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Akadémikus gyermekgyogyasz elddeink a XIX. és a XX.

szazadban, II.

Harmat Gyorgy 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-
arant maradandoét alkotd tudésok keriilnek bevdlasztdsra.

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

Szerz6 mai napig buszke és szerencsés, mivel mindhdrom XX. szdzadi akadémikus gyermekgyégydszt
személyesen is ismerhette, el6addsait hallgathatta egyetemi tanulmdnyi évei alatt, Méhes Kdroly pro-
fesszor tandcsait, tapasztalatait intézményvezetéként is hasznosithatta.

Gegesi Kiss Pal

(Nagysz6l6s, 1900. februdr 11.— Budapest, 1993.
dprilis 3.

Orvosi tanulmdnyait 1917-ben a kolozsvdri Ferenc
J6zsef Tudomdnyegyetemen kezdte meg, majd
1919-t6l a Budapesti Tudomdnyegyetem orvosi kd-
rdnak hallgatéja volt. Itt szerezte meg orvosi okle-
velét 1923-ban, majd 1924-t6l az immdr Pdzmdny
Péter Tudomdnyegyetem néven mikods tanintézet
I. Szému Gyermekklinikdjdn volt tandrsegéd és ad-
junktus. 1934-ben magdntandri képesitést szerzett
a gyermekkori szivbetegségek kérismézése és ke-
zelése tdrgykorébdl. 1942 utdn e tdrgykort mdr
cimzetes nyilvdnos rendkivili tandri cimmel oktat-
ta, egydttal adjunktusbdl klinikai f6orvossd Iépett
elé.

1946-ban a gyermekgyodgydszati tanszék nyilvdnos
rendes tandrdvd, egydttal az I. Szamd Gyermekkli-
nika igazgatéjdvd nevezték ki, de mdr 1945-t6
megbizottigazgatéként irdnyitotta a klinikat. Itt ve-
zette az oktatéi és kutatéi munkdt egészen 1971.
évi nyugdijazdsdig,

1951 utdn mdr az 6néllévd vélt Budapesti Orvostu-
domdnyi Egyetem szervezeti kereteiben, azt kove-
t6en pedig tudomdnyos tandcsadéként segitette a
klinikai praxist. 1950-t6] 1955-ig az Altaldnos Or-
vostudomadnyi Kar dékdni, 1955-t6l 1961-ig az
egyetem rektori tisztségét is betoltotte. Szakmai és
oktatéi pdlydjdval parhuzamosan 1957-t61 1989-ig
elldtta a Magyar Voroskereszt elnoki feladatait.

Tudomdnyos munkdssdga

Klinikai orvosi munkdja a csecsemd- és gyermek-
gydégydszatra, illetve a gyermekpszicholégidra ird-
nyult. Pdlydja els6 szakaszdban féként a kozponti
idegrendszer, az agy szervi elvdltozdsaival, a gyer-

179

mekkori agydaganatokkal foglalkozott. Késébb
a velesziletett cukorbetegséget, valamint a sziv-
bantalmak, a keringési rendellenességek és a fertd-
zések csecsemdkori sorvaddshoz vezet6 hatdsme-
chanizmusdt tanulmdnyozta. Behatéan foglalko-

—

Prof. Gegesi Kis Pal (1900-1993)
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zott a reumas ldz, diftéria, skarlat, tifusz és tudé-
gyulladds dltal elGidézett gyermekkori szivbeteg-
ségekkel, az elektrokardiogrdfidval feltdarhaté
rendellenességekkel.

Mindkét akadémiai székfoglaléja gyermekgydgyad-
szati témdban hangzott el (Diphtheria miatti sziv-
haldl kézvetlen mechanizmusdrdl és a halal elhdri-
tdsdnak lehetSségérdl, 1950; A diabetes mellitus
alatti coma és kezelése csecsemd- €s gyermekkor-
ban, 1954). Jelent&s eredményeket ért el klinikai
gyermekpszicholdgiai kutatdsaival is, tobbek ko-
zo6tt tanulmdnyozta a gyermekkori személyiségza-
varokat.

Az 1. Szamud Gyermekgydgydszati Klinikdn szerve-
z&munkdjdnak koszonhetSen és irdnyitdsa alatt
jott létre az 1940-es években a kardioldgiai osz-
tdly, a jarobeteg gyermekek részére a szivbeteg- és
a pszicholdgiai rendelés, valamint a rendszeresi-
tett nevelési tandcsadds.

Mintegy kétszdz tudomdnyos kozleményt irt, alap-
vet§ gyermekgydgydszati kézikonyvei német és
orosz nyelven is megjelentek. A Plediatria
Danubiana, a Gyermekgydgydszat és az Acta
Pediatrica szerkeszt6bizottsdgi elnoke, 1961-t6l
1967-ig a Magyar Pszicholégiai Szemle f&szer-
kesztdje volt.

Tevékenyen részt vett a mivészeti életben is. M-
gy(jts, az Eurdpai Iskola mivészcsoport egyik ala-
pitéja, mivészeti tanulmanyok szerzdgje.
1949-ben a Magyar Tudomdnyos Akadémia levele-
z8, 1954-ben rendes tagjava vdlasztottdk.

1958 és 1973 kozott az akadémiai elnokség tagja
volt. A Magyar Gyermekorvosok Tdrsasagdnak 6ro-

Kerpel-Fronius Odén
(Versec, 1906. janudr 14. — Nyugat-Berlin, 1984.
aprilis 22.)

Vildghirti magyar gyermekgydgydsz, akadémikus,
a modern magyarorszdgi csecsemé- és gyermek-
gyogydszat egyik meghatdrozé alakja volt.
Kossuth-dijas gyermekgydgydsz, fiziolégus, a Ma-
gyar Tudomdnyos Akadémia rendes tagja. A XX.
szdzadi magyarorszdgi gyermekgyodgydszat Ki-
emelkedd jelent&ségl, vildgszerte elismert alakja
volt.

Klinikai kutatdsai sordn a gyermeki szervezet folya-
dékhdztartdsdban fellépd élettani zavarok patolé-
giai vizsgdlatdval hozzdjdrult a csecsemd&kori atro-
phia (sorvadds) megel&zéséhez és gydgyitdsahoz.
Harom évtizeden keresztil, 1946 és 1976 kozott
volta Pécsi Orvostudomdnyi Egyetem, majd a Sem-
melweis Orvostudomadnyi Egyetem gyermekklini-
kdi és gyermekgyodgydszati tanszékei vezetdje.
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kos diszelnoke, a Magyar Voroskereszt 6rokos tisz-
teletbeli elndke volt, 1962-ben pedig az ujjdszer-
vezett Magyar Pszicholdgiai Tdrsasdg els6 elnoke
lett.

Tobb kalfoldi, igy 1957-ben a szovjet, 1962-ben a
lengyel, 1963-ban a csehszlovdk és az olasz,
1964-ben pedig a bolgdr gyermekgydgydszati tdr-
sasdg tiszteletbeli tagjdvd vdlasztottdk.

Az |. szamud gyermekklinika élén végzett magas
szintli oktatdsszervezési munkdjdért 1953-ban
megkapta a Kossuth-dij bronz fokozatdt. Orvosi
munkdssdgdért 1958-ban Bdkay Jdanos-emlékér-
met, 1963-ban Semmelweis-emlékérmet és Kivalo
Orvos kittintetést, 1973-ban Akadémiai Aranyér-
met vehetett t. 1982-ben a budapesti Semmelweis
Orvostudomadnyi Egyetem tiszteletbeli szendtordva
avattdk.

F6bb mivei

e Sziv- és vérkeringési betegségek csecsemd- és
gyermekkorban. Budapest, 1953 (Szutrély Gyu-
laval)

e A diabetes mellitus csecsemd- és gyermekkor-
ban. Budapest, 1956 (Barta Lajossal)

e A betegség és gyogyitds. Budapest, 1961

e Személyiségzavarok gyermekkorban. Budapest,
1965 (Liebermann Lucyval)

e A klinikai pszicholégia alapjairél. Budapest,
1966

e Gyermekklinikai pszichopatolégia. Budapest,
1971
Eletitja
Kozépiskoldit szul6varosdban végezte, majd

1923-t6l a budapesti Pdzmdny Péter Tudomadny-
egyetem orvosi kardn tanult, egy-egy szemeszter
erejéig a Bécsi Egyetemen, a miincheni Lajos—Mik-
sa Egyetemen (Ludwig-Maximilians-Universitat) és
a parizsi Sorbonne-on is folytatott orvosi tanulma-
nyokat. 1928-t6l Heim Pal maga mellé vette a bu-
dapesti egyetem élettani intézetébe dijtalan gya-
kornoknak, idékozben 1929-ben orvosi oklevelét
is megszerezte.

1930-t6l dijas gyakornokként oktatott az intézet-
ben, 1933-1934-ben pedig Rockefeller-6sztondi-
jasként a Harvard Egyetem gyermekklinikdjan,
James L. Gamble laboratériumdban folytatott az
emberi szervezet folyadékhdztartdsdra vonatkozé
kutatdsokat. Hazatérését kovetSen, 1936-ban gyer-
mekgydégydsz szakorvosi vizsgat tett, s tandrsegéd-
ként tovabbra is az élettani intézetben folytatott
oktatétevékenységet. 1944-1945-ben rovid idére
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Kerpel-Fronius Odén (1906-1984

bevonult a hadseregbe, majd 1945-t6l adjunktus-
ként és a csecsemgGélettan magdntandraként dolgo-
zott az egyetemi élettani intézetben.

1946-ban a pécsi Erzsébet Egyetem orvostudoma-
nyi kardra nevezték ki a gyermekgydgydszat nyil-
vdnos rendes tandrdvd, valamint a Gyermekgyo-
gydszati klinika igazgatéjava. 1951-t6l az 6nalls-
sult Pécsi Orvostudomdnyi Egyetemen dltala szer-
vezett és alapitott gyermekgydgydszati tanszék
tanszékvezet§ egyetemi tandraként tevékenyke-
dett.

1967-ben pécsi katedrdjdt és klinikaigazgatoi szé-
két elhagyva vdllalta el a budapesti Semmelweis
Orvostudomadnyi Egyetem Il. Szamu Gyermekklini-
kdjdnak igazgatdsdt tanszékvezets egyetemi tandri
cimmel. 1976-0s nyugdijazdsdig toltotte be ezt az
alldst, de ezzel egyidejileg, 1970 és 1976 kozott
az Orszdgos Csecsemd- és Gyermek-egészségligyi
Intézet igazgatdi feladatait is elldtta.

1976 utdn tandcsadéként segitette az utébbi intéz-
ményben folyé munkat.

Tudomdnyos munkdssdaga

A gyermekgyoégydszaton, a csecsemdk élet- és kér-
tandn beliil els6sorban a szervezet s6- és vizhdztar-
tdsi zavaraira visszavezethet§ betegségek, a vese-
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bantalmak klinikuma foglalkoztatta. Mdr pdlydja
elején, a vildgon els6ként kiilonitette el patolégids
alapon az emberi szervezet kiszdraddsdnak so-
vesztéses, illetve szomjazdsos formdjat.

A mdsodik vildghdborit kovetSen figyelme az alul-
tdpldlt, rossz higiénés és egészséglgyi kortlmé-
nyek kozott €16, nélkilozs gyermekek korében to-
megesen el6forduld, toxikézisos tinetekkel és bél-
huruttal kisért csecsemd&kori sorvadds felé fordult.
Az atrophids gyermekek szervezetének energiafor-
galmdra — keringésére, h6hdztartdsdra és hormona-
lis szabdlyozdsdra —, vesem(kodésére irdnyulo
korélettani vizsgdlataival egyfelSl tisztdzta a vesé-
nek a szervezet s6- és folyadékforgalmdban, vala-
mint sav-bdzis egyensidlydban jdtszott élettani
szerepét, masfelSl rdmutatott a leesett vércukor-
szintnek a sorvadds lefolydsdban jdtszott szerepé-
re.

