat RR mé-
rés

® uACR

m Vese UH

® Edukdcio

24 hoénapos kor

Atfogé vesestdtusz felmé-
rés

SeKreat

Adekvat RR mérés
uACR

Vese-UH

Edukacio

Atfogd vesestatusz-
felmérés

SeKreat

Adekvat RR mérés
uACR

Vese-UH
Edukécio

Ha nincs eltérés:

® Rutin elldtas

® Evi RR mérés

m Edukédcié folyta-
tasa

m Kritikus vitium + AKI
KDIGO II/1ll, egykamrds
sziv, tx, ECMO, korasziilott-
ség

Vesebetegség igazolhaté

u SeKreat >44 umol/I

B RR > 95 pc v. kezelt
hypertonia

u Nephrocalcinosis

= CAKUT

SeKreat: szérum-kreatinin-érték

3. Vesefunkciés paraméterek: A bennfekvés sordn
mért osszes szérumkreatinin-érték, dradiurézis
adatok, dializis sziikségessége.

4. Dokumentdcié elemzése: Szerepelt-e az ,akut
vesekdrosodds” vagy ,veseelégtelenség” diag-
nézis a zdréjelentés ,Diagndzisok” rovatdban
vagy a szoveges epikrizisben.

A retrospektiv analizis sordn azonositottuk azokat
az eseteket is, ahol a diagndzis nem kertlt rog-
zitésre, de a laborértékek alapjdn teljestltek a
KDIGO kritériumok.

5. Utégondozdsi adatok: Megjelent-e a beteg
gyermeknefroldgiai szakrendelésen a hazabo-
csdtdst kovetd id6szakban (a vizsgdlat lezdrdsa-
ig)? Mi volt a nefrolégiai beutalds indikdciéja?

Gyermeknefrolégiai gondozdsba vétel szlikséges, a helyi protokolloknak megfelel6n

Vizsgdlatunkban a nemzetkozileg elfogadott, mé-
dositott neonatdlis KDIGO kritériumrendszert al-
kalmaztuk, amely mind a szérumkreatinin emelke-
dését, mind az éradiurézis csokkenését figyelembe
veszi (2. tabldzat).

Eredmények

A beteganyag megoszldsa gesztdciés kor és sily
szerint

A vizsgdlt populdciéban (n=638) az 1000 gramm
alatti koraszulottek (ELBW) ardnya 11%, az 1500
gramm alattiak a vizsgalt populdcié kozel egyne-
gyedét (24%) tették ki. Ez az adat azért relevdns,
mert nemzetkozi vizsgdlatok (pl. AWAKEN) szerint

2. tabldzat: Az AKI médositott KDIGO kritériumok szerinti stadiumbeosztasa

Stadium Szérumkreatinin (SCr) kritérium Oradiuresis kritérium

0 Nincs véltozds, vagy emelkedés < 0,3 mg/dI > 1 ml/kg/6ra

1 SCr-emelkedés > 26,5 umol/l 48 6rén belil VAGY > 0,5 és < 1 ml/kg/é
SCr-emelkedés > 1,5 — 1,9-szerese a legalacsonyabb kordbbi értéknek

2 SCr-emelkedés > 2,0 — 2,9-szerese a legalacsonyabb kordbbi értéknek > 0,3 és <0,5 ml/kg/6

3 SCr-emelkedés > 3-szorosa a legalacsonyabb kordbbi értéknek VAGY <0,3 ml/kg/é

SCr > 221 pmol/l) VAGY dializis sziikségessége
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a®

<1000 g (1%, N =72) [ < 28. gesztacios hét (10%, N = 65)
I 1000-1500 g (13%, N = 80) M 28-34. gesztacios hét (36%, N = 231)
B 1500-2000 g (18%, N = 116) [] > 34. gesztacios hét (54%, N = 342)

B 2000-2500 g (17%, N = 107)
[ <2500 g (41%, N = 263)

1. dbra: A beteganyag megoszldsa sziiletési stly és gesztdcids kor szerint (sajdt adata-
ink)

oSS

<1000 g (61%, N = 31) < 28. gesztacios hét (59%, N = 30)
. 1000-1500 g (4%, N = 2) . 28-34. gesztacios hét (16%, N = 8)
[ 1500-2000 g (12%, N = 6) [ > 34. gesztacios hét (25%, N = 13)

B 2000-2500 g (8%, N = 4)
[ <2500 g (16%, N = 8)

2. dbra: Az AKI-t elszenvedett betegek (n=51) megoszldsa sziletési sily és gesztdcids
kor szerint (sajdt adataink)

[[] KDIGO (78%, N = 29)
Il KDIGO Il (3%, N=1)
] KDIGO Il (19%, N =7)

3. dbra: Az AKI esetek stlyossdgdnak megoszldsa (sajdt adataink)
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ez a csoport a leginkdbb kitett a ve-
sekdrosoddsnak (5). A gesztdcios
kor szerinti megoszlds hasonlé ara-
nyokat mutat: a 28. hét el6tt sziile-
tett, legmagasabb rizikéju csoport
a betegek 10%-dt (n=65) tette ki (7.
dbra).

Az AKI felismerése,
incidencidja

A vizsgdlat egyik legfontosabb kér-
dése az AKI el6forduldsa és a klini-
kai felismerés hatékonysdga volt.
Az adatokat két csoportra osztot-
tuk: azokra, ahol a diagnézis szere-
pelt a zdréjelentésben (dokumen-
talt AKl), és azokra, ahol csak uto-
lag, a laboreredmények alapjdn
azonositottuk a vesekdrosodast
(retrospektiv AKI). Osszesen 51 be-
tegnél (8,0%) igazolédott AKI; a di-
agndzis 45 esetben szerepelt a z&-
réjelentésben, 6 esetben utélag, a
szérumkreatinin-dinamika alapjdn
volt azonosithaté.

Az AKl nem egyenletesen oszlik
meg a betegpopuldciéban. Az ada-
tok részletes elemzése igazolta,
hogy az alacsony sziletési sily és a
koraszulottség dramai mértékben
noveli a kockdzatot.

Adataink jél mutatjdk az AKl sztle-
tési sullyal, illetve gesztacids kor-
ral valé korreldciéjat: az 1000
gramm alatti koraszulottek 43%-a
(72-bél 31 16) szenvedett el AKI-t,
ami kozel hatszorosa a teljes popu-
ldcidra vetitett 8%-os dtlagnak!
Ugyanakkor fontos hangstlyozni,
hogy az AKI nem kizarélag a kora-
szulottek betegsége: a vesekdroso-
dast elszenvedettek 16%-a (8 f6)
2500 gramm feletti, érett vagy ko-
zel érett Gjszulott volt (2. abra).

AKI és mortalitds
osszefiiggése

A vizsgdlt id6szakban kezelt 638
beteg kozul 25 halt meg elldtdsa so-
rdn, ez 3,9%-os mortalitdsi ratdt je-
lent. Az AKI jelenléte dramaian
rontotta a tulélési esélyeket. Az 51
AKI-t elszenvedett beteg kozul 14
gyermek hunyt el, ami 27,5%-o0s
mortalitdsi rdtdt jelent ebben az al-
csoportban, ami a teljes populdcié
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haldlozdsanak tobb mint hétszerese. Bar az esetek
tobbségében az AKI nem 6nédllé haldlok volt, ha-
nem a tobbszervi elégtelenség (MODS) része, az
adatok megerdsitik a nemzetkozi tapasztalatokat,
miszerint az AKl a betegség stlyossdgdnak és a

rossz prognozisnak egyik legerGsebb markere (5).
AKI siilyossdga a tilélok kozott

Az AKI-t tdlélsk (n=37) korében elemeztik a vese-
kdrosodds stlyossagat a KDIGO stddiumok alap-
jdn. Bdr az esetek tobbsége (78%, n=29) KDIGO |
kategoéridba tartozott, amelyet gyakran ,csak” at-
meneti kreatinin-emelkedés jellemez, kilonos fi-
gyelmet érdemel, hogy a tilél6k kozel egyotodénél
(19%) a legsilyosabb stddiumud AKI zajlott le (3.
dbra). A vizsgdlt id6szakban egy betegnél volt
szlikség akut peritonealis dializisre, és egy tovdbbi
betegnél hemodializis indult réviddel a nefroldgiai
osztdlyra valé dthelyezést kovetSen. Ezek az ada-
tok jelzik, hogy bdr a dializisigény ritka, a silyos,
de konzervativ terdpidval menedzselt AKI viszony-
lag gyakori.

Riziko djsziilottek utankovetése

Megvizsgdltuk, hogy a 37 tiléls, igazolt AKI-n &t-
esett Ujszulottek kozil hdanyan keriltek nefroldgiai
gondozdsba a hazabocsdtdst kovetSen. A cikk
megirdsdnak idejéig a teljes betegszdambol 15 {6
kertlt nefrolégiai gondozdsunkba, illetve tovdbbi
egy f6 esetében tortént kozvetlen dtadds nefrold-
giai osztdlyunkra. A gondozdsba vett betegeknél a
beutal6 diagnézisok igen vidltozatosak voltak; ki-
zarolag a ,lezajlott AKI” ténye elvétve szerepelt
ondllé beutaldsi indokként, ezzel szemben tébb
esetben vese és hidgyutak kongenitdlis anomdlidi
(CAKUT), djszulottkori higyti fert6zés, pyelecta-
sia, nephrocalcinosis, neonatdlis hypertonia
képezte a vizsgdlat indikdcigjt.

A 37 AKI-n dtesett betegb&l mindéssze 6 {6 (16,2%)
jelent meg nefrolégiai szakrendelésen klinikan-
kon. Még riasztébb a kép, ha a silyossdgot nézzuk:
a KDIGO 3-as stadiumd AKI-t tdlélt 7 beteg kozil
csupdn 2 f6 kerult nefrolégiai gondozdsba. Ez azt
jelenti, hogy 5 olyan gyermek, aki stlyos vesekaro-
soddson esett 4t — potencidlisan jelent&s nephron-
vesztéssel és strukturdlis kdrosoddssal —, elt(int a
nefrolégiai elldtérendszer 1atékorébsl. Azok a be-
tegek, akiknél nem kertlt kérismézésre és doku-
mentdldsra az AKI ténye (,retrospektiv AKI"),
egydltaldn nem jutottak el gondozdsunkba.

Megbeszélés

Az AKl a neonatolégiai elldtds egyik fontos szovad-
ménye. Az dltalunk kapott 8%-os incidencia és az
extrém kis sulydak korében mért 43%-os gyakori-
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sdg jol korreldl a nemzetkdzi adatokkal. Az
AWAKEN vizsgdlatban a koraszilottek teljes
kohorszdban 29,9%-0s AKI incidenciat mértek, a
29. hét alattiakndl pedig kozel 48%-ot (5).
A 27,5%-os mortalitds az AKI csoportban szintén
0sszhangban van a szakirodalommal, amely kovet-
kezetesen magas haldlozdsi kockdzatot tdrsit a ve-
sefunkcié romldsdhoz. Ugyanakkor az AKI gyakran
nem o6ndllé haldlok, hanem a ,haldoklds jele”: a
keringés 6sszeomldsdnak és a szoveti hypoxidnak
a markere.
Adataink feldolgozdsa alapjan elmondhaté, hogy
az AKI jé ardnyban diagnézisra kertl osztdlyun-
kon, hiszen egy nagyszamu beteganyag attekinté-
sét kovetGen is mindossze pdr esetben tudtuk meg-
alkotni AKI retrospektiv diagnézisat.
Ugyanakkor, a tanulmdny legfontosabb és egyben
egaggasztébb megdllapitdsa az utdnkovetés elég -
telensége. Az, hogy a tilél6k 84%-a — beleértve su-
lyos AKI-n dtesetteket — nem kertl nefrolégushoz,
rendszerszintl problémdra utal. Ennek hdtterében
tobb tényez6 allhat:

1. Ahogy a bevezetSben emlitettiik, a hazai proto-
kollok (pl. a 2025-6s BM irdnyelv) nem adnak
egyértelmd algoritmust a nefrolégiai gondo-
zdsbavételre vonatkozdan.

. Egy extrém koraszllott utégondozdsa rendkivi-
li terhet ré a csalddra és az elldtérendszerre (pl.
fejlédésneuroldgiai utdnkovetés, pulmonols-
giai gondozds stb.). Ebben a strd programban a
,tinetmentes” vese ellenGrzése gyakran hattér-
be szorul.

. A diagnosztikus éberség centrumunkban magas
szintlnek bizonyult, hiszen az 6sszes AKI eset
88%-a id6ben felismerésre és dokumentdldsra
kertlt, ami [ényegesen jobb adat, mint amit sza-
mos tanulmdnyban leirtak, ahol az AKI esetek
akdr 60%-a is rejtve maradhat a zdréjelentések-
b6l (9). Ennek ellenére az esetek egy kis részé-
ben a betegek mdr azdltal elestek a nefrolégiai
utdnkovetés lehetGségétsl, hogy nem kerilt do-
kumentdldsra az AKI diagnézisa.

. Sajdt tapasztalatunk, hogy a nefrolégiai gondo-
zdsba vett Gjszulotteknél a beutalds indikdcidja
tobb esetben valamilyen ldthaté strukturdlis el-
térés volt (pl. egyoldali veseagenesia, pyelec-
tasia), mintsem a (,nem lathaté”) lezajlott AKI.

A gondozds hidnya azért kritikus, mert minél ké-
sGbbi életkorban kerul felismerésre a veseérintett-
ség ténye (pl. hypertonia, proteinuria), annal korla-
tozottabb a beavatkozds id§ablaka.

Javaslatok a hazai gyakorlat
fejlesztésére

A sajdt adatok és a nemzetkozi ajdnldsok szintézise
alapjdn az aldbbi [épéseket javasoljuk, hogy minél
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jobb ardnyban megtorténjen a riziké djszulottek 3.

szisztematikus nefrolégiai gondozdsba vétele.

1. Minden betegnél, ahol az AKI fenndlldsdanak kri-
tériumai teljestiltek, szerepelnie kell a zaréje-
lentésben az AKI diagnézisdnak és a stadiuma-
nak. A dokumentdciés fegyelem javitdsara segit-
séget nyljthatnak a jov6ben az automatizalt kli-
nikai dontéstdmogaté rendszerek (10).

2. Javasoljuk a Starr-féle konszenzusajanldsok ha-
zai adaptdldsat.

Intenziv egytttm(kodés a koraszilott intenziv
osztdlyokon dolgozé neonatolégusok, a gyer-
meknefrolégusok, valamint a koraszilott-uté-
gondozéban dolgozék kozott. A nefrolégusok-
nak aktivabb szerepet kell vdllalniuk a PIC-
eken, és szorosabbra kell flznitk a kapcsolatot
a koraszulott-utégondozo6 hdlézattal. Fontos,
hogy a korasziilott-utégondozékban is —ameny-
nyire lehetséges — vesecentrikus szemléletet sa-
jatitsanak el.

Summary

Challenges in the nephrological follow-up of low birth weight preterm infants and neonates with
acute kidney injury
Attila Balog; University of Szeged, Department of Pediatrics and Pediatric Health Center

Objective: To perform a retrospective analysis of the patient population at the Perinatal Intensive Care Unit of the
University of Szeged, focusing on the incidence and detection of acute kidney injury and the rate of subsequent
nephrological follow-up.

Patients and Methods: Retrospective data collection was conducted among neonates (n=638) treated at the PICU
between January 1, 2022, and December 31, 2024.

Results: The incidence of acute kidney injury was 7.9%, reaching 43% among neonates with a birth weight below 1000
grams. Acute kidney injury was associated with significantly higher mortality (27.5% vs. 3.9%). Only 16.2% of the
survivors of acute kidney injury (n=37) received specific follow-up.

Conclusions: Although the detection of neonatal AKl in the acute phase is adequate in our clinical practice, long-term
nephrological follow-up is insufficient.

KEYWORDS neonatology, acute kidney injury, chronic kidney disease, preterm follow-up, prevention, oligonephronia

Utravalé tudnivalé

= A neonatdlis akut vesekdrosodds (AKI) tilélGinél, még akkor is, ha a vesefunkcié a hazabocsataskor
laboratériumi szinten normalizdlédik, jelentdsen emelkedett a késébbi kronikus vesebetegség (CKD)
kockdzata. A ,gyégyult” kreatinin nem jelent gyogyult veseszovetet.

= Sajdt adataink azt mutatjdk, hogy a sdlyos AKI-t tdlélt djszulotteknek is csupdn toredéke (kb. 16%) ke-
ril szakirdnyu nefrolégiai gondozdsba. A strukturadlis eltérések (pl. pyelectasia) jobb eséllyel general-
nak beutalét, mint a funkciondlis kdrosodds ténye, ami veszélyes tévhiteken alapulé gyakorlat.

= A prevencio kulcsa a pontos dokumentdcié és a szisztematikus, rizikéalapu szGrés bevezetése a nem-
zetkozi ajanldsok (Starr, 2024) alapjdn. A koraszulottek és AKI-tilélSk vérnyomdsdnak és vizeletének

rendszeres ellendrzése elengedhetetlen a visszafordithatatlan vesekdrosodds felismeréséhez.
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Tesztkérdések

1. Melyik dllitdas IGAZ a neonatalis akut vesekdrosodds (AKI) 2. A Starr és munkatdrsai dltal 2024-ben publikdlt konszen-
és a krénikus vesebetegség (CKD) kapcsolatarél? zusajanlds alapjan mely betegcsoportok igényelnek kiemelt,
a) Ha a szérumkreatinin-szint a hazabocsdtaskor a normdl tar- rendszeres nefroldgiai kovetést (tin. magas rizikéju csoport)?
tomdnyba tér vissza, a CKD kockdzata megegyezik az egész- a) Minden 37. hétre sziletett, sargasdg miatt kezelt Gjszulott.
séges populdcidéval. b) Azok az Ujszilottek, akiknek az édesanyja terhességi cukor-
b) A koraszilottek veséje 40 hetes kor utdn teljes regenerdcio- betegségben szenvedett.

ra képes, igy a nefronszam normalizalodik. c) A 34. gesztdcids hét el6tt szlletettek, az AKI-t elszenvedett
c) Akkoc és mtsai (2022) vizsgdlata szerint a neonatalis AKI-t kritikus allapott ujsztilottek, valamint a komplex velesziiletett
elszenvedett gyermekek mintegy 40%-andl iskoldskorban szivhibaval él6k.

hypertonia, microalbuminuria vagy hiperfiltrdcié jelei mutat- d) Kizdrélag az 1000 gramm alatti sziiletési silyd koraszulot-
hatok ki. tek.

d) A CKD kockédzata kizdrélag azokndl az djsztilotteknél emel- e) Minden olyan ujszulott, akit csdszdarmetszéssel segitettek vi-
kedett, akiknél dializis kezelésre volt sziikség. lagra.

e) A vesemedence-tdgulat (pyelectasia) prognosztikailag
rosszabb kimenetellel jar a vesefunkciéra nézve, mint a 3-as
stadiumu AKI.