Kezdeményezésére nagyardnyud anyatej-, élelmi-
szercsomag- €és gyégyszergy(jtés (inzulin, penicil-
lin) indult meg a f6vdrosban, s az 6sszegy(lt java-
kat a rdszorulé csalddok, gyermekek szdmadra utal-
tdk ki, ezzel is csokkentve az atréfianak betudhato,
nagyobb ardnyud csecseméhalanddsdgot.
Pedagégiai és klinikaszervez6i munkdssdga szin-
tén jelentds, az dltala vezetett pécsi és budapesti
gyermekkoérhdzakban korszerl szakmai alapokra
helyezett és versenyképes tuddssal rendelkezd
szakembergdrddn alapuld klinikai kutatdsok foly-
tak. A folyadékhdztartds egyensilydra vonatkozé
eredményei csak 1959-ben jelentek meg monogra-
fidjdban, ez azonban elhozta szdmdra a nemzetko-
zi gyermekgyodgydsz szakma elismerését.

A gyermekkori sorvadds kérélettandrol sz616 mo-
nogrdfidja élete utolsé nagy munkdjaként, 1983-
ban jelent meg angolul. El&szér 1969-ben megje-
lent, 1977-ig hdrom kiaddst megért Gyermek-
gyogydszat cim{ Osszefoglalé mive évtizedekig a
gyermekgyodgydszképzés alapvetd kézikonyvének
szamitott.

Tdrsasdgi tagsagai és elismerései

Tudomdnyos eredményei elismeréseként 1948-
ban a Magyar Tudomdnyos Akadémia levelezg,
1970-ben rendes tagjdvd vdlasztottdk.

A Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdgdnak 6rokos
diszelnokévé vdlasztottak.

Szamos nemzetkozi és kilfoldi tudomdnyos tdrsa-
sdg meghivta tagjai sordba: 1959-t6l az Eurépai
Gyermekgydgydszati Tdrsasag (European
Paediatric Association, EPA), 1962-t6l a Leopol-
dina Német Természettudomdnyos Akadémia
(Deutsche Akademie der Naturforscher Leopol-
dina) és a Csehszlovdk Gydgyszerészeti Tdrsasdg
(Ceskoslovenska lékaiska spole¢nost), 1965-t5l a
londoni Ujsziilott-gyégydszati Tarsasdg (Neonatal
Society), 1972-t6l az Amerikai Gyermekgydgy-
dszati  Akadémia  (American Academy of
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Pediatrics), valamint az angol (1957, tiszteleti), a
francia (1958, levelezd), a portugdl (1960, tisztele-
ti), a lengyel (1962, tiszteleti), a svéd (1962, tiszte-
leti), az amerikai (1962, tiszteleti), a bolgdr (1963,
tiszteleti), a svdjci (1965, levelezd), a finn (1965,
tiszteleti), a német (1967), az olasz (1967) és az
osztrdk gyermekgydgydszati tarsasdgok tagja volt.
Mindemellett az 1970-es években az Egészségligyi
Vildgszervezet (WHO) munkdjdt is tdmogatta tdp-
ldlkozdstudomadnyi szaktandcsaddéként.

A gyermekgydgydszat terén elért eredményeiért
1951-ben Kossuth-dfjat és Magyar Népkoztdrsasa-
gi Erdemrendet, 1975-ben Semmelweis-emlékér-
met, 1976-ban pedig a Francia Akadémia Pdlma-
dijdt vehette dt. 1969-ben a Rostocki Egyetem
diszdoktordva avattdk.

F6bb miivei

* A s6- és vizforgalom zavara. Debrecen, Panné-
niany., 1939, 16 p.

e A keringési zavar keletkezése és jelent&sége cse-
csem@kori  toxicosisban. Budapest, Szerzg,
1950, 21 p.

* A csecsemd@kori sorvadds. Budapest, Egészség-
tgyi, 1953, 174 p. (Varga Ferenccel)

* A csecsemdkori decompositio pathogenesise.
Budapest, Szerzg, 1953, 22 p.

o

Méhes Karoly

Akadémikus,
professzor
1936. februdr 22-én sziletett Budapesten, 2007.
janudr 20-4n Pécsett hunyt el.

Széchenyi-dijas gyermekgyodgydsz

Eletpdlydja
Méhes Gyula (1897-1970) orvos, gyogyszerész és
Gyongyosi Dalma fiaként sziiletett.
1960-ban diplomdzott a Pécsi Orvostudomdnyi
Egyetemen. Ezutdn négy éven at a Kérbonctani In-
tézetben dolgozott. 1964-ben lett a pécsi Gyer-
mekklinika orvosa, 1967-ben szakvizsgdzott cse-
csemd- és gyermekgydgydszatbol.
1973-ban pedig kinevezték a Gyd&r-Sopron me-
gyei Koérhdz osztdlyvezets f6orvosanak.
Id6kozben, 1968-69-ben és 1983-84-ben a Bdze-
li Egyetem Gyermekklinikdjan jarttanulmdanydton.
1987-ben kerilt vissza Pécsre, ahol is a Gyermek-
klinika igazgatéjdva kinevezték ki, ezt a tisztséget
1997-ig toltotte be.
Az igazgatdsrdl tiz év utdn, betegsége miatt mon-
dott le, 2001 végéig egyetemi tandrként, 2002 utdn
emeritusz professzoraként dolgozott tovdbb.
Pdlydja végén az Orvosi Genetikai és Gyermek-
fejlédéstani Intézetben folytatott kutaté munkat.

182

* Les déshydrations infantiles. in: Actualité de
biologie Il. Paris, 1955

e Pathologie und Klinik des Salz- und Wasser-
haushaltes. Budapest, Akadémiai, 1959, 677 p.
Oroszul: Budapest, Akadémiai, 1964, 716 p.

e Pathologische Physiologie des wachsenden
Organismus. in: Lehrbuch der pathologischen
Physiologie. Hrsg. Berhard Goetze. Jena,
Fischer, 1961.

e Gyermekgyodgydszat. Budapest, Medicina, 1969,

569 p.
Oroszul: Budapest, Akadémiai, 1975, 621 p.
e Perinatal medicine I-Il. Budapest, Akadémiai,

1978 (szerkesztette tobbekkel)

e The pathophysiology of infantile malnutrition:
Protein-energy malnutrition and failure to thrive.
Budapest, Akadémiai, 1983, 312 p.

e Az djszulott I-1lIl. Szerk. Véghelyi Péter &
Kerpel-Fronius Odén. Budapest, Akadémiai,
1986, 1506 p.

Irodalom

Akadémiai dokumentumok, Wikipedia, Csalddi és hivatalos
életrajzok.

Tudomdnyos munkdssdaga

1971-ben kandiddlt, nagydoktori disszertdcié-
jat 1978-ban védte meg, mindossze negyvenkét
éves volt ekkor.

1994-ben a Leopoldina Német Természettudoma-
nyi Akadémia (Deutsche Akademie der Natur-
forscher Leopoldina), egy évvel késébb pedig az
Osztrdk Tudomdnyos Akadémia is tagjavd vdlasz-
totta.

[tthon 1990-ben az MTA levelezé tagjavd, 1995-t6l
rendes tagjdvd vdlasztottdk.

1996 és 1999 kozott az MTA Orvosi Tudomdnyok
Osztdlydnak elnoki tisztét latta el.

Szdmos nemzetkozi orvosi tarsasagnak — European
Society for Pediatric Research, European Society of
Human Genetics, International Association of
Human Biologists — volt tagja. 1996 és 1999 kozott
az MTA Orvosi Tudomdnyok Osztdlydnak elnoki
tisztét ldtta el.

1999-t6l a Szent Istvdn Akadémia tagja. 1999-t6l
néhany évig tagja volt a kormdny tudomdnyos ta-
ndcsado testiiletének. Kutatdsi teriilete az alkalma-
zott orvosi genetika, a velesziletett rendellenessé-
gek kéreredete, korai felismerése. Hazdnkban az
els6k kozott foglalkozott a nemi kromatinok vizs-
gdlataval. Uj eredményeket ért el az alkati varian-
sok és kis fejl6dési rendellenességek diagnosztikai
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Méhes Kéroly portréja (1936-2007)

jelentéségének meghatdrozdsa, a velesziletett
rendellenességek korai felismerése és az dun.
centromérdk szétvdldsi sorrendjének leirdsa terén.
Nagy visszhangot kivdltott idegen nyelv( publika-
cidi: Minor Malformations in the Neonate (1983),
Informative Morphogenetic Variants in the New-
born Infant (1988).

1998-ban Széchenyi-dijjal tiintették ki: a klinikai
genetika nemzetkozileg is elismert mlveléséért, a
kilonleges elldtast igényl6 gyermekdiagnosztika
magyarorszdgi bevezetéséért.

2000-ben Markusovszky-emlékéremmel ismerték
el munkdjdt. 2002-ben Kerpel-Frénius-dijat, 2004-
ben Pdazmdny Péter-dfjat, Batthydny-Strattmann
Laszl6-dfjat, valamint Pro Renovanda Cultura
Hungariae elismerést kapott.

Méhes Karoly nevével 6sztondijpdlydzatot hivtak
életre. A pdlydzat célja a csecsemé- és gyermek-
gyogydsz szakképzésben résztvevék tdmogatdsa,
igy segitve a fiatal szakorvosjelolteket pdlydjuk
kezdetén.

Tanulmdnyai (vdlogatas)

o Kisérletes és klinikai megfigyelések a sex
chromatin vizsgalat gyakorlati értékérél. Kandi-
ddtusi értekezés; MTA TMB Pécs, 1969

e Clonically Recognisable Autosomal Anomalies
in Neonates. Lancet, 1973

183

e Avelesziletett anyagcsere-rendellenességek ko-
rai diagnosztikdja, kilonos tekintettel az
enzymopathidkra / Németh Erzsébettel. Gy6r,
1975

e A kromoszomavizsgdlat leleteinek értékelhets-
sége. In: A humdn kromoszéma-aberrdciok je-
lent§sége a klinikumban Budapest, 1977

e Minor malformations in the neonate. Budapest,
Akadémiai, 1983; (4j kiaddsa) Informative
morphogenetic variants in the newborn infant /
forew. by G. Stalder. Rev., enl. ed. Budapest;
Akadémiai Kiado, 1988. ISBN 963-05-4877-1

e Informative Morphogenetic Variants in the
Newborn Infant. Budapest, 1988
e A centroméraszétvdlds sorrendje: akadémiai

székfoglal6: 1991. mdrcius 12.

e Gyermekegészségligylink sajdtos vondsairdl
(1997). Budapest, MTA (Magyarorszdg az ezred-
forduldn: stratégiai kutatdsok a Magyar Tudoma-
nyos Akadémian. Eletmingség)

e Kerpel-Fronius Odén (1998). Budapest: Akadé-
miai Kiadé (Ser. A mdlt magyar tudésai 0133-
1884)

* Premature Centromere Division:
Manifestation of Chromosome
American Journal of Medical

A Possible
Instability.
Genetics h.n.,

1995.
e Classical Clinical Genetics in the Era of
Molecular Genetics. American Journal of

Medical Genetics, 1996

e Excess of Mild Errors of Morphogenesis in
Childhood Lymphoblasstic Leukemia. American
Journal of Medical Genetics ,1998

® Régi és (j moddszerek az orvosi genetikdban
(1999). Budapest, MTA. (Ser. Székfoglalok a Ma-
gyar Tudomdnyos Akadémidn 1419-8959)

e Mild Errors of Morphogenesis in Malignancy:
Macroscopic ~ Manifestation ~ of  Genetic
Instability? Medical and Pediatric Oncology
2000

Dijai, elismerései

e Markusovszky Emlékérem (1973)

o Allami Ifjdsdgi Dij (1978)

e Békay Emlékérem (1979)

e Kivdlé orvos (1983)

* Schopf-Mérei-Emlékérem (1989)

e POTE Pro Universitate arany fokozata (1994)
e Pécs Vdros Millecentendriumi Dija (1996)
e Széchenyi-dij (1998)

e Szildrd Led6 professzori 6sztondfj (1999)

e Pazmdny Péter FelsGoktatdsi-dij (2004)

Irodalom

Magyar Tudomdnyos Akadémia kozleménye 2007.01.24.

Wikipedia, Megemlékezés Méhes Kdrolyrél - cultura.hu -
2016-02-25

A betegekkel tdrsalogni kell! Méhes Kdrollyal Sz. Koncz Istvdn
beszélget (www.jelenkor.net) (Ez utébbit minden kollégd-
nak és gyermekorvosnak kiilon figyelmébe ajanlom.)
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Bevezet6 a nefrologia tematikus szamhoz - I1.

Tisztelt Kollégdk, tisztelt Olvasd!

Az orvostudomdny az utébbi évtizedben bekovet-
kezett rohamos fejl6désének hatdsa alél a gyer-
mekgydgydszat, és ezen beliil a gyermeknefrolégia
sem maradhatott ki. A vese és a nephron Osszetett
és bonyolult szerkezetébdl kdvetkez&en sok diag-
nosztikus és terdpids nehézséggel és buktatéval
kellett és kell szdmolnunk. Kozhelyként hangoz-
hat, de Uj diagnosztikus és terdpids eredményeket
csak akkor tudjuk alkalmazni, ha ismerjuk azokat.
Ezért gondoltuk tdgy — a Gyermekgydgydszat szer-
kesztGségével egyetértésben —, hogy egy tematikus
szamban csokorba gydGijtjik a gyermeknefroldgia
Ujdonsdgait, illetve az dltaldnos gyermekgydgy-
dszat szdmadra is fontosabb gyakorlati tapasztalato-
kat. Kilon orommel és bliszkeséggel tolt el minket,
hogy e kiadvdny a hazai gyermeknefroldgiai cent-
rumok szoros egytttm(kodésében jott létre. Ez az
egyuttmkodés a garancidja annak, hogy az elldtds
minden régiéban azonos elveken és alapokon
nyugszik, a betegek mindenttt megkaphatjdk a je-
lenleg elérhetd legmagasabb szinti gyermeknef-
rolégiai elldtdst.

Prof. Dr. Reusz Gyorgy

Dr. Szab6 Tamas

Eredeti szandékunk szerint a nefrolégia témakorét
egyetlen Gyermekgydgydszat lapszdamban kivdn-
tuk feldolgozni. Noha a témavdlasztds korét tuda-
tosan szikre 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 (Gyermekgydgydszat
2026. 2. szama) a genetika, az 6rokletes vesebeteg-
ségek, az immunmedidlt folyamatok, a hdgyuti
malformdciék témakoreit, a higylti fert6zések és a
hélyagmikodési zavarok elldtdsat, valamint az
akut és krénikus veseelégtelenség kérdéseit tdr-
gyaltuk. A mdsodik rész, amely a Gyermekgydgyd-
szat ezen szamdban jelenik meg, a vesedtiltetés
kérdéseit fejti ki, illetve érdekes eseteket mutat be
a gyermeknefrolégia témakorébdl.

Kivdnjuk, hogy ez a mdsodik rész is tdimogassa az
olvasét szakmai dtjan, és jaruljon hozza ahhoz a
kozos torekvéshez, hogy a gyermeknefroldgia tu-
ddsa egyre szélesebb korben és egyre magasabb
szinvonalon legyen elérhetd.

Prof. Dr. Kovdcs Gdbor

professor emeritus, tanszékvezetd, egyetemi tanar,
a Gyermeknephrolégiai Egyestlet a Gyermeknephrolégiai Egyestlet a Gyermekgydégydszat folydirat
elnoke fétitkdra fGszerkesztGje

Semmelweis Egyetem,
Gyermekgydgydszati Klinika

Debreceni Egyetem klinikai K6z-
pont, Gyermekgydgydszati Intézet

Gyermekgydgydszati Klinika
Tazolté utcai Részleg

NEFROLOGIA

zsebkonyv (szak)vizsgara
késziléknek

W Semmelwes Kiaqs

Prof. dr. Tislér Andras

Nefrologia

zsebkényv (szak)vizsgara
készil&knek

A KONYV KIEGESZUL
QR-KOD MOGOTTI TARTALOMMAL

SEMMELWEIS KIADO
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GYERMEKKORI VESEATULTETES

Bevezetés — a gyermekkori veseatultetés

Szabé Attila dr., Reusz Gyorgy dr.

Gyermekgydgydszati Klinika, Semmelweis Egyetem, Budapest (Igazgaté: Szabo Attila dr.)

LEVELEZESI CIM:

Szabé Attilla dr.

1083 Budapest, Békay Jdnos u. 53-54.
E-posta: szabo.attila@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS A gyermekkori vesedtiiltetés ma Magyarorszdgon olyan korszakat éli, amelyben a sebészeti techni-
kdk, az immunszuppressziv kezelések, a diagnosztikai hdttér és a nemzetkozi egytittmikodeés egydittesen teszik lehetd-
vé, hogy a gyermekek a lehetd legjobb esélyt kapjdk a teljes életre. Az Eurotransplant rendszerbe valo integrdcio, a sta-
bil hazai esetszamok, a multidiszciplindris csapatok professziondlis munkdja és a hosszu tdvi gondozds minéségének
javuldsa mind olyan tényez6k, amelyek a gyermekvese-dtiiltetés sikerét és jovijét alapvetden meghatdrozzak.

A jelen 6sszedllitasunkban dttekintjiik a gyermekkori vesedtiiltetés néhdny kiemelten hangstlyos kérdését, kiilonos fi-
gyelemmel a recipiens felkészitésének szempontjaira, a transzplantdciot kovetden jelentkezd infekcidk sajdtossdgaira,
valamint a névekedés alakuldsdra és timogatdsdra a beliltetést kovetd iddszakban. Bizunk abban, hogy az itt bemuta-
tott ismeretek hozzdjdrulnak szakmai latokériink szélesitéséhez, és segitik mindazokat, akik a gyermekvese-dtiltetés

komplex folyamatdban és gondozdsdban részt vesznek.

KuLCSSzZAVAK  vesedtiiltetés, gyermek, immunszuppresszio, szteroidmentesség

A gyermekkori végdllapoti veseelégtelenség a mo- kek szdmdra, akik kordbban a ritka HLA-tipus, az
dern orvoslds egyik legdsszetettebb és legnagyobb immunoldégiai szenzitizdcié vagy egyéb tényezgk
szakmai érzékenységet igényl§ terllete. Mig né- miatt hosszabb ideig maradtak vesepdtlé kezelé-
hdny évtizeddel ezel6tt a krénikus veseelégtelen- sen (1, 2).

ség gyermekkorban szinte kivétel nélkul a beteg
életének elvesztéséhez vezetett, napjainkban

a rendelkezésre dll6 vesepotlo eljardsok, a multi- A gyermekkori veseelégtelenség hattere
diszciplindris elldtds, valamint mindenekel6tt és sajatossdgai

a gyermekkori vesedtiltetés fejlgdése révén a prog-

nézis alapvetGen megvdltozott. A vesedtiltetés ma A gyermekkori végstadiumu veseelégtelenség etio-
mdr nem csupdn a tdlélés lehet§ségét jelenti, ha- |6giai spektruma szdmos tekintetben eltér a felnét-
nem a gyermekek testi fejl6désének, pszicho- tekétsl. Mig a feln6tt populdciéban a diabetes
szocidlis jéllétének, iskolai és csalddi beilleszke- mellitus, a hypertonia és a glomerulonephritisek
désének egyik legfontosabb zdloga (1). domindlnak, gyermekkorban a velesziletett vagy
A gyermekkori transzplantdciés programok fejlg- korai életkorban kialakulé fejl6dési rendellenessé-
dése ugyan hosszu folyamat volt, de egyértelmien gek — mindenekel6tt a vese hypoplasia/dysplasia,
kijelenthet6, hogy mdra Magyarorszdgon is magas a hdgydti obstrukcio és a vesicoureteralis reflux —,
szinvonalon, nemzetkdzi 0Osszehasonlitdsban is valamint az 6rokletes nephropathidk dlinak az elsg
versenyképes kornyezetben zajlik. A hazai gyer- helyeken. Ezen betegségek jelentds része madr uj-
meknefrolégia és transzplantdciés sebészet szoros szulott- vagy kora csecsem&korban manifesztdlé-
egyuttm@kodésének, valamint a diagnosztika és dik, és hosszu, sokszor hulldmzé lefolyds sordn
immunszuppressziv kezelések jelentds moderniza- vezet a veseelégtelenség kialakuldsdhoz.

ciéjdnak koszonhetSen a gyermekek szamadra elér- A velesziletett és funkciondlis hdgydti malformd-
hetgvé vdlt a tartésan j6 graftmikodés, a hosszu ta- ciék nagyardnyu jelenléte egyértelmlen meghatd-
vi tdlélés és az életminGség lényeges javuldsa. Az rozza a transzplantdcids elldtds sajdtossdgait is.
Eurotransplant rendszeréhez valé csatlakozds pe- A hélyagm(ikodés zavara, a visszatérg higydti fer-
dig dj tdvlatokat nyitott, kiilondsen azon gyerme- t6zések, a komplex urolégiai anomadlidk mind je-
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lent&sen befolydsoljdk a transzplantdciéra valé fel-
készités hosszdt, a mitéttechnikai kivitelezhet&sé-
gét, valamint a késGi graftkimeneteleket. Mindez
a gyermektranszplantdciot olyan osszetett feladat-
td teszi, amelyben a nefrolégus, urolégus, transz-
plantdciés sebész és gyermekgydgydsz szoros
egyuttmkodése elengedhetetlen (3, 4).

A hazai gyermektranszplantacio
fejlodése és helyzete

A magyar gyermeknefrolégia viszonylag koran fel-
ismerte a vesedtiiltetés szerepét a gyermekkori vég-
dllapotu veseelégtelenség kezelésében. A kezdeti,
elszort kisérletek utdn az 1980-as évek hoztdk meg
a fordulatot mind a dializis, mind az dtultetés teri-
letén: ekkor vezettiik be a reguldris hemodializist
és peritonedlis dializist és ezzel pdrhuzamosan
a gyermekek vesetrtanszplantdciés programja is el-
indult. Az ezt kovets évtizedekben egyre kifino-
multabb technikdk, fejl6dé mutéti gyakorlat és
korszeri immunszuppressziés protokollok alaki-
tottdk a hazai gyakorlatot.

A 2000-es évek elején a szabdlyozdas vdltozasa,
a gyermek-vdrélista bevezetése jelentds elGrelé-
pést hozott: a dializisben [évE gyermekek szdma
csokkenni kezdett, az atultetéseké pedig megha-
ladta az djonnan mdvese-kezelésre kerllGkét.
A 2005-2007-es id&szak kiugréoan magas atulteté-
si szamai (évente 19-20 eset) ugyan dtmeneti jelle-
glek voltak, de j6l mutattdk, hogy a hazai ell4té-
rendszer képes a nagyobb terhelésre is.