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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lyesen kell vdlaszolni. Az els6 helyezett a 8 kreditponton feltl 100 000 Ft-os jutalomban részesul.
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umnak, nekik jdr a 8 kreditpont.
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Vesepotlo kezelések gyermekkorban — a peritonealis

dializis alapjai
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OSSZEFOGLALAS A peritonealis dializis egy gyermekek esetén sok elénnyel jdré vesepdtlé kezelés, mely sordn a
peritoneum, mint féligdteresztd hdrtya segit helyettesiteni a vese mikodését végdllapoti veseelégtelenségben. Ehhez
egy hastiregbe éré katéteren keresztiil (Tenkchoff-katéter) ozmotikusan rendkiviil aktiv oldatot t6ltiink a hastiregbe,
melynek cseréje térténhet kézzel a napkézbeni 6rakban vagy gépi segitséggel az éjszaka sordn. A peritoneum funkcidja
évek miltan csokkenhet, befolydsolva a kezelés hatékonysdgat. A peritonealis dializiskezelés legfontosabb sz6védmé-
nye a peritonitis, mely esetén a gyors, empirikus antibiotikumkezelés elengedhetetlen a katéter és a peritoneumfunkcio

megorzéséhez.

KuLcsszAvAk  kronikus veseelégtelenség, vesepotlo kezelés, peritonealis dializis, membranfunkcid, peritonitis

Roviditések:

AGE  glikdciés végtermék

APD  automata peritonealis dializis

CAPD folyamatos otthoni peritonealis dializis

CCPD az oldalt folyamatos keringetése peritonealis dializis-
ben

CKD  krénikus veseelégtelenség

GDP  glikéz lebomldsi termék

Gr Gram (-negativ vagy -pozitiv kérokozd)

HD  hemodializis

IPP intraperitonealis nyomds

NIPD éjszakai intermittdlé peritonealis dializis

PD peritonealis dializis

PET  peritonealis equilibrium teszt

Bevezetés

A végdllapotui veseelégtelenség egyre novekvé je-
lent§ségli vildgszerte, stlyos kardiovaszkuldris ko-
vetkezményekhez vezet és csokkenti a vdrhato
élettartamot. Becslések szerint kortlbeltul 2 millié
gyermek érintett vildgszerte a krénikus veseelégte-
lenség (CKD) 2-5. stadiumat tekintve, amely 6ssze-
hasonlithaté nagysdgrend a gyermekkori 1-es tipu-
st diabetes el6forduldsaval és tizszerese a cisztds
fibrosis el6forduldsanak (1). Ezdltal a CKD az
leggyakoribb nem fert6z& gyermekkori betegségek
kozé tartozik.

Annak ellenére, hogy a krénikus veseelégtelenség
rendkivil komplex betegségcsoport, szétdgazo
etiolégidval, a rd irdnyuld figyelem és kozegész-
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ségligyi fokusz messze a sziikséges alatt marad.
Mind a prevencios és korai diagnézist célzo atfogo
torekvések elmaradnak a felnétt elldtdsban és mds
gyermekgydgydszati kérképekben tapasztaltaktél.
A vesedtlltetés, mint vesepétlo kezelés tulélési ra-
tdja abszoldt felulmdlja a dializiskezelésen atesett
paciensek tulélését, azonban az alapbetegségek
széles skdldja és a tdrsbetegségek sokszin(sége,
valamint a betltethet§ szervek limitdcio kapcsdn
ez nem mindig elérhetd terdpids opcid (2).

Mind a peritonealis dializis (PD), mind a hemodia-
lizis (HD) alkalmas dthidalo- és hosszdtavi vese-
potlé  terdpiaként alkalmazva. A modalitdsok
0sszehasonlitdsdban ellentmondé eredmények
szllettek olyan kemény végpontok tekintetében,
mint a hosszdtavd mortalitds és morbiditds. Ezen
terdpids modok egy veseelégtelen gyermek egy-
mdst kovetd kiilonboz6 életszakaszaiban mds-mas
elényoket kindlhatnak, akdr egymads kiegészitése-
ként is jelen lehetnek. Hangstlyozottan tigyelntink
kell a terdpia egyénre szabott kialakitdsdra.

Gyermekgydgydszatban a peritonealis dializis sza-
mos életmingségjavité eldnnyel jdrhat, példaul
egészségligyi intézményen kivil is elvégezhetd,
igy hozzdjarulva a gyermekek mobilitdsdhoz, ko-
z6sségben valé részvételéhez, tanulmdanyainak
zbkkendmentesebb folytatdsdhoz. A PD kisebb su-
lyd gyermekekben is biztonsdgosan alkalmazhaté
(mely kilonosen relevdns ujszulottekben és cse-
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csemdkben) és kiméli a kanuldldsra alkalmas ere-
ket, a jov6ben felmeriil6 hemodializiskezelésekre
is gondolva. Mindezen el6nyok mellett hosszu ta-
von egészséggazdasdgtani szempontokbdl koltség-
hatékonyabb (3).

Jelen cikkiinkben 6sszefoglaljuk a peritonealis dia-
lizissel kapcsolatos elméleti alapokat és alapvetd
informdciokat, alamint a kezelési formdval kapcso-
latos djdonsdgokat és jovEbeni lehetGségeket.

Elméleti alapok

A hashdrtya, mint dializial6 membran

A peritoneumot tobb, mint 50 éve haszndljuk en-
dogén féligatereszt6 membrdnként hasi dializis-
ben, melynek célja a felhalmozddott viz, kismole-
kuldjd anyagok (pl. kreatinin) és kozepes moleku-
lak (pl. B2-macroglobulin) eltdvolitdsa végallapotd
veseelégtelenségben. A sz(iré mikodésre a hashdr-
tydval borftott hastiregben kertl sor. A hashdrtya
felilete 6sszemérhetd nagysdgrend( a testfelilet-
tel (4).

A peritoneum tdpanyagokkal ldtja és mechanikai-
lag tdmasztja a haslregi szerveket, felel a lokdlis
homeosztdzisért  gyulladdsos, fibrotikus  és
érijdonképzd&dést érints folyamatokban és felel a
hastri folyadék cserél6déséért. Emellett szémos
hastregi kérképben is szerepet jdtszik: adhézidi
keletkezhetnek posztoperativ és posztinfekcidzus
dllapotokban, valamint szerepet jdtszhat daganat-
attétek képzdsdésében (5).

Az anyagkicserélodés elve és a harom
porus modell

A klasszikus modell szerint a peritoneum kapilld-
rishdl6zata képezi a felliletet a vér és a dializdlé fo-
lyadék kozott az anyagkicserél6déshez, azonban
ez az elmélet megdgIni ldtszik és valdszinGsithetd,
hogy a mesothelialis réteg is jelentds szerepet jat-
szik a peritoneum szGréfunkciéjdban (6-7). A ki-
[6nb6z& méretd molekuldk kicserél6dése egy ma-
tematikai modellel (,hdrom pérus modell”) kerult
leirdsra, mely szerint hdrom kilonb6z6 tipusd pé-
ruson keresztil torténik a transzport:

1. az ultra kis-pérusokon (aquaporin-1 csatorna)
keresztil a viztranszport, az ultrafiltrdcié kb.
50%-a,

a kis pérusokon keresztul a kismolekuldk-,
nagy poérusokon keresztil makromolekuldk
transzportja (8-9).

A poérusok pontos molekuldris 6sszetétele nagyobb
részben mdig ismeretlen, de felmertl a paracellu-
ldris transzport szerepe (6-7).

A folyamat sordn a hastiregbe magas ozmotikus ak-
tivitdsd, hipertonids dializdlé oldatot juttatunk

2.
3.
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(glikéz-, icodextrin-oldat), a létrejott ozmotikus
gradiens pedig a vérb6l viz, Na, K, urea, kreatinin,
mds kismolekuldjd anyagok, valamint nagy-
molekuldjd anyagok (fehérjék) dramlasat idézi el
adializalé folyadékba. Az anyagkicserél&dés hata-
sdra az ozmotikus hajtéer6 disszipdlodik, az
ultrafiltracio lelassul és dializdlé folyadék cseréjé-
re lesz sziikség a szlréfunkcié fenntartdsahoz (10).

Peritonealis dializis gyakorlata

Katétertipus és behelyezés

Leggyakrabban dgynevezett Tenckhoff-katéter ke-
ril behelyezésre gyermekekben peritonealis diali-
zis végzése céljabdl.

Ez egy dupla-cuffal (azaz gallérral) rendelkezé PD
katéter, mely vagy lefelé, vagy laterdlis irdnyba né-
z§ kilépési ponttal (exit site) kertl behelyezésre,
csecsemdGkben lehet§ség szerint a pelenkavonal
folé, tavol barmilyen egyéb sztémdnyildstdl.

A behelyezés mdédja laparoszképos vagy nyflt tech-
nikdval torténhet a centrum lehet&ségeihez mér-
ten. A PD katéter beiltetést megel6z&en peri-
operativan parenterdlis antibiotikum adagolds ja-
vasolt (elsé vonalban cefazolin, de mindig figye-
lembe kell venni a helyi viszonyokat és a pdciens
multbéli mikrobiol6giai tenyésztéseit).

A katéter korai, 14 napon beltli haszndlata betilte-
tés utdn potencidlisan fert6zés és szivargds kockd-
zatdt hordozza magdban valamint felnétt vizsgdla-
tok is taldltak erre utalé eredményeket (11,12).

PET teszt és kiilonb6zé peritonealis
dializis modalitdasok

Peritonealis dializisben a kezelést meghatdrozo
paraméter a pdciensek membrdnfunkcidja, mely a
peritonealis equilibrium teszt (PET) sordn keril
meghatdrozdsra kezelés megkezdésekor. A teszt
klasszikus kivitelezése sordn a pdcienst megfelel
el6készités utdn 4 érdn keresztil fix 0sszetétel ol-
dattal dializdljuk. A 0., 120. és 240. percben min-
tdt veszink a pdciens szérumdbdl és dializis-
folyadékdbdl, melyekbdl meghatdrozzuk a glikéz,
kreatinin és urea koncentrdcidkat.

A 4 6rds dializis sordn mért értékeket egy standar-
dizdlt ekvilibraciés gorbéhez hasonlitjuk, mely
alapjdn a pdciens transzporter stdtuszokba sorol-
haté — gyors-, kozepes- és lassu transzporterek.
A transzporterstdtusz egyéni jellemzd, mely élet-
korilag és a dializiskezelés hosszdtél fuggsen is
véltozhat (13).

A transzporterstatusz, valamint a centrum lehets-
ségei hatdrozzdk meg a legidedlisabb PD modalitds
kivdlasztdsat, ahol az oldatok dsszetételén kivil az
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oldatcserék ideje, mennyisége és napszaki eloszla-
sa is az egyéni terdpids igényeknek megfelelSen
vdltozik.

Lehet8ség van manudlis folyadékcserére (CAPD),
vagy az oldat gyakoribb cseréjére automata beren-
dezés segitségével (APD). Gyors transzporter-
statuszu egyéneknél a glikéz-oldat gyakori cseréje
idedlisabb ultrafiltdciét tesz lehetévé, mivel az oz-
motikus anyag koncentrdcidjanak gyors csokkené-
se ellen hatunk.

CAPD esetén a beteg sajat maga (kisgyermekek
esetében a szul6k) a nap folyamadn kb. 3-4x cseréli
a dializal6 oldatot, éjszakdra egy adagot bent
hagyva a hastiregben.

Az APD-nek tobb médja ismert. CCPD-ben a dia-
lizd16 oldat éjszakai cseréje automatizdlt, az utol-
s6 csere sordn bejuttatott folyadék a nap folyaman
a hastregben maradhat a gyermek transzporter-
statuszatdl fuggben. NIPD sordn a folyadékcserék
szintén éjjel torténnek, azonban itt nappal nem
marad folyadék a peritonealis térben (dn. szdraz
nappal). Ezen opcidkat abban az esetben hasznal-
juk, ha a betegnek van megmaradt vesefunkciéja
(14).

A peritonealis dializist kezdhetjik el§szor kis d6zi-
sokkal, azt a vesefunkcié romldsdval fokozatosan
novelve (inkrementdlis/fokozatos PD). A katéter
behelyezése utdni kb. 2 hetes gydgyuldsi idGben
mdr lehet8ség van a dializis elkezdésére kisebb fo-
lyadéktérfogatokkal, hdton fekvd poziciéban (str-
gbs kezdetl PD), azonban ahogy azt fent is emlitet-
tuk ez a fert6zés és a szivdrgds emelkedett kockd-
zatdval jdrhat.

Dializdlo oldatok tipusai

Egy idedlis, biokompatibilis PD oldat megfelel az
aldbbi kovetelményeknek: biztositja az optimdlis
anyagkicserél6dést, az minimdlis az ozmotikusan
aktiv anyag felszivéddsa, kérokozémentes, meg-
akaddlyozza az infekcidkat, sziikség esetén akar
tdpanyagot biztosit és a szervezet egésze szem-
pontjabdl biztonsdgos. Ezen feltételek egyetlen
dializdlé oldatban sem teljestilnek maradéktala-
nul. A dializdlé oldatok f6 komponensei az ozmoti-
kusan aktiv anyagok, a puffer és elektrolitok.

A legtobb jelenleg kereskedelmi forgalomban kap-
haté PD folyadék f6 alapvet6 ozmolitja a glikoz.
A glikézbdl (f6ként melegités hatdsdra) képz6ds
gluikoz degraddcids termékek (GDP) hatdsdra létre-
jove késdi glikacios végtermékek (AGE) a fehérjék
dtalakuldsdhoz, ezzel pdrhuzamosan pedig cito-
kinek (IL-6, IL-1b, TGFB) felszabaduldsdval gyulla-
ddsos, angiogenetikus folyamatok, valamint
a hdmsejtek epithelialis-mesenchymalis atalakuld-
sdn keresztul fibrézis meginduldsdhoz vezetnek.
Ezen felsorolt folyamatok hozzdjdrulnak a memb-

s e
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sériiléséhez, valamint hosszidtdvon a kezelés haté-
konysdgdnak csokkenéséhez (15).

A jelenleg elérhet6 oldatok kozott két nagy csopor-
tot kiilonboztetiink meg, az in. konvencionadlis ol-
datokat (magas GDP tartalmu oldatok), melyek ma-
gas glikoztartalmu, egy kamrds elrendezés( olda-
tok, valamint az oldatok egy udjabb csoportjdt, az
in. biokompatibilis oldatokat (alacsony GDP tar-
talmu oldatok), ahol a pufferek és az ozmotikusan
aktiv komponens egy tobb-kamrds, egymadstdl el-
szepardlt rendszerben taldlhaté az oldat melegité-
se alatt, mellyel a keletkez6 GDP-mennyiség jelen-
t&sen csokken.

A biokompatibilitds tovdbb novelhet§ az ozmoti-
kusan aktiv komponens ujabb fejlesztést cukor-
szarmazékokkal valé helyettesitésével. llyen pél-
ddul a hazdnkban gyermekek esetén még nem
haszndlt icodextrin, mely ultrafiltrdcios elégtelen-
ség esetén haszndlhaté, napi egy oldatcseréhez.
Valamint az aminosav alapu oldatok, melyek pozi-
tiv hatdssal lehetnek a beteg tdpldltsdgi statuszdra.
Emellett jelenleg is fejlesztés alatt dllnak dj tipusu
oldatok, az ozmotikusan aktiv anyagok dujabb
generdcidjdvalk (Stevia, glicerinek, tobbdgu
ppoliglicerinek, taurin). A biokompatibilitds nove-
lése érdekében felmerilt membrdnprotektiv szerek
(sulfodexid, heparin, Na-citrdt, karnozin, alanil-
glutamin, molekuldris hidrogén), illetve ozmo-
metabolitok (pl. L-karnitin, xilitol) haszndlata is.

Peritonealis dializis szovédményei

A peritonealis dializishez kapcsol6dé szovédmé-
nyek két nagy csoportja: a fert6zéses és nem ferts-
zéses komplikdciok.

A PD-vel kezelt pdciensek mortalitdsa 15%-ban
fert6zéses eredetli, 6%-dért a peritonitis felel. (16)
A leggyakoribb kérokozékat tdbldzatban tuntettik
fel (1. tabldzat).

Az ismétl6dé peritonitis epizédok az UF kapacitds
csOkkenését vonjdk maguk utdn, mely a HD-re valé
vdltds leggyakoribb oka. A PD-hez kapcsol6do fer-
t6zések, igy a peritonitis gyakorisdga is csokkent az
elmult évtizedekben.

Peritonitis fenndlldsa esetén az elkezdett AB tera-
pia mellett antifungdlis szereket is alkalmazunk,
hogy megel6zzik egy kovetkezd peritonitises epi-
z6d kialakuldsat.

A peritonitis diagndézisa 3 pilléren alapul, melyek:
1. a klinikai kép (pl. hasfdjds, zavaros effluens),

2. az effluensben a fehérvérsejtek szdma tobb,
mint 100/ul, melynek tobb mint a fele neutro-
phil granulocyta és

3. pozitiv effluens kultdra.

A prognézis szempontjabél nagyon fontos a korai
felismerés és kezelés zavaros effluens esetén.
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1. tabldzat: Leggyakoribb patogének petironitisben és megfeleld antibiotikus kezeléstik — készilt dr. Kolldr Krist6f kozremiikodé-

sével az elérhet§ irdnyelvek alapjdn (21)

El6forduldsi
gyakorisag (%)

11,7

Patogén

Staphylococcus epidermidis (Gr+)

Staphylococcus aureus (Gr+) 7,1
Mas Gr+ 21,1
E. coli (Gr-) 6,2
Klebsiella pneumoniae 2,9
Pseudomonas aeruginosa 2,6
Mas Gr- 9,1
Polimikrobds 1,9
Gomba 1,9
Mycobacterium 0,3
Negativ kultdra 35,1

Kezelése a kérokozo tenyésztése el6tt empiriku-
san, intraperitonealis szélesspektrumid antibioti-
kum-terdpidval kezddédik. Tapasztalat hidnydban
intravénds adminisztrdcio is lehetséges, mihama-
rabbi kezdéssel. A rezisztenciaviszonyok megis-
merése utdn célzott antibiotikumterdpidt inditunk,
melynek eredményességét a dializis effluens
elemzésével rendszeresen ellendrizzik.

Klinikai tinetek értékelése

Exite-side és katéter-tunnel vizsgalata
PD folyadék gydijtése - sejtszam,
sejttipusok vizsgalata,

Gram-festés és mikrobiolégiai tenyésztés

o

IP antibiotikum azonnali kezdése

Min. 6 6ras benntartasi idé

Empirikus Gram-poz. és Gram-neg. spektrumot
lefedé AB (anamnézis és centerspecifikus kezelés)

—

Gram-neg.: 3. gen.

Cephalosporin / aminoglikozid

1

ADJUVANS TERAPIA MEGFONTOLASA

Fajdalomcsillapitas, IP heparin, antifungalis profilaxis.
Edikacio és IP beadas technikajanak felmérése.
Kovetés.

1. dbra: A peritonitis elsédleges kezelése — a 2016-0s ISPD

peritonitis irdnyelvek alapjdn elkészitve (22)

148

Els6vonalbeli antibiotikum

1. gen cephalosporin./vancomycin
1. gen ceph./vanco

1. gen ceph./vanco

3/4 gen ceph./ciprofloxacin

3/4 gen ceph./ciproflox.

3/4 gen ceph.+ aminoglikozid

Gr+ és — spektrumtdl fliggGen
élesztd: fluconazol, voriconazol, penészgomba, Asp: voric
INH, rifampicin, PZA, ...

javuldstdl fugg (van: gentamycin helyett cefazolin)

Silyos esetben, refrakter és visszatéré perito-

nitisek, exit-site- és mélyre terjed6 tunnel-infek-

ciok esetében a dializis-katéter cseréjére kerl sor.

A dializis sordn az exit-site és a tunnel fert6z&désé-

re is sor kertilhet, ennek valdszintségét a kor, a fo-

lyadékcsere médja, a katéter tipusa, a S. aureus na-
zdlis hordozdsa, valamint a profilaktikus antibioti-
kum terdpia is befolydsolja (17). Amennyiben

a mély mandzsettdt nem éri el a fert6zés, a katéter

megmenthets lehet. Annak érintettsége esetén egy

Gj katéter tunnelizdcidjdra van sziikség (18).

A dializis katéter nem fert6zéses szovédményei ko-

zé tartozik a

1. PD - folyadék szivdrgdsa, melynek hétterében

leggyakrabban a dializis tdl korai kezdése,
tunnel infekcié, perikanal fistula all. Sidlyos
esetben pleuroperitonealis fistula is |étrejohet.

2. Fajdalom, mely o0sszefligghet a PD-folyadék
pH- értékével, a glikéz hipertonicitdssal, has-
fal-fesztléssel, nem megfelels folyadék hémér-
séklettel.

. Elfolydsi zavar, mely lehet egyirdnyd, ami dlta-
ldban a kifolyds akaddlyozottsdgdval jar, példa-
ul obstipdcio, hélyag disztenzié esetén; illetve
lehet kétirdnyd a katéter megcsavaroddsa ese-
tén.

Az idedlis intraperitionealis nyomds PD-ben 10-16

mm. 18 Hgmm folé névekedése mechanikai komp-

likdciokat, diszkomfortot, megnévekedett morbidi-

tdst és mortalitdst eredményez. Csokkenti az
ultrafiltraciot és az oldott anyagok clearance-ét.

Az intraperitonealis nyomds mérése ajanlott klini-

kai gyakorlat és a gyermek szdmdra megfelel§, az

egyénreszabott dézis kialakitdsdban is szerepet

jatszhat (19).

Non-infektiv szév6édményként a peritonealisan

dializdlt betegekben fenndllhat perzisztdlé hypo-
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kalaemia, mely magasabb mortalitdsi és peritonitis
rizikéval jar, mely kdliumpétlas szikségességét
vonja maga utdn.

Az encapsuldlé peritonealis sclerosis a PD életet
veszélyeztet§ szov6dménye, mely a hasi zsigerek
erds 6sszenovéseivel és a kezelés akut elégtelensé-
gével. Kialakuldsdaban kiemelt rizikét jelent a PD
hossza, valamint a konvenciondlis PD oldatok
haszndlata. Akut intenziv osztdlyos és sebészeti
elldtdst tehet sziikségessé (20).

Hétkoznapi kérdések peritonealisan
dializdlt gyermekpdciensek esetén

Mikor és mit sportolhat a gyermek a katéter behe-
lyezés utdn?

A katéter behelyezés utdn a sétdlds megkezdése
mihamarabb javasolt, azonban a megndévekedett

Summary

hastri  nyomdssal (increased intraperitoneal
pressure, IPP) jaro tevékenységek (stlyemelés, fe-
ltilések) 2-3 hétig (azonnal megkezdett dializélas
esetén 4-6 hétig) kertilend6k. Sportolni j61 szell6z6
ruhdban érdemes, az izzadds minimalizdldsdra.
Amennyiben az exit-site nedves lesz, annak

mihamarabbi tisztitdsa javasolt.

Szabad-e tsznia a gyermeknek?

Uszni tiszta vizben szabad, azonban az Gszds/fiir-
dés utdn az exit-site megfeleld tisztitasdra és szari-
tdsdra van szlkség.

Hogyan étkezzen a gyermek?

Altaldban fehérjedis és kdliumban gazdag étrend
javasolt, limitdlt foszfat ndtrium és folyadékbevitel
mellett. A tdpldlkozds optimalizdldsdahoz azonban
minden esetben dietetikussal valé konzultdcio
javasolt.

Renal replacement therapies in childhood - the basic principles of peritoneal dialysis
Lévai E; Pediatric Nephrology and Dialysis Department, Semmelweis University

Peritoneal dialysis is a renal replacement therapy with many advantages for children, in which the peritoneum, as a
semi-permeable membrane, helps to replace kidney function in end-stage renal failure. To do this, an osmotically
highly active solution is filled into the abdominal cavity through a catheter (Tenkchoff catheter) reaching the
abdominal cavity, which can be replaced manually during the day or with the help of a machine during the night. The
function of the peritoneum may decline over the years, affecting the effectiveness of treatment. The most important
complication of peritoneal dialysis treatment is peritonitis, in which case rapid, empirical antibiotic treatment is

essential to preserve catheter and peritoneal function.

KEYWORDS chronic kidney disease, renal replacement therapy, peritoneal dialysis, membrane function, peritonitis

Utravalé tudnivalé

= A peritonealis dializis szdmos el6nnyel rendelkezik gyermekkorban a hemodializissel szemben, pél-
daul kisebb silyud gyermekekben is biztonsdgosan alkalmazhaté, kompatibilis az iskola-, 6vodaldto-
gatdssal, kiméli a kantldldsra alkalmas ereket a jovére és egészséggazdasdgtanilag is hatékony.

= Leggyakoribb szovédménye a peritonitis.

= Peritonitis esetén ldzat, hasi fdjdalmat és zavarossd vdlo kifolyé dializdl6 oldatot ldthatunk.

= Peritonitis gyanuija esetén minél hamarabbi intraperitonealis antibiotikumkezelést javaslunk a Gram-
pozitiv és Gram-negativ spektrum, valamint a beteg kértorténetének figyelembevételével. Az idedlis
intraperitonealis antibiotikumadminisztrdciét helyettesitve, sziikség esetén intravénds AB adads is

lehetséges.
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2. Mivel nem jarhat a visszatéré peritonitis?
a) katétereltavolitds sziikségessége

b) peritoneumfunkcié romldsa
c)
d)

novekvé mennyiségli rezidudlis vizelet
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Diagnosztikus lehet6ségek gyermekkor: kronikus
vesebetegséghez tarsuld csont- és asvanyi

anyagcscrezavar esetén

Jurdi Didna dr.
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OSSZEFOGLALAS A KDIGO (Kidney Disease Improving Global Outcomes) definiciéja szerint a krénikus vesebetegség-
hez tdrsulé csont- és dsvdnyianyagcserezavar biokémiai eltérések, csontokat érint6 rendellenességek, valamint
extraskeletalis kalcifikdcio tridszdval jellemezheté korkép. A kronikus vesebetegség gyermekkorban jelentds zavart
okozhat a csont feléptilésében, illetve dtéplilésében, mely a névekvé vdzrendszerben még hangsilyosabb eltérések-
hez, mint alacsonynévéshez, csontfdjdalomhoz, csontdeformitdsokhoz, csonttérésekhez és ectopids kalcifikdaciohoz
vezethet. A kérkép diagnosztikdja kiemelt jelent6séggel bir a személyre szabott terdpia megvdlasztasaban, ezért jelen
Osszefoglalo célja, hogy megismertessiik a krénikus vesebeteg gyermekekre ajdnlott diagnosztikus lehet6ségeket a leg-

djabb szakirodalmi ajdnldsok alapjdn.

KuLcsszavAk  krénikus vesebetegség, csontbetegség, csontatéplilés, biomarkerek

Bevezetés

A gyermekkori krénikus vesebetegséghez tdrsulé
csont- és dsvdnyianyagcsere-zavar diagnosztikdja
gyakran kihivdst jelent a gyakorlott nefrolégusok
szdmdra is, ugyanis kevés bizonyitékokon alapulé
klinikai vizsgdlat &Il rendelkezéstinkre a témdban,
ezdltal az irdnyelvek megalkotdsa is gyakran ne-
hézségekbe itkozik. Jelenleg nemzetkozileg elfo-
gadott a KDIGO (Kidney Disease — Improving
Global Outcomes) 2017-ben megjelent legidjabb
irdnyelve, mely nem kifejezetten gyermekkori kro-
nikus vesebetegségre fékuszdl, de tobb pontjdban
megfogalmaz gyermekkori ajdnldsokat a kérkép el-
ldtdsdra vonatkozdlag. A KDIGO irdnyelven tdl ki-
emelendd az Eurépai Gyermeknefrolégiai Tarsasdg
(ESPN) és az Eurépai Vesetdrsasdg Dializis és
Transzplantdciés munkacsoportjdnak (ERA-EDTA)
2021-ben megjelent kozleménye, mely hidnypétlé
klinikai gyakorlati szempontokat fogalmazott meg
a gyermekkori krénikus vesebetegséghez tdrsuld
csont-és dsvdnyi anyagcserezavar diagnosztikus
lehet&ségeit illetGen. Jelen irodalmi dttekintésben
ismertetem ezen kozlemények f&bb ajdnldsait,
gyakorlati szempontjait, illetve az ajanldsokon tdl
a jelenleg még kutatdsi stddiumban 4116, de a jové-
ben nagy valészinGséggel rutinszerGen alkalmaz-
haté uj laboratériumi lehetGségeket, melyek ese-
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tenként pontosithatjdk,
diagnosztikdjat.

segithetik a koérkép

A csontbetegség klinikai értékelése

Gyermekkori kronikus vesebetegség esetén fel kell
mertljon benniink egy esetleges tdrsulé csont- és
dsvdnyianyagcserezavar lehet§sége, ezért minden
gyakorlé gyermekgydgydsz szdmdra javasolhatd,
hogy amennyiben kdrosodott vesemkodést gyer-
meket vizsgdl, torténjen gondos anamnézisfelvétel
és részletes fizikdlis vizsgdlat.

Az anamnézisfelvétel sordn kérdezziink rd a cson-
tok fdjdalmdra, jdrdsi nehezitettségre, csonttoré-
sekre, az alkalmazott gyégyszerekre és étrendre.
A fizikdlis vizsgdlat sordn mindig mérjik meg a
gyermek hosszdt vagy testmagassdgdt, vizsgdljuk
meg a gyermeket csontdeformitdsok irdnydban, és
figyeljuk meg a testtartdsdt (2). Ezen paraméterek
kovetési gyakorisdgdt elsGsorban a gyermek élet-
kora és veseelégtelenségének stddiuma hatdrozza
meg (1. tabldzat). El6rehaladott veseelégtelenség
(CKD 4-5 stddium: eGFR < 30 ml/min/1,73 m?), va-
lamint a csecsemd&korra és pubertdskorra tipusos
novekedési ugrdsok esetén strtibb, akdr havonkén-
ti klinikai djraértékelés javasolt (2).
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1. tabldzat: Javasolt klinikai vizsgdlati gyakorisdg (hénapok-
ban) a krénikus veseelégtelenség stadiumanak és a gyermek
életkordnak flggvényében (Késziilt: 2. hivatkozds 1. tdbldza-
ta alapjdn)

Eletkor CKD stadium
2 3 4 5/5D

0-1 év 1-3 0,5-2 0,5-2 0,5-1
13év 36 1-3 1-2 1-2

>3 év 3-6 3-6 1-3 1-3
Pubertds  3-6 1-3 1-3 1-3

idején
CKD: chronic kidney disease (krénikus vesebetegség),

CKD5D: krénikus vesebetegség 5. stadium — dializis

A csontbetegség laboratériumi
értékelése

Krénikus vesebetegség esetén a szérum kalcium,
foszfdt, alkalikus-foszfatdz, parathormon és D-vi-
tamin szint rendszeres ellenérzése javasolt. Gyer-
mekkori érintettség esetén a felnétt betegekhez ké-
pest kordbban, mdr enyhe vesekdrosodds, azaz
CKD 2 (eGFR<90 ml/min/1,73 m?) stddiumtdl java-
solt az emlitett biomarkerek ellenérzése (3). Fenti-
eken tdl, amennyiben lehetséges, az ionizalt kalci-
umszint mérése, és a szérum bikarbondtszint rend-
szeres ellen6rzése és normadl tartomdnyban tartdsa
is kulcsfontossdgi a gyermekek elldtdsa sordn (2.
tabldzat). A kovetés gyakorisdgdt a klinikumhoz
hasonléan a CKD stlyossdgi foka hatdrozza meg
(2). A szérum Kkalcium, foszfit és alkalikus-
foszfatdz-szintek értékelésekor mindig az életkor-

2. tablazat: Javasolt kovetési gyakorisdg (hénapokban)
a csont- és dsvdnyi anyagcserezavar laboratériumi vizsgdla-
taira (Készult: 2. hivatkozds 2. tabldzata alapjdn)

L.abo.raté— CKD stadium

e 2 3 4 5/5D
Ca, P 6 6 3 1
ossz ALP 12 6 3 1-3
PTH 12 6 3 1-3
25(0OH)D* 12 6 3-12 3-12
bikarbondt 6 6 3 1

Ca: kalcium, P: foszfat, ALP: alkalikus foszfatdz, PTH: parat-
hormon, 25(OH)D: D-vitamin, CKD: chronic kidney disease
(krénikus vesebetegség), CKD5D: krénikus vesebetegség 5.
stadium — dializis

*ha D-vitamin pétlds sziikséges, 3 hoénap mdlva D-vita-
min-szint ellenérzése javasolt; ha a D-vitamin szintje norma-
lis, ismételt ellenérzés 6 hénap miilva javasolt; ha a D-vitamin
szintje alacsony, terdpia bevezetése és ismételt ellenérzés 3
hénap mdilva javasolt
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specifikus normalértékeket vegyiik figyelembe,
ugyanakkor a szérumparathormon-szint értékelé-
sekor a krénikus vesebetegség stadiuma legyen
irdnyadé (3. tabldzat). A parathormonszint tekinte-
tében, ahogyan a mellékelt tdbldzat is mutatja, a
kiilonb6z6 irdnyelvek nagy variabilitdst mutatnak
a végstadiumu veseelégtelenségben (CKD 5) ajan-
lott céltartomdnyra vonatkozélag. Sajat klinikai
gyakorlatunkban a KDIGO éltal javasolt céltarto-
manyt kovetjik, mely szerint a parathormon cél-
szintje CKD 5 stddiumban a nem vesebeteg gyer-
mekekre vonatkozé normadl tartomdny felsé hatar-
értékének 2-9-szeres értéke legyen (6). Tény, hogy
ez a céltartomdny igen tdg hatdrok ko6zott mozog,
de az eddig elvégzett klinikai vizsgdlatok alapjdn
ezeket a hatdrértéket hatdaroztak meg, melynek alsé
szintje alatt alacsony, felette pedig fokozott csont-
atépulési folyamat valészinGsithets. Természete-
sen a hatdrértéken belili értékek sem zarjak ki fen-
tiek lehet8ségét, de biztos diagndzis csak a
csontbiopszids minta szovettani vizsgdlatdval len-
ne feldllithat6. Az emelkedett parathormon szint
fokozhatja a csontképzést és a csontreszorpciot,
mely a csontmindség romldsdhoz vezethet, bele-
értve a corticalis mikroszerkezet romldsdt, a rend-
ellenes csontmineralizdciét, és a kristdlyszerkezet
vdltozdsdt. Ezzel ellentétben, a csokkent parat-
hormonszint, mely az aktiv D-vitamin szdrmazé-
kok tdlzott haszndlatdbdl adédik, adindmids, vagy
csokkent csontdtépiiléssel jaré csontbetegséghez
vezethet, amely tovdbb terjedhet és silyosbithatja
amikrorepedéseket (7). A fenti tiinetek megelGzése
céljabdl javasolt a rendszeres laboratériumi ellen-
Grzés, igy a betegek id6ben megfelel§ kezelést
kaphatnak, illetve az esetleges kezelési mellékha-
tdsok is id6ben felismerésre kertlhetnek.
Hangstlyozandé, hogy sosem egy 6ndllé laboraté-
riumi értéket gydgyitunk, hanem érdemes az emli-
tett biomarkerek szintjének valtozdsat kovetni, és
az 6sszes biomarker szintjét egylttesen figyelembe
venni a diagnosztika sordn (8), mely dltal j6 tdm-
pontot kaphatunk a csontbetegség tipusanak meg-
dllapitdséhoz, és ezdltal a személyre szabott terd-
pia megvdlasztdsdhoz is. A csontdtépilés és mine-
relizacié megitéléséhez, az emlitett biomarkerek
egylttes értékelésével kozelebb juthatunk ahhoz,
hogy normalis, csokkent, vagy fokozott csontat-
épuléssel zajlé folyamat zajlik a betegben (4. tdb-
lazat).