Azoéta a gyermekatiltetések szama évente 6-10 ko-
zott stabilizdlédott, ami a populdciés sziikségle-
tekkel 6sszhangban 4&ll6, kiegyensilyozott, jél
szervezett rendszer miikodését jelzi. Ezt a stabili-
tast tovdbb erdsitette az Eurotransplanthoz tortént
csatlakozds. A szélesebb donorkor jelentGsen javi-
totta azon gyermekek esélyeit, akik kordbban soka-
ig szerepeltek a varolistdn, vagy esetleg nem is
juthattak volna megfelel§ donorhoz (1-4).

A gyermekkori veseadtiiltetés technikai
sajatossdgai

Gyermekek esetében a transzplantdcié technikai
kihivdsai eltérnek a felnéttkori beavatkozdsoktdl.
A recipiens anatémiai méretei, a kis has(ri térfo-
gat, a gyermek recipiens és felngtt vese eltérd érka-
libere vagy a higyhdlyag funkciondlis eltérései
specidlis sebészeti megolddsokat igényelnek. Ki-
[6n nehézséget jelenthet a graft és a recipiens mé-
retkiilonbsége: a felngttdonorbdl szdrmazoé vese
belltetése kisgyermekekbe a szoros térviszonyok
miatt gondos tervezést és a transzplantdcids sebé-
szek nagyfoku tapasztalatdt igényli.

186

Az anesztezioldgiai megfontoldsok szintén hang-
stilyosak. A gyermekek hemodinamikai tartalékai
szlikebbek, igy a graft perfiziéjanak fenntartdsa,
a volumenstdtusz megfelel§ bedllitdsa és a peri-
operativ stabilitds biztositdsa kulcsfontossdgu.
A mtét sikerének egyik meghatdrozé tényezdgje a
megfelel§ gyakorlati felkésziltség, amely kozvet-
lenil befolydsolja a korai graftfunkciot és a késgb-
bi kimeneteleket (1, 5, 6).

Immunszuppresszids stratégiak
gyermekkorban

Az immunszuppresszio fejl6dése a gyermekkori
vesedtiltetés egyik legfontosabb sikertorténete.
A kordbbi évtizedekben alkalmazott, sok mellék-
hatdssal jaré protokollokat méra olyan kezelési sé-
mak valtottdk fel, amelyek hatékonyan el6zik meg
az akut kilokédést, mikozben minimalizaljak
a hosszu tavi szovédményeket. Jellemz§ tenden-
cia a szteroidminimalizadlé vagy szteroidmentes
protokollok alkalmazdsa, kilonosen azokndl
a gyermekeknél, akiknél a novekedés és a meta-
bolikus stabilitds kiemelten fontos szempont.

A modern calcineurin-inhibitorok, antimetaboli-
tok és bioldgiai szerek kombindcidja lehet6vé teszi
a személyre szabott immunszuppressziét, amely
a gyermek életkorahoz, immunolégiai statuszdhoz
és kisér6betegségeihez igazithaté. A kezelés fi-
nomhangoldsa azonban hosszud tdvon is nagy fi-
gyelmet igényel, hiszen az immunoldégiai és infek-
cios kockdzatok idében vdltoznak, a graftfunkcié
pedig a gondozds min&ségére érzékenyen reagdl
(4,7).

A transzplantdcié utani gondozas és
hosszu tavu kihivasok

A gyermekkori vesedtiltetés nem ér véget a m(tét
sikeres lefolydsdval: a hosszd tdvd gondozds leg-
aldbb olyan jelentds részét képezi a folyamatnak,
mint maga a beavatkozds. A korai posztoperativ
szakaszban elsGsorban sebészi és infekciés komp-
likdciok mertlhetnek fel, mig a kés6i id&szakban a
krénikus graftdiszfunkcié, a novekedési és puber-
tasbeli eltérések, a cardiovascularis kockdzatok és
a malignitdsok jelennek meg fékuszpontként.
Mindemellett a pszichés és szocidlis tényez6k sze-
repe sem elhanyagolhaté. A krénikus betegséghdl
érkez6 gyermekek onértékelése, iskolai helyzete,
kortdrskapcsolatai sokszor sértlékenyek, ezért
apszicholégus, szocidlis munkds és gyermeknefro-
l6gus osszehangolt munkdja nélkulozhetetlen.
A multidiszciplindris team a prevenciétoél a kroni-
kus gondozdsig a gyermek és csalddja teljes életdit-
jat végigkiséri (4-7).
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Az élddonoros atiiltetés szerepe nolégiai megfelelés hatékonyabb biztosithatésdga
egyre inkdbb el6térbe helyezi ezt a lehetGséget.
Hazdnkban az él6donoros program fejlesztésére
irdnyulo eréfeszitések igéretesek, és a jovben vdr-
hatéan egyre nagyobb szerepet kapnak a gyermek-
kori transzplantdcioé ,els6 vonaldban” (7).

Az elmilt években vildgszerte, fgy Magyarorsza-
gon is n6 az él6donoros vesedtiltetések ardnya,
amely gyermekek esetében kiilonosen kedvezd
eredményekkel jar. Az él6donoros graftok jobb tul-
élési mutatoi, a tervezhet&ség, valamint az immu-

Summary

Pediatric Kidney Transplantation — Introduction
Szabé A, Reusz Gy; Pediatric Center, Semmelweis University

Pediatric kidney transplantation in Hungary has entered a developmental phase in which advances in surgical
techniques, immunosuppressive regimens, diagnostic methodologies, and international collaboration collectively
provide children with the best attainable prospects for long-term survival and quality of life. Integration into the
Eurotransplant network, the maintenance of stable national transplant activity, the consistently high professional
standards of multidisciplinary transplant teams, and the progressive improvement of long-term follow-up care are all
critical determinants shaping the current success and future trajectory of pediatric renal transplantation.

In this review, we highlight several key aspects of pediatric kidney transplantation, with special emphasis on the
pre-transplant evaluation and preparation of recipients, the epidemiological and clinical characteristics of
post-transplant infections, and the patterns and support of growth during the post-transplant period. We hope that the
synthesis presented here contributes meaningfully to the expansion of our collective professional understanding and
supports all clinicians engaged in the complex continuum of pediatric renal transplantation and long-term patient
management.

KEYWORDS kidney transplantation, pediatric, immunosuppression, steroid avoidance

Utravalé tudnivalé

= Gyermekkorban a végstddiumu veseelégtelenség leggyakoribb okai eltérnek a feln6ttekétsl: dontSen
velesziletett fejlgdési rendellenességek, higylti obstrukciok és 6rokletes nephropathidk dllnak a h4t-
térben.

= A gyermekkori vesedtlltetés hosszu tavi eredményességét nem 6nmagdban a mGtét, hanem a peri- és
posztoperativ intenzfv elldtds, a személyre szabott immunszuppresszid, a fert6zések megel6zése és
a novekedés tdmogatdsa — vagyis a gondozé csapat 6sszehangolt, magas szinti munkdja — hatdrozza
meg. A felnéttelldtasba torténd dtadds-dtvétel (,transition”) kiemelt jelent&ségl, mert a serdil6k 6ndl-
I6soddsa és a gondozds folyamatossdga alapvetSen befolydsolja a graft hosszud tdvid mikodését.

= Az él6donoros atultetés gyermekeknél kulonosen kedvezé eredményekkel jar, mivel jobb graft-
tdlélést és tervezhetGséget biztosit.
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Tesztkérdések

1. Mi a gyermekkori végstadiumu veseelégtelenség leggyako- 3. Melyik tényez6 jarul hozza az élédonoros atiiltetés kedve-
ribb oka? z6 eredményeihez?

a) Diabetes mellitus a) Rovidebb vérdlista és jobb immunoldégiai megfelelés

b) Hypertonia b) Kevesebb mtéti el6készités

c) Velesziiletett fejl6dési rendellenességek c) Nem sziikséges szovettani egyezés

d) Tulzott fehérjebevitel d) Csak felnétt donorok adhatnak vesét

2. Miért létfontossagt a gyermekkorban transzplantalt bete-
gek felnéttelldtasba torténé koordindlt és protokollal tamo-
gatott dtaddsa?

a) Mert a felnéttelldtasban kevesebb kontroll sziikséges

b) Merta gondozds folyamatossdga és a beteg egytttmiikodé-
se meghatdrozza a graft hosszu tdvi mikodését

c) Mert a gyermekelldtds 18 évesen automatikusan megszd-

nik
d) Mert a felnéttelldtdsban nincs sziikség immunszup-
pressziora

Az egyszer(i vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesil! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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Felkészités a gyermekkori vesetranszplantaciora

Berkes Andrea dr.

Debreceni Egyetem Klinikai Ké6zpont Gyermekgydgydszati Klinika (Igazgaté: Szabé Tamds dr.)

LEVELEZESI CIM:

Berkes Andrea dr.

Debrecen, Nagyerdei krt. 98.

E-posta: berkes.andrea@med.unideb.hu

OSSZEFOGLALAS ~ Végstddiumu vesebetegek szdmdra a legkedvezébb kezelési méd a vesetranszplantdcié. Magyaror-
szdgon a gyermekkori vesetranszplantdcio sebészeti kivitelezése, a transzplantdlt betegek gondozdsa egyetemi centru-
mokban torténik, de a végstadiumd veseelégtelenséghez vezetd dllapotok felismerésében az alacsonyabb progresszivi-
tdsu szintek elldtéinak van alapvet6 szerepe. Az élethosszig tarto hatékony gondozds az egészségligyi ellaté rendszer

szerepl&inek ésszehangolt mikédésével valésulhat meg.

Az alabbiakban dltaldnos 6sszefoglaldst kivanunk nydjtani a gyermekkori végstadiumd veseelégtelenség korai felisme-
résének sziikségességérdl és lehetdségeirdl, a vesepotlo kezelést igénylSk elldtdsdnak stratégidjdrdl, a vesetranszplan-
tdciora varo gyermekek és csalddtagjaik felkészitésének modjarol.

KuLcsszAavAk  gyermekkori krénikus és végstddiumd veseelégtelenség, vesetrasnzplantdcio, él6dondcio

Roviditések:

KVE krénikus veseelégtelenség

VVE végstadiumu veseelégtelenség

CAKUT  congenital anomalies of the kidney and urinary
tract

ESPN European Society for Pediatric Nephrology

ERA European Renal Association

EDTA European Dialysis and Transplant Association

ABPM Ambulatory Blood Pressure Monitoring

rhGH rekombindns humdn névekedési hormon

Gyermekkori VVE okai

A gyermekkori VVE leggyakoribb okai a vese- és
hdgydtak velesziletett rendellenességei (CAKUT)
és oroklott nephropathidk, amelyek egyutt az
Osszes eset 30-60%-4ért felelGsek. Ezeket kovetik
a glomerularis betegségek, melyek gyakorisdga
20-30% (1, 2). Az egyre gyakrabban elérhetd gene-
tikai diagnézis a transzplantdciés gondozds szem-
pontjabol is jelentEséggel bir.

Az altalanos gyermekgyogydsz kulcsszerepet jat-
szik a VVE-hez vezetd korképek korai felismerés-
ben, igy a progressziv vesefunkcic-romlds lassita-
sdban. Csecsemdkori vagy visszatérd higyditi ferto-
zések, vizeletiiritési zavarok a velesziiletett rendel-
lenességekre (CAKUT) utalhatnak, glomerularis
betegségek rapidan jelentkezé veseelégtelenség
tiineteihez vezethetnek, de az o6roklétt neph-
ropathiak sokdig ,néma” lefolydsara csak a rend-
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szeres, szUro jellegli vérnyomdsmérés és vizelet-
vizsgdlat kéros eredménye és a csalddi anamnézis
hivja fel a figyelmet.