Bar jelenleg a klinikumban nem alkalmazhatéak
kells tapasztalat és referenciatartomdanyok hidnyd-
ban, de mindenképp emlitést érdemel, hogy szd-
mos UGj biomarker 4ll klinikai kutatds alatt, mint a
parathormon fragmentumok, a Klotho, a csont-spe-
cifikus alkalikus foszfatdz (BSAP), a tartardt-
rezisztens-savifoszfatdz izoenzim 5b alcsoportja
(TRAP-5b) (9) és még néhdny biomarker (5. tabla-
zat), melyek a jov6ben megkonnyithetik, illetve
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3. tabldzat: Eletkorspecifikus és CKD-stadiumfiiggs biomarkerek referenciatartomanyai (Késziilt 2. hivatkozas 4. tablazata alap-
jan, dtkonvertdlva a magyarorszagi gyakorlatban alkalmazott laboratériumi mértékegységekre)

Eletkorspecifikus értékek

Eletkor- és nemspecifikus

CKD-stadiumtdl fliggs értékek

értékek
Eletkor iCa (mmol/l) Ca (mmol/l) P (mmol/l)  Eletkor ALP (U/1) CKD PTH (pmol/l)  25(OH)D
stadium (nmol/l)
0-5 hénap 1,22-1,40 2,17-2,80 1,68-2,71 0-15 nap 90-273 CKKD 3 3,7-7,4 (4) >75
Normal
tartomdny
6-12 hémap 1,20-1,40 2,17-2,75 1,57-2,53 15-30 nap  134-518 CKD 4 7,4-11,7 (4) >75
1-5 év 1,22-1,31 2,34-2,71 1,45-2,09 1-<10év 156-369 CKD 5/5D  21,2-31,8 (4) >75
2-3x norm.
fels6 hatdrér-
ték
2-9x norm.
fels6 hatérér-
ték (6)
6-12 év 1,15-1,32  2,34-2,57 1,16-1,87 10—<13év  141-460
13-206v  1,21-1,30  2,20-2,55 0,47-1,45 13-<15év  Ldny:
62-280
Fid:
127-517
15-<17 év  Lany:
54-128
Fid: 89-365
17-<19 év  Lany: 48-95
Fid: 59-164

iCa: ionizdlt kalcium, Ca: kalcium, P: foszfat, ALP: alkalikus foszfatdz, CKD: chronic kidney disease (krénikus vesebetegség),
CKD5D: krénikus vesebetegség 5. stadium — dializis, PTH: parathormon, 25(OH)D: D-vitamin

4. tabldzat: Varhato vdltozasok a laboratériumi paraméterekben kiilonb6zd csontdtéplési tipusok esetén elérehaladott veseelég-
telen betegek csontbiopszids mintdinak szovettani értékelése alapjan (Késziilt 2. hivatkozas 3. tdbldzata alapjdn)

Fokozott csontdtéptilés

Marker  Rendellenes Normal Rendellenes
mineralizdcio mineralizdcio mineralizdcio

PTH ™M ™ ™

ALP? ™ 1 T, véltozé

Ca J, véltozé Normal — vdltozé |, véltozé

Normadl csontdtéptilés

Csokkent csontatéptilés

Normal Rendellenes Normal
mineralizdcio mineralizdcio mineralizdcio
Normadl — vdltozé T, véltozé 1, véltozé
Normdl — vdltozé viltozé J, véltozé
Normdl — véltozé |, véltozé T, véltozé

PTH: parathormon, ALP: alkalikus-foszfatdz, Ca: kalcium, T: emelkedett, {: csokkent
a: az ALP szintje emelkedett lehet rekombindns novekedési hormon kezelésben részesiil6 betegekben

pontosithatjdk a krénikus vesebetegséghez kothets
csont- és dsvdnyi anyagcserezavar diagnosztikdjat
és kezelését (9, 10). Mivel legtobbjiuk a vesén ke-
resztll valasztédik ki, igy veseelégtelenség esetén
madr egységesen emelkedett a szintjuk, ezért kell6
korultekintéssel értékelendsek, értékelésiik sordn
inkdbb a szintek vdltozdsa az irdnyadé. A BSAP,
TRAP5B és a PINP nem a vesén keresztil vdlasz-
tédnak ki, ezért a kutaték nagy reményeket fliznek
kés6bbi klinikai alkalmazdsukra vonatkozélag
(10). Hughes-Austin és munkatdrsai 39 csont-
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biopszidn is dtesett, kronikus vesebeteg felnétt
vizsgdlata sordn arra a kovetkeztetésre jutottak,
hogy az alacsonyabb FGF-23, a magasabb alfa-
Klotho és az alacsonyabb PTH-szint egyittesen
magas specificitdssal azonositja az alacsony csont-
dtépiiléssel jar6 csontbetegséget (9). Osszességé-
ben elmondhatd, hogy az uj biomarkerek fgérete-
sek, de tovdbbi klinikai vizsgdlatok sziikségesek,
kilonos tekintettel a gyermekekre, hiszen esetiik-
ben a referenciatartomdnyok az életkor fliggvényé-
ben is eltérhetnek.
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5. tdbldzat: Csontatépulési biomarkerek (Készilt 10. hivat-
kozds 1. tdbldzata alapjan)

Biomarker Renalis Hemodializis Osszefiiggés

clearance clearance a csontatépui-
[éssel”
Csontmetabolizmus
PTH Igen Igen (frag- Magas
mentumok)

FGF-23 Igen Nem Magas

a-Klotho Igen Nem Alacsony

Sclerostin Igen Nem Alacsony

Csontképzés

BSAP Nem Igen Magas

Osteocalcin  Igen Igen Magas

PTNP/PTCP  Nem Igen Magas

Csontreszorpcié

NTX/CTX Igen Nem ismert ~ Magas

TRAP5b Nem Nem Magas

a: a csontatépilési markerek emelkedett szintje Gsszefliggés-
be hozhaté a magas vagy alacsony csontatéptiléssel

PTH: parathormon, FGF-23: fibroblastnovekedési faktor-23,
BSAP: csontspecifikus alkalikus-foszfataz, P1NP: prokollagén
1-es tipus N-termindlis propeptid, P1CP: prokollagén 1-es ti-
pus C-termindlis propeptid, NTX: 1-es tipusi kollagan ke-
resztkotési N-telopeptidjei, CTX: B-C-termindlis telopeptid,
TRAPS5b: tartarat-rezisztens savi foszfataz 5b

A csontbetegség radiolégiai értékelése

Az eurépai gyermeknefrolégiai tdrsasdgok nem
ajanljdk a DXA, pQCT, magas felbontdsd pQCT,

MRI vagy ultrahang vizsgdlat rutinszerl végzését
kronikus  vesebeteg  gyermekek  esetében.
Amennyiben az eredmények befolydsoljdk a tera-
pids dontést, rontgen vizsgdlat végzése javasolt az
elény és kockdzat mérlegelése mellett (2). A csont-
betegségek esetén felmeril§ képalkoté vizsgdlatok
el6nyeit és hdtrdnyait illet6en utalok a 2021-ben
megjelent kozleményre foglaltakra (6. tabldzat).
Bar a konvenciondlis rontgen vizsgdlat szenzitivi-
tdsa alacsony, de a silyos osteoporosis vagy a sze-
kunder hyperparathyreosis késdi manifesztdciéi
ezzel a képalkoté eljdrdssal is felismerhet6k. Ront-
genvizsgdlat végezhets csontfdjdalmak, atrauma-
tikus torések gyanuja vagy specifikus csontérintett-
séggel jaré genetikai betegségek esetén, tovdbba
a csontkor meghatdrozdsdban és az extraskeletalis
kalcifikdcio vizualizdldsdban is hasznos eljards le-
het (2). A KDIGO felnétt veseelégtelen betegek
esetében javasolja DXA vizsgdlat végzését,
amennyiben csontfdjdalomrél és/vagy csonttorés-
rél szamolnak be, és az eredmények befolydsoljdk
a terdpids dontést. Bar a DXA egy kivdlo eljdrds a
csontslrlség szamszerlsitésére, ezdltal a csontto-
rési kockdzat elGrejelzésére, de egyelGre kevés a
klinikai bizonyitékokon alapulé, gyermek popula-
ciéra vonatkoz6 adat. Denburg és munkatdrsai kli-
nikai vizsgdlattal igazoltdk, hogy a periférids kvan-
titativ computertomografids vizsgdlattal (pQCT) ki-
mutatott alacsonyabb corticalis csontsGrilség
Z-score elGrejelzi a jovébeli csonttoréseket CKD
2-5D stadiumd gyermekek esetén (11). EgyelGre ez
az egyedili ismert vizsgdlat, mely igazolta egy
szenzitivebb képalkoté eljdrds helyét a gyermek-
gyogydszati klinikai gyakorlatban, de kell& tapasz-
talat hidnydban egyelGre nem javasoljdk rutinszerd
végzését.

6. tdbldzat: Csontot célzo képalkoté eljardsok el6nyei és hdtrdnyai gyermekkori CKD esetén (Késziilt 2. hivatkozds 5. tdbldzata

alapjan)
El6nyok Hdtranyok

RTG u széleskorden elérhetd m alacsony szenzitivitds

DXA i terlleti csontsGriség u 2D képek
u testosszetétel u csontstrdség alulbecslése csokkent
m vizsgalsfuggetlen novekedést gyermeknél

QCT, pQCT, HR-pQCT

MR m csont-mikroszerkezet
B izom-csont egység
UH m széleskorden elérhets

oo o

volumetrikus csonts(ir(iség
csont-mikroszerkezet
csont-biomechanika

gyermek CKD-adatok

nem értékeli a csont geometridjdt és
mikroszerkezetét

hidnyos referenciaadatok

hidnyos referenciaadatok

u hidnyos referenciaadatok

RTG: rontgen, DXA: kettSs energidju rontgensugdr abszorpciometria, QCT: kvantitativ computertomogrdfia, pQCT: periférids
kvantitativ computertomogréfia , HR-pQCT: nagy felbontdsu periférids mennyiségi kvantitatfv computertomografia, MR: magneses

rezonancia, UH: ultrahang
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A csontbetegség szovettani értékelése

Az eurépai gyermeknefrolégiai tdrsasdgok ajdnldsa
szerint csontbiopszia végzése megfontolandd kro-
nikus vesebeteg gyermekek esetében, amennyiben
a klinikai és a biokémiai eredmények nem magya-
rdzzdk a hattérben &ll6 csontbetegséget, mint pél-
ddul, ha a kezelés optimalizdldsdnak ellenére a
gyermeknek stlyos csontdeformitdsa vagy csont-
fdjdalma, alacsony energidju torése, perzisztdld
hypercalcaemidja vagy hypophosphataemidja van
(2). Kiemelendd, hogy amennyiben csontbiopszidt
végzlink, a szovettani minta analizise lehet§ség
szerint olyan centrumban torténjen, ahol van kell§
tapasztalat gyermek csontbiopszids mintdk
értékelésében (2).

Megbeszélés

Az ESPN és ERA-EDTA tdrsasdgok 2021-ben meg-
fogalmazott gyakorlati szempontjai az eddig ismert
klinikai eredmények és klinikai gyakorlat alapjdn
irédtak, ugyanakkor szdmos olyan kérdést vetettek
fel, melyek a jov6beli kutatdsok tdrgydt kell, hogy
képezzék, a bizonyitékokon alapulé ajdnldsok
biztositdasa céljabol:

Summary

. Fontos

. Meg kell hatdrozni a krénikus vesebeteg és

dializalt gyermekek csonttorési
prevalencidjat és rizikéfaktorait.

rizikéjanak

. Nagy kohorszid, CKD3-5D stadiumi gyermek

populdciéban sziikséges meghatdrozni (szévet-
tani, képalkoté és biomarker vizsgdlatokkal) az
ajanlott kalciumbevitelt és a legjobb parat-
hormon céltartomdnyt, mely normadlis csontdt-
épulést és mineralizdciét biztosit, de nem fo-
kozza a vascularis kalcifikdciot.

lenne felmérni, hogy a corticalis
csontbiopszids mintdk értékelésének milyen je-
lent&sége van a csonttorési kockdzat elSrejelzé-
sében.

. Erdemes lenne meghatdrozni a DXA szenzitivi-

tdsdt és specificitdsdt a csonttorési kockazat el6-
rejelzéséhez CKD3-5D gyermekekben.

. Hasznos lenne validdlni DXA vizsgdlatok ese-

tén egy trabecularis csontpontszdmot, a trabe-
cularis szerkezet mérgszamaként.

. Fontos lenne validdlni az djonnan javasolt

biomarkereket a fehérje expresszids szintjeik
meghatdrozdsdval és ezeket egyidejlleg 6ssze-
vetni a csont hisztomorfometriai leletekkel.

Diagnostic tools of chronic kidney diasease associated mineral and bone disorder in children

Jurdi D; University of Szeged, Department of Pediatrics

According to the KDIGO (Kidney Disease Improving Global Outcomes) definition, chronic kidney disease-associated
bone and mineral disorders are characterized by a triad of biochemical abnormalities, bone abnormalities, and
extraskeletal calcification. Chronic kidney disease in childhood can cause significant disruption to bone formation and
remodeling, leading to even more pronounced abnormalities in the growing skeletal system, such as short stature, bone
pain, bone deformities, bone fractures, and ectopic calcification. The diagnosis of this condition is highly important in
selecting a personalized therapy, therefore the aim of this summary is to present the diagnostic options recommended
for children with chronic kidney disease based on the latest literature recommendations.

KEYWORDS chronic kidney disease, bone disease, bone turnover, biomarker

Utravalé tudnivalé

= A kréonikus vesebetegséghez tarsulé csont- és dsvanyi anyagcserezavar gyermekkorban mar enyhe ve-
sekdrosodds esetén is kialakulhat, ezért a betegek sztrése rendszeres id6kozonként mar CKD2 stddi-

umtél indokolt.

= A kérdllapot alacsonynovéssel, csontfdjdalommal, csontdeformitdssal, fokozott csonttorési rizikéval

és ectopids kalcifikdciéval jarhat.

= Laboratériumi biomarkerként a szérum kalcium, foszfat, alkalikus-foszfatdz és parathormon egydttes
értékelése javasolt, az életkori normdl értékek figyelembevétele mellett.
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Tesztkérdések

1. Mely laboratériumi biomarkereket haszndljuk a klinikai
gyakorlatban csont-és dsvdnyi anyagcserezavar sziirése so-
ran?

a) szérumkalcium

b) szérumfoszfat

c) ALP

d) PTH

e) fentiek kozil mindegyiket egyuttesen

2. Amennyiben a terapias dontést befolyasolja, melyik képal-
koté vizsgdlat végzése javasolt kronikus vesebeteg gyermek
csontbetegségének vizsgalatakor?

a) rontgen

b) DXA
) CT

) MR

) ultrahang

[N g)
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Vértérfogat-monitorozas gyermek hemodializis kezelések

soran

Kaucsar Tamds dr.", Tory Kdlman dr.""?
' Miivese Osztdly, Gyermekgyégydszati Klinika, Bokay utcai Részleg, Semmelweis Egyetem,

Budapest
(Igazgaté: Szabd Attila dr.)

? M-SE Lendiilet Nephrogenetikai Kutatécsoport, Gyermekgyégyaszati Klinika, Békay utcai
Részleg, Semmelweis Egyetem, Budapest (Igazgaté: Szabd Attila dr.)

LEVELEZESI CIM:

Kaucsdr Tamds dr.

1083 Budapest, Békay Jdanos u. 53-54.
E-posta: kaucsar.tamas@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS Minden gyermekkori hemodializis kezelés egyedi megkézelitést igényel a megfelel6 mértékd folya-
dékelvonds, az ultrafiltracio bedllitdsahoz. Ezt segitheti a vértérfogat-monitorozds, amely a hemokoncentrdcié néveke-
désébdl kovetkeztet az intravascularis térfogat csokkenésére. A 2021-2025 kézotti id6szakban 36 krénikus veseelégte-
len gyermek 6sszesen tobb mint 5000 intermittdlé hemodializis kezelését lattuk el Klinikdnkon. A kezelt gyermekek ve-
seelégtelenségének hadtterében glomerulopathidk 54%-ban, a vesék és higyutak fejlédési rendellenességei 23 %-ban,
ciliopathidak 14%-ban, mig metabolikus nephropathidak 9%-ban dlltak. A kezelt gyermekek medidn életkora az utobbi
két évben hat év volt, teststlyuk pedig medidn 17 kg. A 2022 nyara dta alkalmazott vértérfogat-monitorozds hatdsdra
szignifikdns csékkenést sikeriilt elérni a hemodializis-hypotensiok el6forduldsdaban. A vértérfogat-monitorozdssal biz-

tonsdgosan lehet az ultrafiltrdcié mértékét bedllitani.

KuLcsszAVAK  vértérfogat-monitorozads, tel6dési index, ultrafiltrdcio, hemodializis, kronikus-veseelégtelenség

Bevezetés

A gyermekkori hemodializis kezelésnek tobb saja-
tossdga is van, amely kozul kiemelhet§ a vdltoza-
tos etiolégiai hatter, illetve a betegek antropo-
metriai tulajdonsdgai.

A gyermekkori kréonikus veseelégtelenség hdrom
leggyakoribb oka a vese és a higyutak veleszile-
tett rendellenességei (congenital anomalies of
kidneys and urinary tract, CAKUT) (35-49%),
a glomerularis betegségek (28-35%) és a cystds ve-
sebetegségek (14-19%). A krénikus vesebeteg
gyermekek 10-20%-dnak van vesepotlé kezelést
igénylS vesebetegsége (ESRD). Ezen gyermekek je-
lent8s része hemodializis kezelésben részesil.
Egy mdsik fontos sajdtossdga a gyermek hemodiali-
zisnek a betegek vdltozatos antropometriai adott-
sdga, ami minden hemodializis kezelést egyedivé
tesz.

A gyermekek folyadékbevitel-korlatozdsa tobb
szempontbdl is nagyobb kihfvds jelent, mint a fel-
nétteké. Részben az egytittmkodés nehézsége mi-
att, de részben azért is, mert a gyarapoddsukhoz el-
engedhetetlen kaldriabevitel gyakran igényel na-
gyobb mennyiségl folyadékfogyasztdast. A folya-
déktobblet eltdvolitdsdhoz viszont maximum
10-12 ml/ttkg/6ra (testsily kb 4-5% egy kezelés so-
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ran) ultrafiltrdcids rdta javasolt a hypotensio és a
szervek hypoperfusiéjdnak elkeritilése végett. Tobb
moédszer is |étezik a folyadéktobblet felmérésre:
bioimpediancia, vena cava inferior-, tudg- és sziv-
ultrahang, illetve vértérfogat monitorozds. A bio-
impediancidn alapulé testosszetétel-analizis meg
tudja ugyan becstlni a folyadéktobblet mennyisé-
gét, mégis kis teststilyok esetén pontatlan lehet. Az
dgy mellett alkalmazhaté ultrahang (POCUS) méd-
szerek inkdbb az intenziv elldtds sordn érhet6ek el.
A vértérfogat-monitorozds viszont a gyermek-
dializishez gyakran haszndlt Fresenius 5008
Cordiax késziléken elérheté mddszer.

Betegek és modszer

A 2021-2025 kozotti id6szakban Klinikdnkon
hemodializissel kezelt végstadiumu kronikus vese-
beteg gyermekek adatait tekintettik at.