Vesepotlo kezelés sziikségességének
meghatdrozdsa

A vesep6tlé kezelés inditdsdra, a transzplantdcié
elvégzésének optimdlis idejére vonatkozo egyér-
telmd informdciéo nem 4&ll a rendelkezésiinkre.
A konzervativ kezelésre nem reagdlé folyadékter-
helés, elektrolit- és sav-bdzis zavar (hyper-
kalaemia, hyperphosphataemia, metabolikus aci-
dosis), uraemids szovédmények (encephalopathia,
pericarditis) egyértelmd indikdciéi a vesepétlo ke-
zelésnek. A megel6z6 dializiskezelés nélkul vég-
zett, Un. preemptiv vesetranszplantdcié kedve-
z6bb rovid, illetve hosszi tdvid kimenetele bizonyi-
tott.

Nemzetkozi irdnyelvek hangsilyozzdk, hogy
a GFR, illetve egyéb laboratériumi paraméter he-
lyett a vesepotlé kezelés inditdsanak szikségessé-
gét a fizikai és mentdlis dllapot szoros kovetésével
ismerhetjik fel. A metabolikus tényez6k negativ
hatdsai étvagytalansdaghoz, malnutriciéhoz, néve-
kedési elmaraddshoz, afizikai és szellemi teljesit6-
képesség romldasdhoz vezetnek. A gondozds célja
az idedlis szomatomentalis fejl6dés elérése. A kon-
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zervativ lehet&ségek maximalis kiakndzdsa termé-
szetesen alapvet§, hisz a vesepétlds mindhdrom
tipusa  (vesetranszplantdcié, peritonealis és
haemodialysis) jelentds kockdzattal jar (3, 4).

A KVE esetén a vesepotlo kezelés sziikségességé-
nek felismerése a gyermeket gondozo team dtfogo
véleményezésével kell, hogy térténjen.

Krénikus vesebeteg gyermekek
konzervativ kezelésének alappillérei

So-, vizhdztartds

A krénikus folyadék-elektrolit diszreguldcio okoz-
ta tartés folyadékterhelés a VVE silyos cardio-
vascularis morbiditdsi és mortalitdsi tényezdje, de
a myocardium szempontjdbdl a tilzott dehidrdlds
is kdros (5-7). A folyadékterhelés dontSen a ndtri-
umbevitel dltal kivdltott szomjisdg kovetkezmé-
nye. A somegszoritds csokkenti volumen- és vér-
nyomdsterhelést. A sékorldtozds gyakorlati megva-
[6sitdsdnak legf6bb akaddlya a magas sétartalmd
feldolgozott élelmiszerek nagyardnyu fogyasztdsa.
A sikeres ndtriummegszoritds hosszu tavd iz-
adaptdciot, kévetkezetességet €s szoros dietetikusi
tamogatdst igényel. A siker érdekében mar a KVE
felismerésekor ismertetni kell a csaladdal a vesevé-
delem lehetbségei kézott a s6szegény étrend ked-
vezd hatdsait.

Hypertonia

A hypertonia fuggetlen kockdzati tényezét jelent
a KVE progresszidjdra, a sziv- és érrendszeri beteg-
ségek kialakuldsdra, a mortalitdsra, valamint a
graftfunkcio elvesztésére. KVE-ban szenved§ gyer-
mekek és serdiil6k kozel 80%-dban fordul el& (8).
A nyugodt korilmények kozott torténd rendeldi
vérnyomdsmérés mellett fiatal életkortél alkalma-
zandé a cirkadidn ritmus korai megsz(inésének
felismerése érdekében az ABPM (9).

A gondozds soran el kell érni, hogy a pszichés
stressz minimalizaldsdval a szakma szabdlyainak
megfelel6 ambuldns vérnyomdsmérések torténje-
nek a KVE felismerésének pillanatatol.

Novekedési zavar

A normdlis novekedés elérése a KVE-ben szenvedd
gyermekek gondozdsdnak egyik legnagyobb kihi-
vdsa. A szomatikus fejl§dést negativan befolydsolé
tényez6k a malnutricié, metabolikus acidosis, mi-
neralizdcids és csontosoddsi zavarok, anaemia, fo-
lyadék- és elektroliteltérések. Csecsemdékorban a
novekedési elmaradds a tdpldlds nehézsége, azt
kovet&en f6ként a novekedési hormon (GH-rezisz-
tencia) és az inzulinszerd novekedési faktor-1

190

(IGF-1 csokkent bioaktivitds) zavart metabolizmu-
sdnak kovetkezménye (10).

A novekedési elmaraddshoz KVE-ben az dsvdnyi-
és csontanyagcsere zavara is hozzdjdrul. A foszfat-
bevitel korai kontrollja, megfelel6 kalcium- és
D-vitamin-potlds, PTH-szint rendezése a csontok
egészsége mellett a cardiovascularis kockdzat-
csokkentés miatt is fontos (11).

Miutdn hatékony rhGH-kezelés a minél korabban,
még relative jobb vesefunkcio mellett elinditott te-
rdpidval érhetd el, igy minden krénikus vesebeteg
gyermek esetében alapvetd a névekedés szoros ko-
vetése. A rhGH-kezelés indikdcicjdnak feldllitdsa
és a kezelés folytatdsa gyermeknefroldgiai cent-
rumban torténik.

Anaemia

Krénikus veseelégtelen gyermekeknél az anaemia
gyakori szovédmény, amely rontja az életmingsé-
get, a novekedést és fokozza a kardiovaszkuldris
terhelést. F6 oka az elégtelen endogén erythro-
poetin-termelés, amelyhez a krénikus gyulladds és
kovetkezményes vashidny is hozzajarul (12, 13).
Az anaemia korai felismerése és elldtdsa hozzdjd-
rul a kronikus vesebeteg gyermekek optimdlis
szomatomentalis fejlédéséhez, a vesetransz-
plantdcio kedvez6 hosszi tdvi kimeneteléhez.

Neurokognitiv dllapot

A KVE-s gyermekeknél neurokognitiv és iskolai ne-
hézségek jelenhetnek meg, kiilonosen végrehajto
funkciok, figyelem, memdria, feldolgozdsi sebes-
ség terén, melyekhez képalkoté vizsgdlatok szerint
strukturdlis agyi elvdltozdsok is tarsulnak (14, 15).
Ezek megel6zése, illetve minimalizdldsa az idSben
elinditott és kell6en hatékony szervpotlé kezelés-
sel érhets el (15, 16).

A KVE-s gyermekek anamnézisének felvétele sordn
rendszeresen ki kell térni a mentdlis funkcickra, az
iskolai teljesitéképességre, annak esetleges romld-
sdra. A felnéttkori negativ hatdsok (képzetlenség,
munkanélktiliség, pszichoszocidlis zavarok) mini-
malizdldsa érdekében kordn inditott és folyamatos
testi- szellemi fejlesztés sziikséges.

Diéta

KVE-ben szenvedd gyermekek diétdja a kezelés
szerves része. A diétat egyénre szabottan, életkor,
dializismodalitds, a maradék vesefunkcié és nove-
kedési dllapot alapjan kell kialakitani. A konyhasé
folyadékhdztartdsra gyakorolt szerepe mellett a
foszfatbevitel kontrollja kulcsfontossdgi a CKD-
MBD megel6zésében: el6nyben kell részesiteni a
természetes foszfatforrasokat, és kerilni a feldol-
gozott élelmiszereket (17, 18). A kdliumbevitel
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egyéni mérlegelést igényel: hyperkalaemia esetén
diétds megszoritds sziikséges, mfg peritonealis dia-
[izisben vagy jo kdliumeltdvolitds mellett a tilzott
korldtozas kertilendd a megfelel§ zoldség- és gyi-
molcsfogyasztds fenntartdsa érdekében (19). A fe-
hérjebevitel gyermekkori VVE-ben nem csokken-
tendd, akdr emelt, magas biolégiai értékd fehérje-
bevitel is sziikséges a dializissel jdré veszteségek
miatt, a novekedés biztositasa érdekében (17-19).
Kronikus vesebeteg gyermekek diétajat gyermek-
nefrologus—dietetikus-csaldd egylttmikodésével
kell megtervezni mdr a KVE korai fazisatol.

Fizikai aktivitds, sport

A rendszeres fizikai aktivitds KVE-ben szenvedd
gyermekek esetében is javitja a fizikai funkciét, po-
zitiv hatdsa bizonyitott a cardiometabolicus és
neuromuscularis és kognitiv mkodésre, a szocid-
lis integrdciora. EI6nyei a KVE minden stddiuma-
ban megfigyelhet6k (20). Megfelel§ évintézkedé-
sek betartdsa mellett a sportolds biztonsdgosnak te-
kinthet6 KVE-ben, de a kontakt sportokndl egyéni
kockdzatértékelés sziikséges (21).

A testnevelés 6ra aldli indokolatlan felmentések,
az egyénre szabott testnevelés hidnya, a sportoldsi
lehetGségek tertileti és tdrsadalmi egyenlétlensége
sok esetben fizikai inaktivitdishoz vezetnek, ami
komoly morbiditdsi, mortalitdsi faktor.

Minden krénikus vesebeteg beteg gyermek eseté-
ben tdjékoztatni kell a csalddot a fizikai aktivitds
fontossdgdrol és a lehetbségeket figyelembe véve
kell kivdlasztani a gyermek szdmdra legmegfele-
I6bb, biztonsdgos sportot.

Csecsemékori KVE specialis jellemzdi

Végstadiumu veseelégtelen csecsemdk gondozdsa
kilonosen komplex feladat. A héattérben vezets
okok a vesék és higyutak velesziiletett rendelle-
nességei (CAKUT) és vese dysplasidk. A ritka gene-
tikai varidnsok esetén gyakori az extrarenalis
(skeletalis, neurologiai, kardiolégiai) érintettség is,
melyek még nehezebbé teszik az érintett gyerme-
kek elldtasat (1, 2).

A megfelel6 szomatomentalis fejl6dés elérése nagy
kihivdst jelent, mert az uraemia 6nmagdban ét-
vagytalansdghoz, csokkent gyomoruriléshez és
bélmotilitdshoz vezet. Az ebben az életkorban al-
taldnosan alkalmazott peritonealis dializis fokozza
a teltségérzetet, aminosavvesztés dltal noveli a fe-
hérjesziikségletet. CAKUT-ban hosszu ideig fenn-
marad a vese ,higitéképessége”, igy tilzott folya-
dék- és ndtriumvesztéssel is szamolnunk kell.
Fentiek miatt gyakran mesterséges tapldlds is szik-
ségessé valik (6).
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Preemptiv transzplantdcié a megfelel6 méret( do-
nor vese €s a fiatal életkorban alkalmazott immun-
szuppresszid sulyos infekcids szov6dményei miatt
csecsemd@korban igen ritkdn valdsulhat meg (6).

A csecsemébkori VVE ellatdsa kizdrélag abban ta-
pasztalattal rendelkezé centrumokban végezhetd
biztonsdgosan.

Urologia alapbetegség

Hudgyuti anomdlidk esetén gyakori higydti fert6zé-
sek gyorsithatjdk a vesefunkcié romldsat és veszé-
lyeztethetik a késébbi transzplantdcié sikerét is.
A csalddot edukadlni kell a hdgydti fert6zések meg-
el6zésének és korai felismerésének sziikségességé-
r6l, a helyes vizeleturités médjarol. Eszk6zos vizs-
gdlatok (uroflowmetria, cystomanometria) eredmé-
nyei alapjan konzervativ terdpidk (vizelési tréning)
mellett gydgyszeres vagy sebészeti modszerekkel
cél a hélyagdiszfunkcié rendezése, a reflux, az
obstrukciéo megszintetése, alacsony nyomdsu és
megfelel6 kapacitdsi hdélyagfunkcio elérése.
Amennyiben ez nem lehetséges, intermittdl6 katé-
terezés vagy mihdlyag (ileum-conduit) kialakitdsa
vdlhat szikségessé a vesetranszplantdcié el6tt
(22).