A vértérfogat-monitorozds (blood volume monitor-
ing, BVM) azon az elven alapul, hogy mivel a vo-
rosvérsejt-térfogat a dializis sordn kozel dllando
marad, a hematokrit vdltozdsai forditottan ardnyo-
sak az intravascularis térfogat véltozasaival. Igy
a hematokrit, a szérumhemoglobin és az 06ssz-
fehérje koncentrdcidjdnak vizsgdlatdval kovetni



GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 2. SZAM

betegek szama

A A A
O N A O OO N M O ©
1 1 1 1 1 1 1 1 1 1

2021

2022 2023

I Betegek szama

- 1600
" 1400
- (]
1200 £
\©
- b
1000
- 9
800 o
i )
| 600 <
. 400
- 200
-0
2024 2025
Kezelések szama

1. dbra: A Semmelweis Egyetem Gyermekklinikdjanak Békay utcai részlegén 2021-2025 k6zott hemodializissel kezelt krénikus vese-

beteg gyermekek, illetve az évente alkalmazott kezelések szama

lehet a vérmennyiség szdzalékos vdltozdsat a teljes
hemodializis kezelés alatt. A folyadékelvonds ha-
tdsdra a dializis kezdetén jelent§s hemokoncent-
rdcié kovetkezik be, amit késébb, a szintén hyper-
volaemids interstitialis folyadéktérbsl az intra-
vascularis térbe torténé folyadékdramlds részben
kompenzdl. A kis testtomeg miatt nehezen megbe-
cstlhetd optimdlis ultrafiltrdcié sebességét ezért
az interstitialis folyadék visszatel6dési ratdjahoz
lehet igazitani, igy még id6ben elkeriilve a hypo-
tensios szovédményeket. A hemokoncentrdciébdl
kovetkeztetett vértérfogat id6beni valtozdsdt muta-
té gorbe segitségével azonosithaték a folyadék-tul-
terhelt betegek, hiszen ndluk — megfelel§ onko-
tikus nyomds mellett — a gorbe nem csokken, vagy
ordanként csak 2%-nal kisebb mértékben. Ezeknél a
betegeknél az ultrafiltrdcio mértéke szov6dmény
nélkil novelhets. Paglialonga és munkatdrsai en-
nek még objektivebb mutatéjaként fejlesztették ki
az elsd 6ra alatti tel6dési indexet (refill index, RI),
amelyet a dializis kezelés els¢ ordjaban alkalma-
zott UF rdta (ml/kg/h) és az dltala elGidézett vértér-
fogat szdzalékos csokkenésének az ardnya ad meg.
A 2 feletti érték tdltoltott dllapotra utal és 6sszefug-
gésbe hozhaté gyakoribb szovédményes kezelé-
sekkel, magasabb antihipertenziv szer haszndlattal
és bal kamra hypertrophidval. A beteg folyadéktol-
tottségének megfelel§ ultrafiltrdcié alkalmazdsa
mellett a javasolt vértérfogat-csokkenés az els§
ordban legfeljebb 8%, majd ezt kovetSen 6ranként
3-4%-o0s. A tdl magas ultrafiltrdcié mellett a vértér-
fogat-csokkenés oranként 8%-ndl nagyobb. Tels-
dési vizsgdlat is végezhet§: ha a vértérfogat 10-15
perc minimdlis vagy ledllitott ultrafiltrdcié utdn
emelkedni kezd (legaldbb 0,5%-kal) az arra utal,
hogy eltdvolithaté folyadék maradt még a betegen.
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Eredmények

A2021-2025 kozotti idoszakban 36 krénikus vese-
elégtelen gyermek 0Osszesen tobb mint 5000
intermittdlé6 hemodializis kezelését végeztik el
Klinikdnkon (1. abra).

A kezelt gyermekek veseelégtelenségének etiol6-
giai megoszldsdt a 2. dbra mutatja. A legnagyobb
részik betegségéért (54%) glomerulopathidk vol-
tak felelgsek: nephrosis szindréma (36%), melynek
kétharmada genetikai eredet; ANCA-asszocidlt
vasculitis (11%), fele-fele aranyban MPO, illetve
PR3 pozitivitdssal; tovdbba 1-1 eset (3-3%) anti-
GBM betegség, illetve Alport szindréma. Mdsodik
leggyakoribb ok (23%) a vesék és hdgyutak fejl&dé-
sirendellenességei voltak (congenital anomalies of
kidneys and urinary tracts, CAKUT): vese hypo-
plasia/agenesia (11%), hdtsé urethrabillentyl és
hdgycsGatresia (9%), illetve 1 esetben vesicourete-

Metabolikus nephropathia
9%

Ciliopathia
14%

Glomerulopathia
54%

2. dbra: A Semmelweis Egyetem Gyermekklinikdjanak Békay
utcai részlegén 2021-2025 kozott hemodializissel kezelt kré-
nikus vesebeteg gyermekek etiolégidjdnak megoszldsateg gyer-
mekek, illetve az évente alkalmazott kezelések szama
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3. dbra: A Semmelweis Egyetem Gyermekklinikdjdnak Békay utcai részlegén 2021-2025 kozott hemodializissel kezelt krénikus vese-
beteg gyermekek életkora (A) és testsilya (B) éves lebontdsban (dtlagérték: medidn)

7% monitorozas p = 0,000571
6% - nélkul
5%
4% N
3% monitorozassal

-
2%
1%
0%

2021.05.01 - 2022.04.31 2022.09.01 - 2023.08.31.
n=70/1243 n=31/1122
(5,6%) (2,8%)

4. dbra: Intradialitikus hypotensio gyakorisdga vértérfogat-mo-
nitorozds mellett

ralis refluxhoz térsitott nephropathia (3%). A cilio-
pathidk 14%-ban voltak jelen, kizdrélag nephro-
nophthisis formdjdban. Metabolikus nephropathia
az esetek 9%-dt okozta. A CAKUT miatt érintett
gyermekek irodalmindl kisebb ardnya lehet a ki-
sebb elemszdm miatti torzitds kovetkezménye, de
felmeril a perinatalisan Magyarorszdgon elvégez-
het§ hasi ultrahang szerepe is, melynek segitségé-
vel a betegség korai stddiumban felismerhets, és
igy a megfelel6 gondozds mellett a progresszié las-
sithaté. Ennek aldtdmasztdsdra természetesen to-
vdbbi vizsgdlatok szikségesek.

Summary

A sokrétd etiolégia mellett a kezelt betegek életko-
ra (3A dbra) és testsilya (3B dbra) is nagy vdltoza-
tossdgot mutatott. Az elmilt 6t évben, a 2021-es
medidn 16 éves dtlagéletkor 2025-re hat évre csok-
kent, mellyel pdrhuzamosan a medidn testsdly 47
kg-rél 17 kg-ra csokkent.

Osztdlyunkon 2022 nyardn vezettik be a vértérfo-
gat-monitorozdst: nem engedjik a kezelések sordn
a vértérfogatot a kezdeti érték 86%-dnal kisebb ér-
tékre csokkenni. Ennek hatdsdra szignifikdns csok-
kenést sikertlt elérni a hemodializis-hypotensiék
elkertlésében akkor is, ha tdllépjuk a 12ml/kg/6ra
ultrafiltracids sebességet (4. dbra).

Megbeszélés, kovetkeztetése

A vértérfogat-monitorozdsnak az ultrafiltrdcié op-
timalizdldsdval, a szdraz tomeg hatékonyabb el-
érésén keresztiil nem csak a hemodializis alatti
komplikdciék korai felismerésében és megel6zésé-
ben van szerepe. Haszndlatdval jobb a vérnyo-
mds-szabdlyozds, melynek révén csokkenteni le-
het a vérnyomdscsokkentd gyégyszerek mennyisé-
gét is. Ugyanakkor a gyors vagy tidlzott intradiali-
tikus vérmennyiség-vdltozdsok kozvetlenul ¢ssze-
figgenek a rosszabb cardialis indexszel, még
hypotensio hidnydban is. A vértérfogat monitoro-
zds ezért a szubklinikai myocardialis diszfunkcié
és a cardiovascularis kockdzat megel&zésében is
segitséglinkre lehet.

Blood volume monitoring during pediatric hemodialysis treatments
Kaucsdr T; Dialysis Department, Pediatric Center, Semmelweis University

Summary Every pediatric hemodialysis treatment requires an individualized approach to properly adjust fluid removal
(ultrafiltration) settings. This can be aided by blood volume monitoring, which estimates the decrease in intravascular
volume based on the level of hemoconcentration. Between 2021 and 2025, we performed a total of more than 5,000
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intermittent hemodialysis sessions for 36 children with chronic kidney disease at our Clinic. Among the treated
children the underlying causes of chronic kidney disease were: glomerulopathies (54%), congenital anomalies of the
kidneys and urinary tracts (23%), ciliopathies (14%), and metabolic kidney disease (9%). The median age of the treated
children over the past two years was six years, with a median body weight of 17 kg. Since the summer of 2022, as a
consequence of introducing blood volume monitoring in our department, a significant reduction in the occurrence of
hemodialysis-related hypotension has been achieved. Blood volume monitoring allows for the safe adjustment of the
ultrafiltration rate.

KEYWORDS blood volume monitoring, refill index, ultrafiltration, hemodialysis, chronic kidney disease

Utravalé tudnivalé

= Tekintettel a gyermekkori kronikus vesebetegség vidltozatos etiolégidjdra és a gyermekek antro-
pometriai tulajdonsdgaira kozel minden hemodializis kezelés egyedi.

= A folyadéktobblet felbecstilésére a vértérfogat-monitorozds kézenfekvd és jél bevdlt médszer.

= Segitségével nemcsak a kezelés alatt, de hosszitdvon is csokkenteni lehet a hypotensiébol szarmazé
szovédmények el6fordulasat.
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Tesztkérdések
1. A gyermekkori krénikus veseelégtelenség leggyakoribb 2. A vértérfogat monitorozas
oka: a) hatékonyabb urearedukciés ratéhoz vezet

b) segitségével elkertilhetd a dializis diszekvilibrum szindré-

ma

c) alkalmazdsdval megel6zhetd a kezelés alatti hypotensids

szovédmény

d) a Na-koncentrdcié mérésén alapul

o CT
d) MR
e) ultrahang
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Beszamol6 a 2025. téli EAP ulésrol

Altorjai Péter dr.

Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Stirg6sségi Betegelldté Osztdly

E-posta: peter.altorjai@gmail.com

Az  Eurépai Gyermekgydgydszati  Akadémia
(European Academy of Paediatrics) évvégi, szokd-
sos téli Ulésére a kordbbi évtizedek hagyomdnyd-
val szakitva ezduttal nem Brisszelben, hanem a me-
sés cseh f@vdrosban, Pragdban kertlt sor 2025. de-
cember elején. A magyar delegdcié tagjaként Kén-
tor Irénnel, a HGYE elnokével, az EAP Alapelldté
Tandcs vezet§jével, a Semmelweis Gyermek-
gyoégydszati Klinikdrol Csizek Zsofidval, a FIGYEK
elnokével, valamint Erdi Jdlidval, aki az EAP fiatal
gyermekorvosi szekciéjanak (yEAP) titkdrdval
egyutt vettiink részt a megbeszélésen.
A bevezetésben beszdmolé6t kaphattunk a dubrov-
niki tavaszi Glés 6ta eltelt id6szak fontos esemé-
nyeir6l, igy a kulonféle EAP webindrokrél és a
szeptemberben Lipcsében els§ izben megrende-
zett EAP Leadership Academy rendezvényrdl
(https://eapaediatrics.eu/eap-leadership-academy
-2025-leipzig-germany-25-27-september-2025/).
Utébbi eseményen az aldbbi fékuszpontok: a
‘patient engagement’, azaz a betegek aktiv részvé-
telének erdsitése, a betegek érdekképviseletével
kapcsolatos tennivaldk, a kreativ gondolkodds
(‘thinking outside-of-the-box’) fontossdga és egy-
fajta specidlis tudatos figyelem (‘mindful setting’)
szerepeltek a jov6 gyermekgydgydszati vezetSinek
képzésén. Az oktéberben, Varséban megrendezett
6ndllé mesterkurzus mottéja a ‘Child health in a
changing world’, azaz a ‘Gyermekegészség egy dt-
alakulé vildgban’ volt. A kdvetkez6 tervezett mes-
terkurzus a ‘Beszéljink a gyermekek elldtdsarol!’
(‘Let’s talk about paediatric care’) szlogennel
indul, dprilis végén keril Grdzia févdrosdban,
Thilisiben megrendezésre, ide az absztraktok beér-
kezési hatdrideje februdr 15.
A kovetkez napirendi pontban az Akadémia belsd
mikodésével kapcsolatos vélemények, kritikdk,
észrevételek kaptak helyet. A résztvevgk dltal be-
kaldott tzenetekbdl egy széfelhg alapjdn készult
egy fontossdgi sorrend, melyen ugyandgy helyet
kapott az operativ tevékenységekkel kapcsolatos
fokozottabb dtldthatésdg, mint az egymds vélemé-
nye irdnti kozos tisztelet, megbecstilés még maga-
sabb szint{ igénye is.

A belsé kommunikdcié megujitdsa érdekében
Sian Copley-val, a yEAP helyettes elnokével k6zo-
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sen tettlink javaslatot, gy az eddigi egy k6zos EAP
WhatsApp csoport helyett egy in. Community Hub
kertlt 1étrehozdsra, azon belll tobb kisebb csoport
indult az egyes munkacsoportok munkdjét segiten-
dé.

Az Akadémia keretein belil egy ad hoc munkacso-
portban mdr jé néhdny éve létrehozdsra kertlt a
Paediatric Common Trunk elnevezés dokumen-
tum, melynek kialakitdsdba magam is részt vehet-
tem akkori alapelldtdsi tandcs elnokként. 2020-
ban, majd 2022-t6l a Peter Hoyer, német gyermek-
gyogydsz vezette munkacsoport folyamatos fej-
lesztése eredményeként sziiletett meg a Common
Trunk utédjaként, a legfrissebb irdnyelveket, elvd-
rdsokat is figyelembe vevd, jelentdsen dtdolgozott
vdltozat, a ‘Training Requirements for Core
Paediatric Training / European Standards of
Postgraduate Medical Specialist Training’. Uj
elemként kerllt megvitatdsra az EPA, azaz az
Entrustable Professional Activity-alapd megkozelf-
tés beemelése is.

Ezt kovetSen az dllandé testuletek — yEAP, alapel-
ldtds, mdsodlagos és harmadlagos elldtdsi szint — és
a stratégiai munkacsoportok beszdmolé6i kovetkez-
tek. A mindig friss otletekkel el6dllé fiatal gyer-
mekorvosi szekcio6 lendiletes eladdst tartott a mar
lefutott gyermekgydgydszati rezidensképzéssel
kapcsolatos kérdéiv eredményeirél. Sikeresen el-
fogaddsra kerllt a gyermekallergoldgiai és a sur-
gbsségi gyermekorvostan — utébbi kordbban sokat
vitatott — képzési elvdrdsokat tartalmazé dn. ETR
dokumentuma, folytatva ezzel az ilyen irdnyban
eurépai szinten is elismert és képzési szinten is
tdmogatott szubspecialitdsok sordt.

A mdr tavasszal Dubrovnikban az egyik legnépsze-
ribb téma a digitdlis gyermekegészségligy, az
infotechnolégiai vivmanyok sora, és kiillénosen az
Al térnyerése volt. A prdgai tlésszak sordn az
egyébként Hollandidban alapelldtéként dolgozé —
kordbban az EAP ritka betegségek munkacsoportjat
vezet§ — Liesbeth Siderius mellé kértek fel egy
munkacsoport (‘Digital Health Task Force’) létre-
hozdsdra, melyben a min6ségi adatkezelés, adat-
struktdrdk, és az ezen alapulé un. big-data alapd
kutatdsi lehetgségek mellé az Al, gyermekgydgy-
dszatban valé haszndlatdnak lehet&ségeit kezdjik
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el kozosen feltérképezni, ajdnldsokat megfogal-
mazni.

Az alapelldtdsi kutatdsi hal6zat (EAPRASnet) mun-
kdjarol Stefano del Torso tuddsitott minket. Az el-
mult munkdval teli id6szakban ¢sszesen 8 kiilon-
b6z§ tertileten jelent meg a munkacsoporttél allas-
foglalds, szakmai folydiratban publikdcid, illetve a
tagok szamos szakmai megbeszélésen vettek részt.
Kilon téma volt a European Health Data Space, az-
az az Europai Egészségiigyi Adattérrel kapcsolatos
fejlesztések kérdése is, ahol a globdlis szinten is
fejlesztett International Patient Summary klinikai
és a szigoribb értelemben vett egészségligyi elld-
tdson kivili in. domain-ekkel kapcsolatban is kap-
hattunk tdjékoztatdst Kantor IréntSl. Az EHDS
2027. marciusdra tervezett induldsdig és az azt ko-
vetd, 2035-ig tarté idGszakra tervezett szakmai és
szakmapolitikai teenddk listdja is felvetitésre ke-
rilt a beszdmolo kapcsan.

Az EAP, EU-s munkavdllaldsi alapelvekre épilé
gyermekgydgydszati vizsgarendszerével, a
European Board of Paediatrics / EAP EXAM-mel
kapcsolatos friss informdciék kovetkeztek ezutdn.
A 2025-re mdra 7. revizion atesett, a ‘core curricu-
lum’-on alapulé online vizsgarendszerben a jelent-
kez6k 76%-a tett eddig sikeres vizsgat, 3 EU tagdl-
lam pedig mdr fontoléra is vette beépitését a nem-
zeti tanrendjlkbe, a szakorvosi vizsga részeként.
Az EAP 2025. novemberében egylttm@kodési meg-
dllapodast irt alda a WHO eurépai szervével, mely-
nek részeként innen kezdve az Akadémia un.
‘non-state’ szerepl6ként a gyermekegészségligyet
érint6 minden kérdésben véleményformdlé erd-

ként, tandcsadoként vehet részt a regiondlis tlése-
ken. A megdllapoddsnak keretet adé WHO Child &
Adolescent Health Strategy 2026-2030 program
tobbek kozott multiszektoridlis (egészség- , okta-
tdstigy, szocidlis dgazat, kornyezetalakitds) szerep-
|6k bevondsdt tervezve szeretné minden gyermek
szamdra az elérhet6 legmagasabb szint(i egészség-
hez, és egészségligyi ellatdshoz valé jogot nydjtani
keretegyezmények, képzési javaslatok és mads, tag-
dllami szintd szakmapolitikai elvdrdsok rendsze-
rén keresztul.

A megdllapodds részeként az EAP oldalarél méris
megindult a kozos munka a vakcindcids stratégidk
— fékuszban a pertussis és az RSV elleni oltdsokkal
— fejlesztése, az alkoholfogyasztds visszaszoritdsa
és a kordbban elkészilt Primary Health Care
Pocket Book — melynek megalkotdsdban anno ma-
gam is részt vettem — minél szélesebb kérben valé
terjesztése mellett a szakorvosi képzéssel kapcso-
latos kutatdsokban madr igy is jeleskedd yEAP kér-
déives felmérése teriiletén.

A kovetkezd év eseményeivel kapcsolatban felme-
rilt a szokdsos tavaszi ilés lehetséges 6sszevondsa
a Thilisiben megrendezésre kertil6 mesterkurzus-
sal, fgy a téli tandcskozds megszervezése Esztor-
szdgra jutna. Ezzel kapcsolatban végleges informa-
ciék hamarosan vdrhatéak.

Az igen porgls hangvétell, valéban pdrbeszédet
szorgalmazé megbeszélések sordt a fentieket
0sszegzb General Assembly zdrta, melynek sordn a
kordbban elnokként funkciondlé, a gyermekgydgy-
dszat egységét mindig szem elé6tt tarté Prof. Alfred
Tenore tiszteletbeli tagsdgot kapott, dj f&titkdr és
az EBP élére is Gj elnok keriilt kinevezésre.

A program zarultaval nyilt lehet§ség Prdaga csoda-
latos kardcsonyi forgatagdba merilni, a sikdtorok-
ban hosszu sétdkat tenni és az ikonikus ldtvdnyos-
sdgokat is felfedezni.

Koszonjiuk a Tdrsasdg tdmogatdsdt, hogy részt ve-
hettiink a rendezvényen.

WHO Child & Adolescent
Health Strategy 2026-2030

3 Workd Health
Organization

Europe

A healthy start for a healthy ife: a strategy for child and
adolescent health and weil being in the WHO furopean

« Invest strategically in child & adolescent health

« Deliver equitable, high-quality care across the
continuum (primary, specialist, mental health)

« Protect children from commercial and digital harms
« Strengthen multisectoral collaboration (health,
education, social services, environment)

* Monitor progress & improve accountability

= fegon

Region 2026-2030

Now that EAP is accredited, we can contribute clinical
expertise, help shape standards for primary and
specialist care, strengthen training frameworks, and
provide paediatric perspectives as WHO and Member
States translate this policy into action.
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Beszamol6 a Veres Gabor 6sztondij altal megvalositott

szakmai programokrol

Fehér Bedta dr.
Csikszeredai Megyei SlirgGsségi Kérhdz
E-posta: fbea7@yahoo.com

Nagy megtiszteltetés és 6rom volt szamomra, hogy
a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdaga dltal
a 2024-es évben meghirdetett Veres Gabor 6szton-
dij pdlydzatan, hatdron tuli orvosok kategéridban
tdmogatdsban részesiilhettem. Az 6sztondij lehets-
séget teremtett szdmomra arra, hogy a 2025-6s év
sordn tobb, szakmailag kiemelked& jelent6ségti to-
vabbképzésen, gyakorlati programon és tudoma-
nyos rendezvényen vegyek részt, amelyek jelents-
sen hozzdjdrultak szakmai fejl6édésemhez. Az el-
nyert 6sztondij anyagi fedezetet biztositott a szak-
mai programokhoz kapcsolédé utazdsi, szallds- és
étkezési koltségek, valamint a konferencidk rész-
vételi dijainak részbeni vagy teljes fedezésére. En-
nek koszonhetSen két alkalommal is lehet&ségem
nyilt Budapestre utazni szakmai gyakorlat célja-
bol, részt vehettem A gyermekorvos slirg&sségi ese-
tei cim( tovdbbképzésen, valamint jelen lehettem
a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga 2025. évi
Nagygy(lésén Balatonalmadiban.

Szakmai gyakorlatok a Semmelweis Egyetemen.
Szeptember 22. és oktéber 5. kozott, valamint no-
vember 27. és december 7. kozott szakmai gyakor-
latot teljesitettem a Semmelweis Egyetem Gyer-
mekgydgydszati Klinikdjanak Békay utcai részle-
gén, a Diabétesz, Endokrinolégia és Metabolikus
Osztdlyon, valamint a Diabetoldgiai Jarébeteg
Rendelésen. A gyakorlat sordn dtfogé betekintést
nyerhettem a gyermekkori diabetes korszer(, mo-
dern szemlélet( elldtdsdba és hosszu tavi gondo-
zdsdba. Kulonosen értékes tapasztalatot jelentett
szamomra a folyamatos gliikézmonitorozé rend-
szerek (szenzorok) és az inzulinpumpds kezelés
gyakorlati alkalmazdsdnak megismerése, valamint
ezek mindennapi klinikai dontéshozatalban betol-
tott szerepének megértése. Meggy6z6désem, hogy
a gyermekdiabetoldgia tertiletén a Semmelweis
Egyetem ezen osztdlya orszdgos szinten is szakma-
ilag vezetd intézménynek szamit, ahol kivalé szak-
emberektsl tanulhattam, magas szintd, naprakész
tuddst szerezve. A gyakorlat killonosen idGszerd
volt szamomra, mivel ezzel parhuzamosan, 2025
oktoberében Erdélyben megkezdtem a gyermek-
diabetoldgiai licencképzést, igy az itt szerzett ta-
pasztalatok kozvetlentil hozzdjdrultak tanulmé-
nyaim elmélyitéséhez és gyakorlati szemléletem
formdldsahoz.
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Tovabbképzés siirgosségi gyermekelldtds téma-
korében. Szeptember 25-27. kdzott részt vettem
Budapesten A gyermekorvos siirgGsségi esetei ci-
m{ tovabbképzd tanfolyamon. Ez a rendezvény év-
rél évre rendkivil gyakorlatias megkozelitésével,
aktudlis szakmai irdnymutatdsaival és esetalapu
el6addsaival jelent8s segitséget nydjt a klinikum-
ban dolgozé gyermekorvosok szamdra. A tovdbb-
képzés sordn szerzett ismeretek kozvetlenitl hasz-
nosithaték a mindennapi stirgsségi ellatdsban, ki-
l6nosen egy megyei stirgGsségi korhdzban végzett
munka sordn. Fontosnak tartom, hogy az ilyen jel-
legli szakmai események nemcsak a tudas frissité-
sét szolgdljdk, hanem el&segitik a szakmai kapcso-
latok fenntartdsdat és b&vitését, valamint a magas
szinvonald informdciédramldst az egyes intézmé-
nyek és régick kozott.

Részvétel az MGYT 68. Nagygytilésén. November
6-8. kozott lehetGségem nyilt részt venni a Magyar
Gyermekorvosok Tdrsasdgdnak 68. Nagygytlésén
Balatonalmddiban. A rendezvény szakmai prog-
ramja rendkivil szinvonalas volt, amely sordn a
gyermekgydgydszat kiulonb6zé szakteriileteinek
legelismertebb képvisel§itél tanulhattunk. A nagy-
gy(lés kivalé alkalmat teremtett a tapasztalatcseré-
re, a szakmai pdrbeszédre, valamint az aktudlis ku-
tatdsi és elldtdsi irdnyelvek megismerésére. A ren-
dezvény szamomra személyes szempontbdl is em-
|ékezetes marad, hiszen tGnnepélyes keretek ko-
zo6tt, jelképesen dtvehettem a Veres Gabor 6szton-
dijat, amely tovdbbi motivdciét és meger§sitést
jelentett szakmai pdlydmon.

Osszegzés és koszonetnyilvdnitas. A Veres Gabor
0sztondfj keretében megvaldsult programok révén
jelent8s szakmai fejl6désen mentem keresztil. Tu-
ddsomat bévithettem, szakmai [dtdsmédom széle-
sedett, mikozben lehetéségem volt meglévs szak-
mai kapcsolataim dpoldsdra és uj egyuttmikodé-
sek kialakitdsdra is. Az gy szerzett ismereteket és
tapasztalatokat a jovében igyekszem mindennapi
munkdm sordn, a betegelldtds javitdsa érdekében
kamatoztatni. Ezdton szeretném kifejezni Gszinte
hdlamat a Magyar Gyermekorvosok Tarsasdagdnak
atdmogatdsért és a bizalomért. Bizom benne, hogy
a jov6ben is lesznek hasonlé szakmai lehet&ségek,
amelyekkel élhetek, és amelyek tovdbb segitik
szakmai fejlédésemet.
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Beszamol6é a Veres Gabor-0sztondij keretében létrejott

szakmai tanulmanyutrol

Kéthetes gyakorlat a parizsi Hopital Antoine-Béclére Neonatilis Intenziv Részlegén

Kiss Adrienn dr.

Bacs-Kiskun Varmegyei Oktatokorhdz, Perinatalis Intenziv Centrum

E-posta: kissad@kmk.hu

2026. janudrjdban két hetes szakmai tanulmdny-
dton vettem részt a pdrizsi Hopital Antoine-
Béclere Neonatdlis Intenziv Centrumdban. Az osz-
tdly vezetGje Prof. Daniele De Luca, nemzetkozi-
leg elismert neonatolégus, klinikus és kutatd, aki
meghatdrozé szerepet tolt be a neonatoldgiai in-
tenziv elldtds klinikai és tudomdnyos irdnyvonalai-
nak alakitdsdban Eurépdban és nemzetkozi szin-
ten. Prof. De Luca a neonatdlis tidSultrahang egyik
vezet6 szakértGje, az European Society for
Pediatric and Neonatal Intensive Care (ESPNIC) ko-
rdbbi elntke, a Stanford Egyetem vendégprofesszo-
ra, valamint a WHO szakértdi tandcsaddja.

A Hoépital Antoine-Béclére Pdrizs délnyugati agglo-
merdciéjdban elhelyezkedd egyetemi dllami koér-

hdz, amely az Assistance Publique — Hopitaux de
Paris (AP-HP) intézményhdlézat része, és szoros
oktatdsi-kutatdsi kapcsolatban &Il a Paris-Saclay
Egyetemmel. A neonatdlis intenziv részleg egy 28
agyas, lll. progresszivitdsi szint( centrum, amely a
legkorszer@bb diagnosztikus és terdpids technolé-
gidk alkalmazdsdval ldtja el a koraszulott és kriti-
kus dllapotu Gjszulott betegeket.

Az osztdly szerkezeti kialakitdsa boxos elrendezé-
st betegelldtdst tesz lehetévé, amely elGsegiti az
egyéni, személyre szabott dpoldst, valamint

a fejlédésneuroldgiai kimenetelt befolydsolé kor-
nyezeti tényez6k optimalizdldsdt. Kiemelt figyel-
met forditanak az alvdsvédelemre, valamint a fény-
és zajterhelés minimalizdldsdra; az dpoldsi beavat-
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kozdsok id6ben strukturdltak, a fennmaradé id6-
szakban a csecsem6k nyugodt, sotét kornyezetben
fejlédhetnek.

Az osztdly csalddcentrikus szemléletben makodik:
aszil6k szdmadra a nap 24 6rdjaban biztositott a je-
lenlét lehet&sége, a kengurimodszer rutinszer@en
alkalmazott, gyakran a testvérek bevondsdval. A
szeparalt elhelyezés lehet6vé teszi, hogy az édes-
anyak ujszulottjuk kozvetlen kozelében fejjenek
anyatejet, ami jelentGsen el@segiti a kizdrélagos
anyatejes tapldlds elérését.

Prof. De Luca vezetésének koszonhetSen a tido-
ultrahang a mindennapi betegelldtds integrdns ré-
szét képezi. Amédszer széles korben alkalmazott a
neonatdlis |égzGszervi betegségek diagnosztikdja-
ban és monitorozdsdban, lehet§vé téve a gyors, is-
mételhet6 és sugdrterhelésmentes értékelést. En-
nek eredményeként az elmdlt évtizedben a mell-
kasrontgen alkalmazdsa a légzdszervi eltérések di-
agnosztikdjdban gyakorlatilag teljesen héttérbe
szorult a részlegen. A kérhdzi szabdlyozdsok miatt
ondllé vizsgdlatokat nem végezhettem, ugyanak-
kor kozvetlen kozelrél tapasztalhattam, milyen je-
lentds segitséget nydjt a tidSultrahang alkalmaza-
sa, tobbek kozott a feltletaktiv anyag beaddsdnak
legkordbbi és legoptimdlisabb id6pontjdnak meg-
hatdrozdsdban. Ebben kiemelt szerepe van a kora-
szulottek szllGszobai elldtdsdt kovetSen végzett
tudSultrahang-score rendszernek. Ez a médszer
Magyarorszdgon jelenleg még kialakuléban van,
azonban gyors elsajdtithatésdgdnak, valamint a
2024-ben megjelent magyar nyelvi Neonatoldgiai
Tid6ultrahang Utmutaténak és az ehhez kapcsolé-
d6 mentorprogramnak készonhetSen az elmult 1-2
évben rendkivul gyors ltemben terjed a hazai
neonatdlis intenziv osztdlyokon is.

A neonatolégusok dltal végzett funkciondlis és
strukturdlis szivultrahang-vizsgdlatok szintén ru-
tinszerGek. A velesziletett szivfejlédési rendelle-
nességek gyors felismerése mellett a leggyakoribb
indikdcié a perzisztdlé ductus arteriosus hemo-
dinamikai megitélése. A klinikus dltal végzett
echokardiografids vizsgdlat, a beteg aktudlis klini-
kai dllapotdnak ismeretében, jelentds segitséget
nydjt a terdpids dontéshozatalban, kilonosen a
gyoégyszeres ductuszdrds indikdciéjanak megdlla-
pitdsdban. Bizom benne, hogy az intézményben el-
sajatitott kiterjesztett echogrdfids ismeretek a ké-
s6bbiekben itthoni munkdmat is nagymértékben
segitik majd.

A centrum kiemelked§ tudomdnyos aktivitdst is
folytat: szémos, nemzetkozi folyéiratokban publi-
kdlt vizsgdlati eredményiik mellett jelenleg is tobb
prospektiv klinikai kutatds zajlik, els6sorban a lég-
zéstdmogatds, a pulmondlis keringés és a neonatd-
lis intenzfv elldtds kimeneteli mutatéinak tertile-
tén.
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A tanulmanyut megerdsitett abban, hogy a modern
neonatolégiai elldtdsban az ultrahangvizsgdlatok
elméleti ismerete és mindennapi klinikai alkalma-
zdsa elengedhetetlen. Az ultrahang-alapi diag-
nosztika és monitorozds lehetGséget teremt a be-
tegelldtds személyre szabdsdra, a terdpids donté-
sek gyorsabb és pontosabb meghozataldra, ami k-
lonosen a legéretlenebb, legnagyobb kockdzatu
betegpopuldciéban bir kiemelkedd jelentGséggel.
A neonatolégia jelenlegi szemléletében a tilélés
biztositdsa mellett a leghangsilyosabb cél a hosz-
szl tdvon kedvezd életmindség elérése. A Hopital
Antoine-Béclére Neonatdlis Intenziv Részlege ezt
a magas szintld szakmai elldtast kovetkezetesen
csalddbardt szemlélettel 6tvozi: a gyégyité munka
a szul6kkel, illetve gyakran az egész csaldddal
egyuttmdkodésben valésul meg, amely a modern
perinatdlis elldtds egyik alapvet6 értékének tekint-
hetd.

Koszonetemet szeretném kifejezni Dr. Tdlosi Gyu-
lanak, aki szakmai tdmogatdsdval és bdtoritdsdval
hozzdjarult a tanulmdnyldt megvalésitdsdhoz,

Virginie Meau-Petitnek a szervezésben nydjtott se-
gitségéért, valamint a Magyar Gyermekorvosok
Tdrsasdgdnak, amely szakmai célkit(izéseimet ér-
demesnek tartotta az 6sztondij odaftélése sordn.
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A barrierbetegség befolyasolhat6-e baktériumlizatum
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Hidvégi Edit dr.
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E-posta: hidvegi.edit@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS A kiilvildg és szervezetiink belsé részei koézétti réteget nevezziik barriernek, amiben szerepe van
a bér epidermisének, a légutak és a gyomor-bélrendszer epithelsejtjeinek és a felette levé nydkrétegnek, valamint
a sejtréteg alatti immunfolyamatoknak. A barrier sériilése létrejohet fert6zéstél, de allergének kdrosito hatdsatol is. Az
infekciok lehetéséget teremtenek arra, hogy az allergének kénnyebben dtjussanak a hatdrolo rétegen és szenzitizdciot,
majd ezt kovetden allergids reakciot vdltsanak ki. Az allergids egyéneknél pedig a fert6zések gyakoribbak és elhtizo-
dobbak. Ezért javasolt egy immunstimuldns baktériumlizatum (OM-85) addsa az allergids tiinetek gyakorisdgdanak csok-

kentése érdekében.

KuLcsszAvAk  barrierbetegség, légtiti fert6zés, allergia, baktériumlizatum, OM-85

A kilvildg és szervezetiink belsd részei kozott egy
hatdrolo sejtréteg van. A feladatdat akkor latja el jol,
ha a sejtek kozotti 6sszekottetés (tight junction
T)) j6l zar és nem engedi be a kivilrSl betolakodé-
kat, legyen az akdr fert6z6 dgens (baktérium, virus,
gomba) vagy valamilyen allergén/antigén (inhala-
tiv vagy ételallergén). Ezt a védGréteget azonban
nemcsak a sejtek alkotjdk, hanem a légutakban és
a gastrointestinalis rendszerben a nydlkahartya 4l-
tal termelt mucus is er@siti, aminek fizikokémiai
hatdsa hozzdjdrul a barrier kialakitdsdhoz. A sejtek
alatti rétegben pedig az immunrendszernek van je-
lentds szerepe a védekezésben. Természetesen
a bért is ide sorolhatjuk a hatdrolé feliiletekhez,
ami nyilvdnvaléan folyamatos kapcsolatban van
a kualvildggal. A T)-k sériilése révén kis ,kapuk”
nyilnak a belsé szovetek irdnydba, amelyek aten-
gedik az idegen fehérjéket és kérokozokat, ezdltal
koros reakcidk jelentkezhetnek.

Mitél sériil a barrier?

A barrier (bér, légit, gyomor-bélrendszer) fiziko-
kémiai és immunolégiai védelmet biztosit, ha ép.
A bér fizikai sértlését ldtjuk valamilyen szirt vagy
vagott seb kapcsdn. De az atépids dermatitis esetén
is ilyen ,kapuk” vannak a sejtek kozott, amelyek
akdr kérokozaok, akdr allergének bejutdsat segithe-
tik. A szdraz, atépids bér konnyen fert6zédik,
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ilyenkor tovabb romlik a védekez&képessége.
Impetigo, herpeszes fert6zés gyakran jelentkezik
az ekcémads bértertileteken. Azt is kimutattdk, hogy
az atopids csecsemd a b6ron keresztil is szenzi-
tizdlodhat kiilonbo6zé ételallergénekkel. Amennyi-
ben nem a tdpcsatorndn jut be az antigén, akkor az
elkertli a gyomorsav és az emésztGenzimek hatd-
sdat, ezdltal hosszabb peptidlancok, s6t akar egész
epitépok is dtjuthatnak a b6rrél a keringésbe, majd
akar IgE vagy IgG tipusu reakciot vdltanak ki, attol
fuggben, hogy az egyén atépids hajlami-e, vagy
sem. (Ugyanez a folyamat jdtszédik le a bélnyédlka-
hdrtya sériilésekor, a bélfléra egyensilydnak meg-
bomldsakor, vagy az élet els6 6 hénapjdban, ami-
kor még nem elég erds a bél barrierfunkciéja.) Ezal-
tal nemcsak a tdpldlékallergia hajlamosit atépids
dermatitis kialakuldsdra, hanem forditva is igaz
lehet, a szdraz (atépids) b6ron keresztil szenziti-
zalt csecsemdnél ujabb étel(ek)re jelentkezhet
hiperszenzitivitdsi reakcié.