A higyditi fertézések megelézése, korai felismeré-
se €s célzott kezelése, a helyes vizeletiiritési szoka-
sok kialakitdsdnak segitése és ellenérzése jelentd-
sen hozzdjdarul a CAKUT-tal €16, VVE-ben szenve-
dé gyermekek sikeres kezeléséhez.

Transzplantdcié tarsbetegségek mellett

Az ESPN/ERA regiszter legfrissebb adati szerint
a tarsbetegségek egyre gyakoribbd valtak a vese-
potlé kezelésben részesilé gyermekek korében.
A vesetranszplantdcié lehet6ségét minden gyer-
mekkord KVE betegenél mérlegelni kell (23).

A KDIGO irdnyelvnek megfelel6en hazdankban is a
vesetranszplantdcios vdrdlista bizottsdgok multi-
diszciplinalis team (nefrolégus, transzplantdcios
sebész, anesztezioldgus, kardiolégus, infektold-
gus, dietetikus, pszicholdgus/szocidlis munkds)
bevondsadval dontenek a betegek transzplantdlha-
tésdgdrdl. Orvosi és pszichoszocidlis tényez6k in-
tegrdlt értékelésének célja minden transzplantdci-
ot akaddlyozé, vagy annak kimenetelét ronté
tényezd felismerése, illetve elhdritdsa (9, 24).
Tdrsbetegségek, silyos fogyatékossdg ma mdr nem
automatikus kontraindikdcioi a vesetranszplanta-
cionak. Klinikai és etikai, egyénre szabott értékelés
torténik a vdrhato tiléléssel, perioperativ riziko-
val, csalddi gondozdsi kapacitdssal, vdrhato élet-
mindséggel kapcsolatban. Az egyén hosszu tdvon
vdrhatoan jobb életmindsége érdekében a vese-
transzplantdcié megvaldsithatd.
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A recipiens kivizsgdldsa
a transzplantdcio elott

A vesetranszplantdcio el6tti kivizsgdlds célja an-
nak megdllapitdsa, hogy a gyermek biztonsdgosan
transzplantdlhaté-e, valamint, hogy a beavatkozds
és a késébbi immunszuppressziv kezelés a lehet§
legjobb hosszu tavi eredményt biztositsa.

Az immunolégiai vizsgdlatok sziikségesek a megfe-
lel6 donor-recipiens pdrositdshoz és az akut, illet-
ve krénikus kilokédés kockdzatanak csokkentésé-
hez. Az ABO vércsoport-meghatdrozast kovet&en a
HLA-tipizdlds és az ellenanyagsz(rés (PRA — panel
reaktiv antitest, DSA-donor-specifikus antitestek)
kovetkezik.

A laboratériumi vizsgdlatok — teljes vérkép, vese-
funkcio, elektrolitok, madjfunkcié, vérzsirok,
HgbAlc, alvaddsi paraméterek és vizeletvizsgdlat
— az altaldnos dllapot, anyagcsere-egyensily és
a m(tét biztonsdgossagat hivatottak felmérni.

Az infekcids szlrések (hepatitis-B és -C, HIV, CMV,
EBV, VZV, Toxoplasma, lues, vizelet- és széklet-te-
nyésztés) kiemelt jelentGségliek, mivel az immun-
szuppressziv kezelés silyos, akdr életveszélyes
fert6zésekhez vezethet. A korabbi fert6zések és az
oltdsi status ismerete lehet6vé teszi a megfelel§
profilaxis és kovetés megtervezését.

A kardiolégiai kivizsgdlds (nyugalmi EKG, szivult-
rahang, sziikség esetén terheléses vizsgdlatok) cél-
ja a strukturdlis vagy funkciondlis szivbetegségek
felismerése. A képalkoté vizsgdlatok, elsGsorban
a hasi és higydti ultrahang az anatémiai viszonyok
feltérképezését szolgdljdk. Az egyéb szakorvosi
vizsgdlatok célja a potencidlis fert6zési gécok és
tarsbetegségek kizdrdsa. A pszichoszocidlis és
adherenciafelmérés elengedhetetlen része a ki-
vizsgdldsnak.

A vesetranszplantdcié hosszu tavi sikerét nagy-
mértékben befolydsolja a csaldd egytttmikodése,
a szocidlis hattér, ezért ezek felmérése és sziikség
szerinti tdmogatdsa a transzplantdcids el6készités
szerves része (25).

Vakcinacio

A transzplantdciét kovet§ tartés immunszup-
presszié miatt az életkor szerinti oltdsi sorokat le-
hetSleg teljesen be kell fejezni, kiilonosen azokat,
amelyeket a transzplantdcié utdn nem lehet, vagy
csak kivételesen lehet adni (él6 attenudlt vakci-
ndk). Ki kell emelntink a jelentds morbiditdst és
mortalitdst jelent6 Pneumococcus- és Neisseria
meningitidis fert6zéseket, illetve a lehets legtobb
szerotipus elleni vakcindcié szukségességét.
Transzplantdciét kovetSen az inaktivdlt oltdsok
stabil dllapotban djraindithatok vagy folytathatok,
de az é16 attenudlt vakcindk beaddsa csak szigoru-
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an egyedi elbirdldssal, kockdzatfelméréssel tortén-
het (26, 27).

El6dondcio

A gyermekkori vesetranszplantdciéo kimenetele
igen kedvez§, az 5 éves betegtilélés megkozeliti a
100%-ot (ERA regiszter 2022: 97,4% él6 donor
98,2%), az 5 éves grafttilélés Eurépdban 88%. Az
élédondcié esetén mérhetd kedvezébb kimenet
a mutét tervezhet6ségébdl, gy a preemptiv (dialf-
zis nélkul torténd) transzplantdcié lehetGségébdl,
a magas immunolégiai egyezésbsl, a rovidebb
ischaemids id6bdl, a graft és a donor széleskord ki-
vizsgdldsdabdl és a donor jobb dllapotdbél adod-
nak. A csalddon belili dondcié érzelmi tobblete
magasabb szintl adherencidhoz is vezet (2). Az
egészséges életmddra valo edukdlds fgy nemcsak
a vesebeteg gyermek, hanem csalddja vonatkoza-
sdban is fontos (28, 29).

Magyarorszdgon, az eurépai szabdlyozdsnak meg-
felel6en kizdrélag onkéntes alapon, ellenszolgdl-
tatds nélkal, altruista médon rokoni vagy szoros ér-
zelmi kapcsolatban lévg, cselekv6képes felné6tt
adomdnyozhat szervet a kockdzatok ismeretében.
Hazdnkban is makodik az un. keresztdondcios
program, mely akkor segithet, ha egy donor-
recipiens par immunolégiailag nem kompatibilis.

El6 donorok kivizsgdldsa

Vesedondcio alapvetd feltétele, hogy a nephrecto-
midt kovetSen hosszu tdvon kielégits vesefunkcio
maradjon. A donor kivizsgdlds a vesék UH-vizs-
gdlatdval, vesefunkcié méréssel, vizeletvizsgdlat-
tal indul, kiterjed egy dtfogi metabolikus- (HbAT1c,
OGTT, lipidek, BMI) és cardiovascularis dllapot
felmérésére (EKG, echokardiogréfia, terheléses
vizsgdlat), onkolégiai és infektolégiai szlrésre. Ezt
kovetik a mitét kivitelezése szempontjdbél fontos
képalkoté vizsgdlatok (hasi, kismedencei CT,
DSMA scan).

Az immunolégiai kivizsgdlds célja él6 vesedono-
rok esetében is a recipienssel valé biztonsdgos
kompatibilitdsdnak igazoldsa, vagyis annak kizdra-
sa, hogy a recipiensben a donor ellen irdnyuld, kli-
nikailag jelentds ellenanyagok vannak jelen. Az
ABO vércsoport-meghatdrozdst kovetSen torténik
meg a HLA-tipizdlds, valamint a donor-recipiens
keresztproba elvégzése (30).

Az él6 vesedondcié a donor szempontjdbdél alapos
kivizsgdlds mellett biztonsdgos, de nem kockdzat-
mentes beavatkozds. A rovid tdvd kockdzatok
a mtéthez kapcsoldédnak, ezek el6forduldsa ala-
csony, a stlyos perioperativ szov6dmények ardnya
<1%. Hosszu tdvon a donorok teljes életet élhet-
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nek, de enyhén csokkenhet az GFR, és kismérték-
ben néhet a hypertonia és proteinuria kockdzata.
A VVE abszolit kockdzata igen alacsony, legin-
kdbb tdrsbetegségek — elhizds, diabetes, hyper-
tonia — esetén alakul ki. A dondcié utdn rendszeres
vesefunkcio, vizelet, vérnyomds és metabolikus
ellen6rzés szukséges (31).

Minden végstadiumd vesebeteg gyermek esetén az
élddondcio lehetdségeit maximalisan fel kell térké-
pezni, korai prevencids tamogatdssal és a potenci-
dlis donorok koriltekintd kivizsgdldsaval megvalo-
suldsadt segiteni kell.

Summary

Pszichoszocidlis dllapot

A pszichoszocidlis dllapot rendszeres felmérése és
tdmogatdsa kulcsfontossdgu az érintett gyermekek
és csalddjaik ellatdsaban, mivel a betegség jelentds
érzelmi és szocidlis megterheléssel jarhat (32).
A gyermekeknél gyakoribb a depresszio, szorongas
és viselkedési problémadak kockdzata, igy érdemes
rutinszerien pszichoszocidlis sziréeszkozoket
(pl. Pediatric Quality of Life Inventory — PedsQL,
Strengths and Difficulties Questionnaire — SDQ,
Pediatric Symptom Checklist — PSC) alkalmazni
(33, 34).

Pszicholégusokkal, pedagogusokkal és szocidlis
munkdsokkal torténé multidiszciplindris egyditt-
mukodeés jelentésen hozzdjdrul a kezelés hosszu
tavd sikeréhez.

Preparation for Pediatric Kidney Transplantation

Berkes A; University of Debrecen, Clinical Centre, Department of Pediatrics

For children with end-stage kidney disease, kidney transplanatation represents the most favourable treatment option. In
Hungary the surgical procedure, pre- and posttransplant follow-up of pediatric patients are carried out in university
centers. However, all physicians working at any levels in the care of children with kidney diseases play a fudamental
role in the early recognition of conditions leading to ESKD and in slowing disease progression.

Lifelong, effective care can only be achived through coordinated collaboration among the various participants of
healthcare system. The aim of this overview is to provide a general summary of the importance and possibilities of early
detection of pediatric ESKD, the management strategies for patients requiring renal replacement therapy and the
preparation of children and their families for kidney transplanatation.

KEYWORDS pediatric chronic and end-stage kidney disease, kidney transplantation, living donation

Utravalé tudnivalé

= Az dltaldnos gyermekgydgydsz kulcsszerepet jdtszik a VVE-hez vezetd kérképek korai felismerésben,

igy a progressziv vesefunkcié-romlds lassitdsdban.

= Akrénikus vesebetegség az egész szervezetet érints, komplex kovetkezményekkel jdr, igy a gondozds

multidiszciplindris megkozelitést igényel.

= VVE esetén a legkedvezSbb kezelési méd a vesetranszplantdcié, mely tarsbetegségek esetén is kivite-
lezhetd a specidlis szempontok figyelembevételével.

= Hosszu tdvu sikeressége szorosan 0sszefligg a KVE gondozdsdnak minGségével, ezért a vesetransz-
plantdciéra valo felkésziilést a krénikus vesebetegség korai szakaszdtél indulé komplex, a gyermeket

és csalddjdt is érint6 gondozds jelenti.