Vizsgdlatok sora igazolja, hogy a légdti allergidk
induldsakor is valamilyen barrierkdrosodds all a
hattérben. A |égtti allergének bejutdsakor el&szor
az orrnydlkahdrtydn telepszenek meg a pollenek,
atkdk stb. A parlagfd- és a nyfrfapollen tiskés fel-
szine kifejezetten elGsegiti azt, hogy a nyalkahar-
tydba befdrédva perceken belil a sejtfelszinen bo-
csdssa ki az allergénkeveréket, elsGsorban a major
allergéneket, mint pl. az Amb al-et, illetve a Bet
vl-et. Ezek a megsérult nydlkahdrtydn a sub-
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epithelialis antigén prezentdl6 sejtekhez jutva be-
inditjdk az allergids folyamatokat (1). Ebben az at-
jutdsban bizonyos proteolitikus enzimek is részt
vesznek. Az enzimeket részben maga a pollen bo-
csdtja ki, részben a folyamatban részt vevé mikro-
organizmusok aktivaljak. Hogy milyen sdlyossdagt
lesz ez a reakcio, az attél is fugg, hogy mekkora
mennyiségl allergén jut be a szervezetbe. A pol-
lenszdm egy jelent8s befolydsolé tényezd. Ezért
szlikséges a pollenszamldlds alapjan a pollenjelen-
tések kiaddsa, hogy a betegek a kezelést id6ben
megkezdhessék. Emellett fontos a parlagfd irtdsa,
illetve az egyéni védekezés szempontjdbdl az élet-
méditandcsok betartdsa. llyen pl. a lakds szell6zte-
tésének helyes id6zitése, az orrbdl a pollenek ki-
mosdsa vizes orrspray-vel vagy a gyakori hajmo-
sds. A hdziporatka-, az dllati epithel és penészgom-
ba-allergia esetén is fontos az allergén elimindcié-
ja.

A nagyobb méretl léguti allergének — orrlégzés
esetén — elakadnak az orrsz6rokon, a kozepes mé-
retlek beleragadva a légiti nydkba, azokat a mu-
cociliaris clearance kihajtja a kulvildg irdnydba.
A csillék mozgdsdt tobb tényezd kdrosithatja: a do-
hdnyzds, a légszennyezés, de a fert6zések is csok-
kentik a cilidk csapdsszdamadt. Koztudott, hogy joval
tobb a rhinitis allergicds, mint az asztmds beteg.
Ezt az magyardzhatja, hogy az orr ,onfeldldozo”
médon dldozatdul esik az allergids folyamatoknak,
és az alsébb légutak szenzitizdcidja kevésbé jon
|[étre. Mindez nem igaz a szdjlégzsSknél, ezért is
fontos gyermekek esetén az adenoid mérete. A fel-
s6 léglti hurutos betegségek esetén az orrmandula,
mint nyirokszerv, megnagyobbodik és gatolja az
orrlégzést. A nyitott szdjjal vett leveg6vel sok kér-
okozé és allergén jut be az alsébb légutakba, ezdl-
tal elhidzédik a fert6zés, akdr bronchitis és/vagy
pneumonia is kialakulhat. A kés&i kovetkezmény
pedig az arra hajlamos egyénnél akdr asthma
bronchiale megjelenése is lehet.

Az el6bbiekben ldthattuk, hogy a barriert az aller-
gének kdrositjdk, ezdltal barmilyen mds hatds na-
gyobb bajt tud okozni. Ide sorolhatjuk a fert6zése-
ket is. Az allergids ndthds betegnél gyakrabban ala-
kulhat ki bakteridlis vagy virdlis léguti fert6zés. De
mindez forditva is igaz. A léglti fert6zések a korai
életkorban hajlamositanak az ismétl6dé obstruktiv
bronchitis megjelenésére. A sipolé légzést az az
egyszer( fizikai jelenség magyardzza, hogy a véko-
nyabb légutakban a levegs dramldsa magasabb
frekvencidju hangjelenséget okoz. Mig az egészsé-
ges csecsemd légzése nyugodt, a pdr milliméter &t-
mérgj légutakon a levegd szabadon aramlik, han-
got nem hallunk. Abban a pillanatban, hogy egy
gyulladds miatt a nydlkahdrtya megduzzad, ez hat-
vdnyozottan szGkiti a légutakat (akdr a bronchus-
rendszerre, akdr a subglotticus régiéra igaz ez), és
a szlkilet kovetkeztében sipolé hang (a gégében
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inspiratoricus stridor) jelenik meg. Az infekcié és
a gyulladds lezajldsdval ez megsz(nik. Ellenben
a fert6zés szintén ,kaput” nyit az allergének beju-
tdsdnak. Igazolt, hogy az djszulottkori RSV fert§zés
vagy a Streptococcus pneumoniae, Haemophilus
influenzae és a Moraxella kolonizdci6 a kés6bbi-
ekben nagyobb szdmu asztma-el6forduldssal jar-
hat (2).

A légszennyezés is kdrositja a barrierfunkciét, kro-
nikus gyulladdst okozva a levegSben levs vegyi
anyagok révén. A dohdnyzds (gyermekek esetén
nagyrészt a passziv forma) szintén rontja a cilia
mikodését, és igy lehetGséget teremt a gyakoribb
[éguti infekcidk kialakuldsdhoz.

Az asthma bronchiale létrejottében az allergének
kizarélagos szerepét cdfolja az a vizsgdlat, amikor
rekombindns Bet v1 (nyirfa), illetve Phl p5 (fli) ma-
jor allergén 6nmagdban nem vdltott ki IL-4-terme-
|ést, viszont a pollenkivonat igen (3, 4). Ez azt mu-
tatja, hogy az allergén mellett valami masnak is ha-
tdsa van az allergids gyulladds és a tinetek kialaku-
ldsdra. A fert6zés kofaktorként szerepelhet ebben
az esetben. Mdr 2007-ben igazoltdk (5), hogy az al-
lergids betegeknek gyakoribbak és elhizédébbak a
léguti fert6zései, minta nem allergids egyéneknek.

Hogyan el6zhetjiik meg a gyakori légiiti
fertozéseket?

A léguiti allergids betegségeknek nemcsak a létre-
jottében, hanem az akut rosszabboddsdban is sze-
repe van a fert6zéseknek. Az asztmds roham kiala-
kuldsdt nemcsak az allergének, hanem a légdti in-
fekcidk is triggerelhetik. Mivel gyermekkorban
gyakoribbak a léguti fertzések, mint a felnGttek-
nél, ezért killonosen fontos az asztmds gyermekek-
nél a hurutos betegségek szdmdnak csokkentése.
Erre egy tobb évtizede eredményesen haszndlt
modszer az OM-85 addsa. Az OM-85 baktérium-
lizdtum, mely 21 féle elolt 1éguti patogén torzs da-
rabjait tartalmazza. Ebben a hatdst a PAMP-ok
(pathogen-associated molecular patterns) inditjdk
be azdltal, hogy aktivdljdk a monocytdkat, macro-
phagokat, dendriticus sejteket és NK-sejteket, ezek
Toll Like receptoraihoz kotédnek, majd a veleszi-
letett és szerzett immunitdst is aktivdlva, a B-lym-
phocytdkat fokozott IgG- és IgA-termelésre serken-
tik (6). Emellett OM-85 addsdra a Th1/Th2 egyen-
sily a Th1 (tehdt gyulladdsos és nem allergids)
irdnyba tolédik el. Igy nemcsak célzottan a fenti
baktériumok elleni, hanem az dltaldnos immunvé-
dekezést is serkentik. Azaz nemcsak a bakteridlis,
hanem a virusfert6zések szdma is igazoltan csok-
kenthet6 az OM-85 haszndlatdval.

Felmertlhet az a kérdés, hogy ha az allergia valdjé-
ban az immunrendszer fokozott kéros reakcidja az
allergének ellen, akkor miért j6 mégis az immuni-
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tds er@sitése az asztmds betegekben. Mivel az im-
munrendszer bonyolult és nagyon 6sszetett, tobb
irdnyb6l érik a stimulusok és mds-mds irdnyban
zajlanak a végrehajté mechanizmusok, ezért eze-
ket szét kell vdlasztani. A kordbban leirtakbdl ko-
vetkezik, hogy a léguti nydlkahdrtya sértilését mind
az allergének, mind a fert6zések kivdlthatjdk, ezdl-
tal egymds kdros hatdsdt erdsitik. Amennyiben a
fert6zések szamadt sikertl csokkenteni, kisebb lesz
az esélye az allergének bejutdsdanak, nem szenzi-
tizdl6édik a csecsemd-kisded, illetve a méar kialakult
asthma bronchiale esetén kevesebb asztmads roha-
ma vagy tiinete lesz a nagyobb gyermeknek. Ezt t4-
masztja ald pl. Yao és mtsai metaanalizise (7). Har-
minchat tanulmdny 6sszesitett eredménye alapjdn
az OM-85 kiegészit§ kezelés hatdsdra az asztma-
kontroll 24%-kal javult, szignifikinsan jobb lég-
zésfunkcids értékeket mértek és csokkent az 6ssz-
IgE, ECP és IL-4, IL-5 szérumkoncentrdciéja. Ezek
a pozitiv védltozdsok inkdbb a gyermek populdcié-
ban mutatkoztak, mint a feln6tt asztmdsok koré-
ben. Elismert szakemberek Osszesitett véleménye
(Delphi konszenzus) alapjan (8) is nagyon el6nyos
az OM-85 haszndlata a |égtiti fert6zések megel65zé-
sében a javasolt véddoltasok kiegészitéseként. Ez
a publikdcié is hangstlyozza, hogy a hatdsossdg

Summary

mellett nem kevésbé fontos az a tény, hogy bizton-
sdgos az OM-85 addsa: 1979 6ta tobb mint 100
millié ember kapta ezt a készitményt, s mindossze
1974 nemkivant eseményt jelentettek. Ezek 85%-a
nem silyos, leginkdbb bdértinet volt. (Sajdt, kozel
40 éves gyakorlatomban is mind6ssze egy gyer-
meknél tapasztaltunk exanthemdkat a készitmény
alkalmazdsa sordn.) Gazdasdgossagi szempontbol
is elényds az OM-85 kezelés, mivel a kevesebb lég-
Uti betegség miatt kevesebbet kell a gyermeknek
a kozosségbdl, a szilének a munkdbdél hidnyoznia.
Ezen kivul — bdr virus fert6zések esetén nem indo-
kolt, de — kimutattdk, hogy az antibiotikum-hasz-
ndlat is 39-44%-kal csokkent a baktériumlizatum
alkalmazdsa mellett (6). Ez arra is rdvildgit, hogy
igy a baktérium rezisztencia fokozéddsdt is megdl-
Iithatja az OM-85.

A barriersérilés létrejottében szerepe lehet az
allergéneknek és a fert6zéseknek. Amennyiben si-
kerul a [éguti fert6zések szamat csokkenteni, akkor
megel6zhetjik az allergének bejutdsat, ezdltal a
szenzitizdciot, valamint a késébbi asthma bron-
chiale kialakuldsdt. Az immunstimuldns OM-85
egy olyan baktériumlizdtum, amely évtizedek 6ta
bizonyitottan csokkenti a léguti bakteridlis és viru-
sos fert6zések szamat.

Can barrier disease be influenced by administering bacterial lysate?
Hidvégi E; Department of Pulmonology, Semmelweis University

The layer between the outside world and the inside of our body is called ,barrier”, which includes the epidermis of the
skin, the epithelial cells of the respiratory and the gastrointestinal tract plus the mucus layer above it, as well as the
immune processes below the cell layer. Barrier damage can occur due to infections, but also due to the damaging
effects of allergens. Infections make an opportunity for allergens to more easily pass through the barrier and cause
sensitization, and then an allergic reaction. In allergic individuals, infections are more frequent and more prolonged.
Therefore, the administration of an immunostimulating bacterial lysate (OM-85) is recommended in order to reduce the

frequency of allergic symptoms.

KEYWORDS barrier disease, respiratory tract infection, allergy, bacterial lysate, OM-85

Utravalé6 tudnivalé

= Abér, alégutak és a gastrointestinalis rendszer barriersériilését okozhatja fert6zés és allergids reakcio

is. Ezek egymadst erdsithetik.

= A léglti fert6zések prevencidjdval az allergének bejutdsi lehet&ségét lehet csokkenteni, ezdltal az
asztma és az exacerbdciok kialakuldsat megel6zni.
= Az OM-85 baktériumlizdtum évtizedek 6ta alkalmazott immunmoduldlé (immunstimuldns) készit-
mény, mely igazoltan el6nyos a légliti fert6zések kivédésében és haszndlata biztonsdgos, valamint

gazdasdgos.
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Tesztkérdések

1. Mi tartozik a barrierhez? 2. Milyen hatdsa van az immunstimuldans baktériumliza-

a) epithelsejtek tumnak?

b) nydkréteg, amit az exokrin mirigyek termelnek a) aktivdlja a monocytakat, macrophagokat, dendriticus sej-

c) asejtréteg alatti szovetekben lejdtsz6d6 immunoldgiai fo- teket és NK-sejteket

lyamatok b) B-lymphocytdkat fokozott IgG- és IgA-termelésre serkenti

d) mindegyik c) csokkenti a bakteridlis és virusos légtiti fert6zések szamdt

d) mindegyik

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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A gyermekek egészségéért — tobb mint egy évszdazada

A gyermekek egészsége mindannyiunk k6zos jo-

vGje. A Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga tobb = segitheted
i 4z é i ¢ i egyszerr p
mint szdz éve dolgozik azért, hogy a legkisebbek Most egy. ATOT & o TUDOMANYT!

biztonsdgban, a legmagasabb szinti szakmai tu- a GYERMEKGYOGYASZ.
ddsra tamaszkodva gydgyulhassanak és fejlod- /
hessenek. Ha tehetik, személyi jovedelemaddéjuk
1%-dnak felajanldsdaval tdimogassdk ezt a mun-
kdt, és segitsenek abban, hogy minél tobb gyer-
mek szamdra biztosithassuk az egészségesebb
jovat.

Tobb mint szdz éve dolgozik a gyermekek egész-
ségéért a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga. A
szervezet kildetése az elmdlt évszdzad sordn
nem vdltozott: a gyermekek testi, lelki és szellemi

MAGYAR
GYERMEKORVOSOK
TARSASAGA

jollétének szolgdlata a lehet6 legmagasabb szak- A gyégyitds a szenvedélyiink - mér tébb mint 100 éve!
mai szinvonalon. A Tdrsasdg célja, hogy el&segit-

se a tudomdnyos bizonyitékokon alapulé gyer- ADOSZAM: 19001607-2-42

mekgydgydszati gyakorlat fejlédését, tdmogassa

az orvosok szakmai egyuttm@ikodését, és hozza-

jaruljon a betegségek megel6zéséhez mar a legkorabbi életévekben, s6t mar az anyaméhben.

A gyermekgydgydszat kiilonleges terllet: egyszerre igényel magas szintli szakmai tuddst és mély empati-
at. A gyermekorvosok munkdja tdlmutat a betegségek kezelésén. Tandcsot adnak a csalddoknak, segitik
a szul6ket a mindennapi egészségligyi kérdésekben, és tdamogatjdk a gyermekek egészséges fejlgdését
egészen a serdilSkorig. Az MGYT szakmai programjai, tovdbbképzései és tudomdnyos rendezvényei
mind azt a célt szolgdljdk, hogy a magyar gyermekgydégydszok naprakész tuddssal, a legmodernebb ku-
tatdsi eredményekre tdmaszkodva végezhessék munkdjukat.

A Tdrsasdg torténete szorosan 6sszefonddik a magyar gyermekgydgydszat fejlédésével. A hazai modern
gyermekgydgydszat egyik meghatdrozé alakja, Heim Pdl professzor munkdssdga ma is irdnytiként szol-
gdl a szakma szdmdra. Az § szemlélete — amely szerint a gyermekek egészsége nemcsak orvosi, hanem
tarsadalmi tgy is — ma is meghatdrozza a gyermekorvosok gondolkoddsédt és felel§sségvallaldsat.

A Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga ma tobb ezer szakember tudomdnyos méhelye: kérhdzi és hazi
gyermekorvosoké, kutatoké, oktatoké, hallgatoké és fiatal rezidenseké. Ez a szakmai k6zosség konferen-
cidkon, tovdbbképzéseken és a mindennapi egytttmikodésen keresztil osztja meg egymdssal tapaszta-
latait és ismereteit. A generdciok kozotti tuddsdtadds, az egymds irdnti szakmai tisztelet és a gyermekek
irdnti elkotelezettség tartja 6ssze ezt a kozosséget.

Mostanra a Tarsasdg civil szervezetként miikodik, ami egyszerre jelent nagyobb szakmai szabadsdgot és
nagyobb felel@sséget is. A civil mikodés lehetGséget ad arra, hogy a gyermekgyodgydszat képviselGi
onélléan formdljak szakmai programjaikat, és kozvetlentl szélitsdk meg a tdrsadalmat a gyermekek
egészségének érdekében.

A gyermekek jovéje kozos tigylink. Ha tehetik, személyi jovedelemaddjuk 1%-dnak felajanldsaval tdmo-
gassdk a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdgdanak munkdjat. Hozzdjaruldsukkal segitik a szakmai képzé-
seket, a tudomdnyos munkat és azokat a kezdeményezéseket, amelyek a magyar gyermekek egészsége-
sebb jovGjét szolgdljak. Mert minden tdmogatds egy |1épés afelé, hogy a kovetkezd generdciok még na-
gyobb biztonsdgban és egészségben nGhessenek fel.

Bankszamlaszamunk és adészamunk:

Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga
11743002-20087922

IBAN: HU671174 3002 2008 7922 0000 0000
BIC(SWIFT)KOD: OTPVHUHB

Addszdm: 19001607-2-42
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A csecsemébkort kélika és a mikrobiom szerepe:

a Bifidobacterium longnm KABPO42 és Pediococcus pentosacens
KABPO41 probiotikus torzsek klinikai vizsgalatainak
attekintése

Dezs6fi-Gottl Antal dr.

Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Békay utca Részleg
(Intézetvezetd: Szabo Attila dr.)

LEVELEZESI CiM:

Dezséfi-Gottl Antal dr.

1083 Budapest, Békay Jdanos u. 53-54.
E-posta: dezsofi.antal@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS A csecsemdékori kdlika az djsziiléttkor egyik leggyakoribb funkciondlis gastrointestinlis rendellenes-
sége, amelynek prevalencidja vilagszerte 10-40%. A kéroktan pontos mechanizmusa nem teljesen tisztdzott, azonban
egyre tobb bizonyiték utal a bélmikrobiom dysbiosis szerepére: a kélikds csecsemék bélflordjaban csékkent a Bifido-
bacterium és Lactobacillus térzsek ardnya, mig a Proteobacteria tilsdlya jellemzéd.

Jelen 6sszefoglalé két humdn eredetl probiotikus térzs — a Bifidobacterium longum KABP042 (CECT7894) és a
Pediococcus pentosaceus KABP041 (CECT8330) — klinikai vizsgdlatait tekinti dt. A Chen és mtsai (2021) randomizalt,
kettSs-vak, placebo-kontrolldlt vizsgdlata 112 kélikds csecsemében igazolta, hogy a probiotikum-kombindcié szignifi-
kdnsan csokkentette a napi sirdsi id6t és a nyugtalan epizédok szdmdt a 7., 14. és 21. napon (p < 0,001). A Moreno-
Villares és mtsai (2024) multicentrikus vizsgdlata kézvetlen ¢ésszehasonlitdsban mutatta ki, hogy ez a kombindcié gyor-
sabb és kifejezettebb tiinetjavuldst eredményez, mint az eddig leggyakrabban alkalmazott Limosilactobacillus reuteri
DSM17938 (reagdlck ardnya 7. napon: 61,1% vs. 37,5%, p = 0,013). Mindkét térzs biztonsdgos, nem hordoz transzfe-
rdlhaté antibiotikum-rezisztenciagéneket, és rendelkezik EFSA QPS, illetve FDA GRAS mindsitéssel. Az eredmények
alapjan a B. longum KABP042 + P. pentosaceus KABP041 kombindcic igéretes, evidence-based terdpids lehet6séget je-
lent a csecsemé6kori kdlika kezelésében.

KuLcsszAvAK  csecsemdkori kolika, bélmikrobiom, dysbiosis, Bifidobacterium longum KABP042, Pediococcus
pentosaceus KABP041, Limosilactobacillus reuteri DSM17938, probiotikum, Rome IV kritériumok, funkciondlis
gastrointestinalis rendellenesség, randomizalt klinikai vizsgalat

Bevezetés biom 6sszetételének megvdltozdsa (dysbiosis) sze-
repet jatszik a tinetek kialakuldsdban, és ennek

A csecsemdbkori kélika az egyik leggyakoribb funk- helyredllitdsa — példadul probiotikumok alkalma-

ciondlis gastrointestinalis rendellenesség az (j- zdsdval — terdpids lehetdséget kindlhat (4- 6).

szulottkorban. A Rome IV kritériumok alapjdn a be-
tegség az elsé négy hénapban jelentkezik, és roha-

mokban felléps, elhiz6dé sirdssal, nyugtalansdg- A mikrobiom és a csecsemékori kélika
gal jar az egyébként egészséges és jol fejl6d6 cse- patofiziolégidja

csemdsk esetében, szervi eltérés nélkal (1, 2). A si-

rds legaldbb napi 3 6rdn dt, heti 3 alkalommal je- A humdn mikrobiom mdr a sziletés pillanatédtdl
lentkezik, és minimum egy hétig tart, tipikusan 5-6 kezdve meghatdrozé az immunrendszer érésében
hénapos korra spontdn megszlnik. A prevalencia és a bélmikodés szabdlyozdsdban. A kolonizdcié
vildgszerte 10-40% kozotti, és nincs 0sszefliggés a dontéen a sziletés utdn torténik, és a csecsemdok
nemmel, a tdpldlds tipusdval vagy a szocio- bélflérdjat szamos tényez6 befolydsolja: a sziilés
okondmiai stdtusszal (2, 3). Bdr a progndzis kedve- modja, a tdpldlds tipusa (anyatej kontra tdpszer), az
z§, a kolika jelent&s pszicholégiai és életming- antibiotikum-haszndlat és a kornyezeti expoziciok
ség-romldst okoz a csalddokban. A patofiziolégia (7,8). Az egészséges kolonizdciot tdmogaté Bifido-
pontos mechanizmusa mindmdig nem tisztdzott. bacterium fajok dominancidja kedvezé immunolé-
Egyre tobb bizonyiték utal arra, hogy a bél mikro- giai kornyezetet biztosit, mig a dysbiosis gyullada-

173



GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 2. SZAM

sos folyamatokat és fokozott bélpermeabilitdst
eredményezhet (4, 5).

A csecsemd&kori kélika hdtterében multifaktoridlis
eredet feltételezhets: gdzképz6dés, fokozott bél-
motilitds, éretlen bélfléra és mikrogyulladdsok
egyarant szerepet jatszhatnak (1, 9). A kolikds cse-
csemdbk bélflérdjaban jellemz&en csokkent a
Bifidobacterium és Lactobacillus torzsek ardnya,
mig a Proteobacteria (kiilondsen Escherichia coli
és Klebsiella fajok) tdlstlya figyelhet6 meg (4-7).
A calprotectin, mint a nydlkahdrtya gyulladdsdanak
markere, tobb vizsgdlatban is emelkedettnek bizo-
nyult kolikds csecsem&kben, ami aldtdmasztja
a bélrendszeri immunaktivacié hipotézisét. Ujabb
longitudindlis vizsgdlatok kimutattdk, hogy a mik-
robiom-eltérések mar a kélikds tiinetek megjelené-
se el6tt észlelhetSk, ami arra utal, hogy a dysbiosis
oki szerepet jdtszhat a betegség kialakuldsdban (5,
6).

Anyag és modszer

Szdamos klinikai vizsgdlat értékelte a probiotiku-
mok szerepét a koélika tineteinek enyhitésében.
A kozelmdltban kilonos figyelmet kapott két dj,
humdn eredetl torzs: Bifidobacterium longum
KABP042 (CECT7894) és Pediococcus pento-
saceus KABP041 (CECT8330). E torzsek egészsé-
ges, anyatejes csecsem&kbdl szdrmaznak, és az
anyatejben is kimutathaték. A B. longum KABP042
humadn tejcukor-oligoszacharidok (HMO-k) lebon-
tdsdra képes, rovid szénldncd zsirsavakat (SCFA) —
f6ként acetdtot — termel, amely gyulladdscsokken-
t6 és antimikrobidlis hatdsd. A P. pentosaceus
KABP041 IL-10 indukcié révén csokkenti a bél-
gyulladdst, és széles spektrumd patogéngdtlé akti-
vitdst mutat (10).

A torzsek biztonsdgossdgdt tobb preklinikai és kli-
nikai vizsgdlat is igazolta. Az EFSA ,Qualified
Presumption of Safety" (QPS) statuszat, valamint az
FDA ,Generally Recognized As Safe" (GRAS) ming-
sitését megkapta. A torzsek nem hordoznak transz-
ferdlhaté antibiotikum-rezisztencia géneket és
nem termelnek biogén aminokat. A biztonsdgossd-
got akut ordlis toxicitdsi vizsgdlatok is meger@sitet-
ték patkdnymodellben (10).

A B. longum KABP042 és P. pentosaceus KABP041
torzsek hatékonysdgdt tobb klinikai vizsgdlat is ér-
tékelte. Az elsé Chen és mtsai (2021) randomizalt,
kettgs-vak, placebokontrollalt vizsgdlata, ahol 112
kizdrélag anyatejes vagy vegyes tapldldsu, 2 héna-
posndl fiatalabb, Rome IV. kritériumok szerinti ko-
likds csecsemd& bevondsdval (11) tortént.

A mdsik Moreno-Villares és mtsai (2024) multi-
centrikus, randomizdlt, egyszer-vak vizsgdlata,
amelyben a B. longum KABP042 és P. pentosaceus
KABP041 kombindcidjdt kozvetlentl hasonlitotta
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Ossze az L. reuteri DSM17938 torzzsel 112 kélikds
csecsemd@ben (12).

Tovdbbi vizsgdlatok (Santas és mtsai, Tintoré és
mtsai 2017, Asté és mtsai 2022) szintén aldtdmasz-
tottdk a torzsek hatékonysdgdt és biztonsdgossdgat
(10).

Eredmények

A Chen és mtsai (2021) vizsgdlataban a probioti-
kumot kapé csoportban a sirdsi id6 és az nyugtalan
epizédok szdma a 7., 14. és 21. napon szignifikdn-
san csokkent a placebéhoz képest (p=0,001).
A medidn napi sirdsi id6 a 7. napon 38 perc volt
a probiotikum-csoportban vs. 62 perc a placebo-
csoportban, a 14. napon 20 vs. 50 perc, a 21. na-
pon pedig 14 vs. 40 perc. A reagdlék ardnya
(250%-0s sirdsidg-csokkenés) a probiotikum-
csoportban szignifikdnsan magasabb volt, és mel-
lékhatdst nem észleltek (11).

A Moreno-Villares és mtsai (2024) tanulmanyban
2-12 hetes, kolikds csecsemdk vettek részt. Az in-
tervencids csoportban (B. longum KABP042 + P.
pentosaceus KABP041) mdr a 7. napon magasabb
volt a reagdlék ardnya, mint az L. reuteri
DSM17938 csoportban (61,1% vs. 37,5%, p =
0,013), és ez a kilonbség a 14. napon tovdbb nétt
(84,6% vs. 59,3%, p=0,004). A medidn napi sirdsi
és nyugtalansdgi id§ szignifikdnsan alacsonyabb
volta B. longum + P. pentosaceus csoportban min-
den mérési idépontban (12).

1. tablazat: Napi medidn sirdsi és nyugtalansdgi id6
(perc/nap) a B. longum KABP042 + P. pentosaceus
KABPO41 (BL+PP) és az L. reuteri DSM17938 (LR) csopor-
tokban a 7., 14. és 21. napon

7. nap 14. nap 21. nap
BL+PP 119 60 29
LR 180 120 67
reagdlok ardnya 61 60 38
(BL+PP/LR)
p-érték 0,028 0,017 0,011

A hatdsossdg fluiggetlen volt a tdpldlds és a sziiletés
maédjatél. Mindkét tanulmdny megerGsitette, hogy
a két dj torzs jol tolerdlhaté, nem mutat toxikus ha-
tdst, és nem jdr kdros mellékhatdssal.

Megbeszélés

A vizsgdlatok eredményei osszhangban dllnak
azokkal az irodalmi adatokkal, amelyek szerint a
mikrobiom moduldldsa kedvezgen befolydsolhatja
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a csecsemdkori kélika tuneteit. A B. longum |ds tipusa szerint is konzisztens eredmények figyel-
KABP042 és P. pentosaceus KABP041 torzsek kiilo- het6k meg. A hatdsmechanizmusok pontos feltér-
nosen fgéretesnek tiinnek, mivel humdn eredetdek, képezése, a mikrobiom-vdltozdsok genetikai szin-
biztonsdgosak, és tobb, egymast kiegészité hatds- td elemzése tovdbbi kutatdsokat igényel.

mechanizmussal rendelkeznek: a bélbarrier er8si-
tése, gyulladdscsokkentd citokinek indukciéja, va-

lamint a kérokozdk elleni kompetitiv gdtlds. Kovetkeztetések

Az L. reuteri DSM17938 az eddigi leggyakrabban

vizsgdlt probiotikum csecsemd&kori kélikdban, és A csecsemdkori kélika multifaktoridlis eredetd, de
metaanalizisek igazoltdk hatékonysdgdt, kulono- egyre tobb bizonyiték utal a bélmikrobiom egyen-
sen anyatejes csecsemd&kben (dtlagosan 44-65 per- silydnak meghatdrozé szerepére. A humdn erede-
ces sirdsid6-csokkenés) (13-15). A  Moreno- tid probiotikus torzsek, kulonosen a Bifidobac-
Villares és mtsai (2024) vizsgalata azonban az els6 terium longum KABP042 és a Pediococcus pento-
kozvetlen osszehasonlitds a két probiotikum ko- saceus KABPO41, igéretes terdpids lehet&séget je-
zott, és eredményei szerinta B. longum KABP042 + lentenek a kdélika tilineteinek csokkentésében.
P. pentosaceus KABP041 kombindci6 gyorsabb és Tobb klinikai vizsgdlat megerdsitette a torzsek biz-
kifejezettebb tiinetjavuldst eredményez, mint az tonsdgossdgdt és hatékonysdgdt, és a kozvetlen
L. reuteri DSM17938 (12). osszehasonlité vizsgdlat alapjdn ez a kombindcié
A vizsgdlatok korldtai kozott emlitendd a viszony- hatékonyabbnak ténik, mint az eddig leggyakrab-
lag rovid kovetési id6 (21 nap) és a mintaszdam (112 ban alkalmazott L. reuteri DSM17938.

csecsemd vizsgdlatonként). A populdcids hetero- A hosszu tdvud hatdsok, az optimédlis adagolds és a
genitds (kilonboz§ tdpldldsi médok, szilési maé- kilonb6z6 populdciékban valé alkalmazhatésdg
dok, foldrajzi elhelyezkedés) a probiotikum-vizs- tovdbbi, nagyobb mintaszdmu, fluggetlen vizsgdla-
gdlatokban dltaldban nem korldtozé tényezd, mi- tokat igényelnek. A mikrobiom-alapu intervencidk
vel a metaanalizisek azt mutatjdk, hogy a haté- Gj irdnyt jelentenek a funkciondlis gastrointesti-
konysdg fliggetlen a sztiletés modjatél, és a tdpld- nalis zavarok prevenciéjdban és kezelésében (16).
Summary

Infantile Colic and the Role of the Microbiome: A Review of Clinical Studies on the Probiotic Strains
Bifidobacterium longum KABP042 and Pediococcus pentosaceus KABP041
Antal Dezs6fi-Gottl, MD; Department of Paediatrics, Semmelweis University, Budapest, Hungary

Infantile colic is one of the most common functional gastrointestinal disorders in the neonatal period, affecting 10-40%
of infants worldwide. According to the Rome IV criteria, it presents as recurrent, prolonged episodes of crying and
fussiness in an otherwise healthy infant under four months of age, without an identifiable organic cause. Although the
prognosis is favourable, colic has a considerable negative impact on family wellbeing and quality of life. The precise
pathophysiological mechanism remains incompletely understood; however, accumulating evidence implicates gut
microbiome dysbiosis as a key contributing factor. Colicky infants characteristically show reduced proportions of
Bifidobacterium and Lactobacillus species and an overrepresentation of Proteobacteria, including Escherichia coli and
Klebsiella species.

This review summarises the clinical evidence for two human-origin probiotic strains — Bifidobacterium longum
KABP042 (CECT7894) and Pediococcus pentosaceus KABP0O41 (CECT8330) — in the management of infantile colic. B.
longum KABP042 is capable of degrading human milk oligosaccharides (HMQOs) and produces short-chain fatty acids
(SCFAs), primarily acetate, which exert anti-inflammatory and antimicrobial effects. P. pentosaceus KABP041 reduces
intestinal inflammation via IL-10 induction and displays broad-spectrum pathogen-inhibitory activity. Both strains
carry EFSA Qualified Presumption of Safety (QPS) status and FDA Generally Recognized As Safe (GRAS) designation,
and neither carries transferable antibiotic resistance genes.

In a randomised, double-blind, placebo-controlled trial by Chen et al. (2021) involving 112 colicky infants, the
probiotic combination significantly reduced daily crying time and fussing episodes at days 7, 14, and 21 compared with
placebo (p < 0.001). In a multicentre, randomised, single-blind trial by Moreno-Villares et al. (2024), the B. longum
KABP042 + P. pentosaceus KABP041 combination was directly compared with Limosilactobacillus reuteri DSM17938.
The responder rate (>50% reduction in crying/fussing time) was significantly higher in the KABP group atday 7 (61.1%
vs.37.5%, p=0.013) and day 14 (84.6% vs. 59.3%, p = 0.004), with consistently lower median daily crying and fussing
times throughout the study. The efficacy was independent of feeding mode and mode of delivery. These findings
position the B. longum KABP042 + P. pentosaceus KABP041 combination as a promising, evidence-based therapeutic
option that appears superior to the previously most-studied probiotic strain for infantile colic.

KEYWORDS infantile colic, gut microbiome, dysbiosis, Bifidobacterium longum KABP042, Pediococcus pentosaceus

KABP041, Limosilactobacillus reuteri DSM17938, probiotics, Rome 1V criteria, functional gastrointestinal disorder,
randomised clinical trial
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= A csecsemdkori kélika hdtterében a bélmikrobiom dysbiosis meghatdrozé szerepet jdtszik: a kélikds
csecsemdk bélflordjabol hidnyoznak az egészséges fejl6déshez nélkilozhetetlen Bifidobacterium
és Lactobacillus torzsek, mig a Proteobacteria tidlsidlya gyulladdsos folyamatokat és fokozott

bélpermeabilitdst eredményez.

= A humdn eredetl Bifidobacterium longum KABP042 és Pediococcus pentosaceus KABP041
probiotitkum-kombindcié klinikai vizsgdlatokban szignifikdnsan csokkentette a napi sirdsi id6t k-
likds csecsemdkben, és kozvetlen 6sszehasonlitdsban gyorsabb és kifejezettebb tiinetjavuldst muta-
tott, mint a kordbbi aranystandardnak tekintett Limosilactobacillus reuteri DSM17938 — mindez az

EFSA és az FDA dltal is megerdsitett kivdlo biztonsdgi profil mellett.

= A mikrobiom-alapu intervencidk uj fejezetet nyitnak a funkciondlis gastrointestinalis zavarok keze-
[ésében: a kélikds csecsemd elldtdséban ma mdr nem elegendd a tlineti megkozelités — a bélfléra
egyensuilydnak helyredllitdsa célzott probiotikum-terdpidval evidence-based lehet§ség, amelyet
a mindennapi gyermekgydgydszati gyakorlatban is érdemes megfontolni.

Tesztkérdések

Mi a csecsemdkori kélika Rome 1V definicidja szerinti mini-
malis sirdsi id6tartam?

a) Legaldbb napi 1 éra, heti 3 napon

) Legaldbb napi 3 éra, heti 3 napon, legaldbb 1 hétig

)

)

2. Melyik dllitas igaz a B. longum KABP042 torzs hatdasme-
chanizmusaval kapcsolatban?

a) Kizarélag IL-10 indukciéval csokkenti a bélgyulladdst

b) Lebontja a humdn tejcukor-oligoszacharidokat és f6ként
propionatot termel

c) HMO-k lebontdsdra képes és rovid szénldncu zsirsavakat
(féként acetdtot) termel, amelyek gyulladdscsokkents és
antimikrobidlis hatdstak

d) ElsGsorban a bélepithelium tight junction fehérjéit stabili-
Zélja direkt mechanizmussal

Legaldbb napi 2 6ra, heti 5 napon
Legaldbb napi 4 6ra, heti 7 napon

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjuk megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
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