= Potencidlisan VVE-gel jaré dllapotokban a betegek multidiszciplindris hdttérrel rendelkezd, gyermek-
nefrolégiai centrumban valé gondozdsa egészségnyereséggel jarhat.
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Schwartz-formuldval szamitott GFR-érték alapjédn tudjuk meg-

hatdrozni.
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az alacsony
IGF1-szint all, igy novekedési hormonra j6 vélasz varhato.

c) A hypertonia fuggetlen kockdzati tényez§ a krénikus vese-
elégtelenség progresszidja és a graft-funkcié romldsa szem-

vekedési

elmaradds hatterében

pontjabdl.

d) Kronikus veseelégtelen gyermekek dltaldnos éllapotdanak
javitdsa érdekében a fizikai terhelés mérséklése jotékony hatd-
su.

e) A CAKUT talajdn kialakult végstadiumu vesebetegség mel-
lett szamitanunk kell az oliguria korai megjelenésére.
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2. Vdlassza ki a helytelen valaszt!

dikalt.

a) Mentdlis betegség esetén a vesetranszplantdcié kontrain-

b) Tarsbetegségek fenndlldsa esetén a vérdlistara helyezésrél

multidiszciplindlis team dont.

c) Az él6dondcié kedvezébb kimeneteléhez hozzdjdrul: a
mitét tervezhetGsége, a magas immunolégiai egyezés, a rovi-
debb ischaemids id6, a graft és a donor széleskor( kivizsgala-
sa, a donor jobb dllapota.

d) Magyarorszdgon a gyermekek is az Eurotransplant nem-

zetkozi koordindldsdval jutnak szervhez.
e) Adonor kivizsgédldsa magdba foglalja a vesék anatémiai és

funkciondlis dllapotdnak, a metabolikus és cardiovascularis

dllapotnak a felmérését,
infektoldgiai szrésre is

illetve kiterjed onkolégiai és
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Kroénikus vesebeteg gyermekek bio-pszicho-szocialis

szemléletd gondozasa

Berkes Andrea dr.', Nagyné Mészaros Agnes?, Rabainé Domszky Zséfia?,

Sipos Adrienn'

'Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont Gyermekgyégydszati Klinika (Igazgaté: Szabé Tamds dr.)

’Mosoly Alapitvény
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Berkes Andrea dr.

Debrecen, Nagyerdei krt. 98.
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OSSZEFOGLALAS A krénikus betegséggel felnévé gyermekek szdama az elmilt évtizedekben jelentésen megemelkedett.
A gondozds sordn egyre hangsilyosabbd vdlnak az életmindséget, pszichés és szocidlis alkalmazkodast €s tdrsadalmi
beilleszkedést érinté kérdések, ugyanis a kronikus betegség fentiekre is negativ hatdst gyakorol. Gyermekkorban leg-
alapvet6bb tevékenységek, a jaték és tanulds korldtai, a fizikai aktivitds gyakran tilzé korldatozdsa a betegség okozta ne-
gativ hatdsokat felerdsiti. A sokszor elégtelentil és egymadstdl elkiilonilve mikoéds tamogato rendszerek nem tudnak

kell6en hatékonyak lenni.

A Debreceni Egyetem Klinikai Kbzpont Gyermekgydgydszati klinikdjan halmozottan hatranyos helyzeti krénikus vese-
beteg gyermekek szamadra civil szervezetekkel valé ¢sszefogdssal inditottunk el egy komplex gondozdsi programot,
melynek sordn a személyreszabott pszichoterdpia és oktatds-rehabilitdcic mellett a sorskézbsség épitd erejét kihasznd-

I6 csoportfoglalkozdsok is megvaldsulnak.

KuLcsszavAk  kronikus vesebetegség, pszichés gondozds, oktatds-rehabilitdcio, szocidlis tiamogatds

Gyermekjogok az egészségiigyben

Az ENSZ 1989-es Gyermekjogi Egyezményének
alapelve a gyermekek fejlédéshez valé joga. A be-
teg gyermekek jogdlldsa szempontjdbdl szakmai
standardnak tekintett, European Association for
Children in Hospital (EACH) Charta-ja fekteti le a
jatékhoz és a tanuldshoz, mint a gyermeki Iét alap-
vet§ jellemzGihez valé jogot. A Magyar Alaptor-
vény XVI. cikkeje szerint minden gyermeknek joga
van testi, szellemi, erkolcsi fejlédéshez sziikséges
védelemhez és gondoskoddshoz. Fenti alapjogok
minden gyermek teljes életére vonatkoznak, tehat
a kronikus betegség, illetve a kérhdzi elldtds
idejére is.

A krénikus betegséggel él6k szamadnak emelkedése
miatt a gondozds sordn egyre hangsilyosabba val-
nak az életmin&séget, pszichés alkalmazkodast és
tdrsadalmi beilleszkedést érint6 kérdések (1).

A WHO egészség definicidja szerint az egészség
nem csupdn betegség és fogyatékossdg hidnya, ha-
nem mentdlis és szocidlis jolét. (Constitution of the
World Health Organization, 1946.) A hippokraté-
szi elveknek megfelel& orvoslds célja a jobb ming-
ségli élet elérése, mely egybecseng a kozgazdasagi
szemlélet( egészségligy elvdrdsdval, az egyén tar-
sadalmi szerepének megtartdsdra irdnyulo torek-
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véssel. Fenti elveknek valé megfelelés érdekében a
biolégiai alapu diagnosztikai és terdpids médsze-
reken kivil az egészségligyi elldtds szerves részé-
nek kell tekintentink a betegek pszichés-, mentdlis,
szocidlis-funkcidinak vizsgdlatdt és azok javitdsd-
ra irdnyulé tevékenységeket.

Kiulonb6z6 kréonikus betegséggel kizd6 gyerme-
kek, koztik krénikus vesebetegegek korében vég-
zett vizsgdlatok eredményei alapjdn dltalanossdg-
ban elmondhaté, hogy koztik az egészség fizikai
dimenziéi mellett az emociondlis, szocidlis, isko-
lai, tanuldsi zavarok igazolhaték, melyek nem mu-
tatnak szoros 6sszefliggést a klinikai paraméterek-
kel, a vesebetegség stddiumdval. Ezért a krénikus
betegség felismerésétsl sziikség van fenti zavarok
észlelését segits szlirGtesztekre és szlikség szerint
azok kezelésére vagyis komplex gondozdsi straté-
gidra (2-5).

Fejlodés, tanulds, oktatas

A gyermek fejlédési palydjat a krénikus vesebeteg-
ség tobb ponton is veszélyeztetheti. A velesziletett
vagy fiatal életkorban bekovetkezett megbetegedé-
sek miatt az 6vodai nevelésbdl akdr teljesen kima-
radnak gyerekek, igy az alapkészségek, a kozossé-
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gi viselkedési normdk kialakitdsa nem torténik
meg. A gyakori orvosi ellen6rzések és hospitali-
zdciék megnehezithetik az iskolai teljesitést, és
a kortdrs kapcsolatok kialakuldsdt, fenntartdsat.
A testi betegség kudarc-élményéhez pdrosulé isko-
lai sikertelenség egymdst felergsits folyamatok (6).
Hazdnkban a ,problémads” gyerekek iskolai integ-
rdciéja dltaldnosan nem megoldott. Dializist
igényl6 gyermekeket a kantl-, illetve katétervise-
[éssel jaré veszélyek miatt akdr eltandcsolnak az is-
kolaldtogatdstol, a gyermekkori hemodializisek
nehezitik vagy lehetetlenné teszik az iskoldba ja-
rdst. A gyermekkor alapvetd tevékenységei a jaték,
jatékos tanulds, tanulds hidnydban a személyiség
fejlédése silyos zavart szenved. Ezért minden be-
teg gyermek szdmdra ennek feltételeit biztositani
kell, lehetSleg a gyermek természetes kozegében,
de sziikség szerint az egészségligyi intézményeken
beltlis. Tehdta lehet6 legtobb idét, a lehetd legtel-
jesebb részvétellel toltson az iskoldban minden
kronikus vesebeteg gyermek is, illetve a kdérhdzi
tartézkoddsok ideje alatt is biztositani kell a gyer-
mekek szamadra a gyermeki |ét meghatdrozo eleme-
it.

Fizikai aktivitds, sport

Irodalmi adatok szerint a gyermekkori szocidlis
funkciokat erGsen befolydsolja a fizikai teljesit6ké-
pesség, vagyis a tdrsaikkal k6zos mozgdsra képte-
len gyermekek onértékelése romlik, nem tudnak
tarsas kapcsolatokba kertlni. A j6 fizikai dllapot, a
rendszeres fizikai aktivitds az dltaldnosan ismert
kedvez§ élettani hatdsai mellett a gyermekkori
pszichoszocidlis fejl6dés szempontjabdl is kiemelt
jelent&ségl (7).

Kronikus vesebeteg gyermekek sokasdga él ennek
ellenére fizikailag inaktiv életet. Ennek hatterében
a csalddok tulzott féltésbdl, tudatlansdaghol adodé
magatartdsa mellett a testnevelés hazai gyakorlata
all. Szamtalan esetben a pedagégus javasolja az is-
kolai testnevelés aldli teljes felmentést, az egyénre
szabott testnevelés megvalésuldsa nem dltaldnos
gyakorlat. Az egyestileti keretek kozotti mozgds al-
taldban egyenlé a versenysporttal, amihez enge-
délyt krénikus vesebeteg gyakran nem kap. A laké-
hely és a szocidlis helyzet hatdsai a gyermekkori
sportoldsi lehet&ségek szempontjdbél sem elha-
nyagolhatéak. A gyermeknefrolégiai gondozas so-
ran feltétlentl sziikséges a csalddok tdjékoztatdsa,
tdmogatdsa annak érdekében, hogy minden kroni-
kus vesebeteg gyermek hosszi tdavi progndzisa
javuljon a rendszeres fizikai aktivitdsnak koszon-
hetGen.
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Csaldadok problémai

A gyermek betegségének terhe a csaldd egészére
kiterjed. A tartds stressz, kimertltség, depresszid,
anyagi nehézségek, létbizonytalansdg a pdrkap-
csolatra gyakorolt negativ hatds mellettt a gyer-
mek-szil§ kapcsolatot is rontja. A szil6k tdmoga-
tdsdnak elsédleges eszkoze a nyflt, Gszinte kom-
munikdcié. A gyermeke betegségével kapcsolat-
ban jol tdjékozott, a befolydsoldsi lehet&ségek tu-
datdban |év6 sziil6 alkalmasabb érdekei képvisele-
tére. A szil6k pszichoszocidlis tdmogatdsa a gyere-
kekénél is kevésbé megoldott (8).

Krénikus vesebeteg gyermekek komplex
gondozdsi modellje

A DE KK Gyermekklinikdn a krénikus vesebeteg
gyermekek komplex elldtdsi modelljét klinikailag
stlyos dllapotid (dializist igényld, vesetranszplan-
tdlt, sdlyos tdrsbetegséggel él6) és emellett halmo-
zottan hdtrdnyos helyzet( (dllami gondozdsban é16
vagy szocidlisan kifejezetten rossz helyzet() bete-
gek korében inditottuk el.

A program megvalésuldsdban a nefrolégiai munka-
csoport munkatdrsai, a klinika kérhdazpedagégusa
mellett a Ronald McDonald Csalddkozpont és a
Mosoly Alapitvdny vesz részt.

Ronald McDonald Csaldadkézpont

A klinikdnkon 2022. éta m(@kods csalddkozpont
dontSen az osztdlyokon fekvd betegek és csalddja-
ik szamdra nyujtfizikailag a kérhdz falain belil, de
attol elkulonils, betegséget feledtets kozeget. Le-
het&séget nydjt a csalddtagokkal valo taldkozdsra,
az otthonihoz hasonlé id6toltésre, jatékra, f6zésre,
pihenésre. A minden korosztdly szdmdra megtaldl-
haté jatékok mellett a csendes egyedullét lehet&sé-
gét is megadja, és befogadja a klinikai tanodat is.

Mosoly Alapitvany

A gyermekek és csalddok pszichés tdmogatdsara
dltaldban nincs elegendd kapacitds a kérhdzakban,
ezértacivil szféra szerepvallaldsa, megfelel§ szak-
emberek csatlakozdsa nagy segitséget jelent. Civil
szervezetként mese- és mlvészetterdpids foglalko-
zdsokkal segiti azokat a gyerekeket és csalddjaikat,
akiknek stlyos vagy krénikus betegség, trauma ko-
vetkeztében felborult a testi-lelki egyensilya.
Egyéni illetve csoportos foglalkozdsok sordn jaték-
és mlvészetterdpids médszerekkel segit a traumati-
z4cié, minimalizdldsdban, az egészséges alkal-
mazkodds kialakitdsdban és a megkiizdési mecha-
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nizmusok aktivdldsdban, szoros egytttm@kodés-
ben a kérhdzi személyzettel. A pszichés tdmogatds
természetesen a szul6kre is irdnyul, esetleg tovab-
bi szakemberek bevondsdnak javaslatdval.

A terdpia fékuszdban kezdetben a betegség okozta
megvdltozott élethelyzet elfogaddsa, a diagndzis-
sal valé szembestilés terhének enyhitése dll, majd
a kezelésektsl valo szorongds csokkentése, a be-
tegség tineteinek az elviselése az elsédleges.
A gyermek sajdt érzéseinek tiikrozése, megnevezé-
se tdmpontot ad sajdt mikodésének megértéséhez.
A silyos betegségen dtesett gyerekek emlékei
gyakran kapcsolédnak a haldlfélelemhez, életve-
szélyhez, melynek feldolgozdsa, valamint az érzel-
mi és szocidlis sziikségletek kielégitése elengedhe-
tetlen a traumatizdcié elkerlléséhez. Munkdnk
fontos része az izoldcié mérséklése, a gyerekek
felkészitése a kortdrs kozosségben valo életre.

Iskola a kérhazban

vé a minden rdszoruléval valé szakmailag is
megfelel§ és sziikséges idGtartamu foglalkozdst.

A gyermekkori betegséggel a normadlis gyermeki vi-
lag egyik pillanatrél a mésikra 6sszeomlik ill. vele-
szlletett betegség esetén annak megszokott 1épé-
sei hidnyozhatnak. A bardtok, a szokdsos napirend
elvesztése atermészetes szocializdciés folyamatok
ledlldsdhoz vezet, amit a betegségtdl és kezeléstsl
valo félelem és traumatizdcié okozta dllandésuld
szorongds tovdbb gdtol. A negativ hatdsok halmo-
zottan hdtrdnyos helyzet esetén kifejezetten felerd-
sodnek, a tanulds és a felzarkézds esélye komoly
tdmogatds nélkul szinte a nulldra csokken. Fenti
negativ folyamatok mérséklése a jaték, atanulds le-
het&ségének biztositdsdval, a specidlis helyzethez
sziikséges szakmai és pszichés képességekkel
rendelkezd kérhazpedagégusokkal lehetséges.

A ,,mi napunk” — Nefrolégiai kontroll,
»Mosoly”, Tanoda

A tartos gyogykezelés alatt 4116 gyermekek oktatds-
hoz valo jogait és az anyaiskola kotelezettségeit a
nemzeti koznevelésrél sz616 2011. évi CXC. tor-
vényben fektették le. Eszerint amennyiben a tanulé
betegsége miatt egyéni munkarendben folytatja ta-
nulmdnyait, az iskolakoteles szdmadra felkészitd
foglalkozdsokat biztositani. A gyakorlati megvalo-
sitds — gy a felkészit6 foglalkozdsok tartalmi és
idébeni keretei — a helyi intézményi szabdlyzatok
alapjdn meghatdrozottak, orszdgos szintli szabd-
lyozds és kontroll nincs.

Bdr a gyermekek tanuldshoz valé joga alapjog, a
hétkoznapi gyakorlatban ez sok esetben nem telje-
stil. A kérhdzakban tartésan kezelt gyermekekkel
foglalkozé kérhdzpedagdégusok nem tagjai a gyer-
mekegészségligyi rendszernek, jelenlétiik nem al-
taldnos és létszamuk, eszkoztdaruk sem teszi lehets-

s
- }
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A klinikai szakrendelési kontrollok alkalmaval
a reggeli orvosi vizsgdlatot kovetéen a gyerekek
a programunkhoz fizikai és lelki befogadé kozeget
jelenté Ronald McDonald Csalddkézpontba érkez-
nek. Az itteni szeretetteljes és gondoskodo, ven-
dégvadré kozeg testi sziikségleteik kielégitésében is
részt vesz.

A délel6tt csoportos foglalkozdsokkal telik, mely
sordn a Mosoly Alapitvany megbizasabol Nagyné
Mészdros Agnes pszicholégus, integrativ gyermek-
terapeuta, gyermekpszichodrama vezetd, valamint
Sipos Adrienn, a klinika kérhdzpedagoégusa foglal-
kozik a gyerekekkel. A gyermekek aktudlis dllapo-
tdhoz, helyzetéhez igazodé kreativ foglalkozdso-
kon megszilets alkotdsok nem pusztan képek, ha-
nem hdtterek, diszletek a helyzetgyakorlatokhoz, a
kozosen irt mesékhez. Az alkotds és jaték sordn

Kérhdzpedagdgiai fog-
lalkozds
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megélik, hogy szorongaté érzéseikkel nincsenek
egyedul. A terdpia megtarté terében meg merik je-
leniteni gondolataikat, félelmeiket, melyek igy at-
alakithatéva vdlnak, a gyerekek belsé fesziltsége
csokken.

Gondozottjaink életkora évoddskortél fiatal fel-
néttkorig terjed. A kicsiknél f6 célunk, hogy a tar-
tés betegség ellenére biztositsuk az egészséges lel-
ki-szellemi fejlédést. A nagy kamasz korosztdly
esetében a tranzicidra valo felkészitésre, a poszt-
traumds helyzetekre jellemz8 egészségkdrositd
magatartds kialakuldsénak megakaddlyozdsdra fo-
kuszdlunk. A felnétt elldtdsba dtkertlés idején is
biztositjuk a folytonossdgot, novelve az életkoril-
ményeik  miatt hidnyzé biztonsdgérzetiiket.
Miholecz Judit klinikai gyermek- és ifjlisdgi szak-
pszicholdégus a Mosoly Alapitvany megbizdsdbdl
hosszid idén keresztil dolgozott azokkal a vesebe-
teg dllami gondozott kamaszokkal, akik az intéz-
ményi dthelyezések kozt kallédtak, elkisérve Sket
Uj lakéhelytikre is. Szamukra a pszicholégus sze-
mélye, a terdpids alkalmak dllandésdga jelentette a
stabilitdst, ez tartotta meg Gket és segitett vissza-
csatorndzni a segité rendszerbe. A kilondsen ne-
héz kamaszkorral valé megkizdést a pszicho-
edukdcids és onismereti munka, valamint a szere-
tetteljes, tdmogatoé kapcsolat segitette és adott ka-
paszkodot a segité hdlobol valé kikertlés utdn a fi-
atal felnétt élet kihivdsaihoz is.

A foglalkozdsokon tdl az Gnnepek k6zos dtélése —
kardcsonyi ebéd, sziiletésnapok — is er&siti az
Osszetartozds, az egymadsra valo figyelem és egy-
mds tdmogatdsdnak érzését.

A pszicholégiai foglalkozdshoz szorosan kapcso-
[6d6 pedagdgiai program egymds hatékonysdgat

o

Debreceni Ronald McDonald Csalddkézpont

ergsitik. A tanoda keretében olyan gyerekek is
esélyt kapnak a tanuldsra és fejl6désre, akik évek
ota alig vagy nem jdrnak iskoldba, vagy egydltaldn
nem is jartak még, mert mind a betegségiik és szo-
cidlis helyzetiik ebben megakaddlyozta 6ket. S mi-
re fizikdlisan képessé vdltak iskoldba-jdrdsra gyak-
ran mar felnéttkordak, de inkdbb felnétt testbe z&rt
gyerekek maradtak.

Egyénre szabott képességfejlesztéssel a silyos reg-
resszié, az alapkészségek terén és tanuldsi képes-
ségekben észlelt szakadék ellenére, a gyerekek lel-
ki erejének koszonhetSen egy pozitiv, tdmogato
kozegben sikerorientdltan, az énkép és az onérté-
kelés erdsitése révén segiteni tudjuk Sket a hdtré-
nyok lektizdésében és az értelmi képességeik fejls-
désében. Ezt a folyamatot erdsiti a csoport ereje,
ami sokak szdmdra az egyetlen k6zosség, ahova
tartoznak. A sorsk6zosség, a hasonlé nehézségek

Kreativ terdpia a Mosoly
Alapitvannyal
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agdtldsok felolddsdban, a tanuldsi folyamatok elin-
duldsdban jelentdsen segitenek. A hdtranykompen-
z4cié az egyénre és az aktudlis dllapotra reagdlo
moédszerekkel és eszkozokkel kis lépésekkel
haladva valésulhat meg.

A tanodai alkalmak nemcsak a Ronald hdzban tel-
nek, hanem a betegdgy mellett is. Amikor egy peda-
gbgus elkisér egy beteg gyermeket a vizsgdlatok és
kezelések ideje alatt is, azzal dtkeretezi a gyermek
negativ tapasztalatdt a kérhdzi élményekkel kap-
csolatban és a tanuldsi tevékenység dltal pozitiv él-
ményt ad szdmdra, Gj alternativdkat nydjt. A
koérhdzpedagdgia nem csupdn tananyagdtadds, ha-
nem egy ablak a kulvildgra, a gyermekkorra. A ta-
nulds az egészség és a normalitds szimbdluma.
Amikor egy krénikusan beteg gyerek letl a gép elé,
vagy kinyitja a konyvet, abban a pillanatban nem
,beteg”, hanem ,didk”. Ez a szerepvdltds kulcsfon-
tossdgu a pszichés gyogyuldshoz. A siker kizdrélag
személyre szabott célokkal valésulhat meg: nem az
osztdlydtlaghoz, hanem a gyermek aktudlis dllapo-
tdhoz és képességeihez mérjik a sikert. A pedago-
gus érzelmi biztonsdgot jelent a kérhdzban, egy-
szerre mentor, tdmasz és kapocs a kinti vildg felé.
Célunk a folyamatos sikerélmény: moédszereinkkel
azonnal visszacsatoldst adunk, legyen szé interak-
tiv feladatokrol vagy kozos jatékrol.

Sokan kérdezik: miért siker az, ha egy beteg gyerek
megold hdrom matekpélddt? Azért, mert abban a
hdarom példdban benne van a betegség feletti dia-
dal is. Siker, ha a gyerek a kemoterdpia utdni fa-
radtsdg ellenére is kéri a laptopot, mert [dtni akarja
a mentordt. Siker, ha a Csalddkézpont otthonos fa-
lai kozott visszanyeri az 6nbizalmat, és nem retteg
az osztdlyozd vizsgatol.

Es a legnagyobb siker az, amikor a kérhazi kezelés
végén a gyermek nem egy behozhatatlan szakadék-
kal térvissza az iskoldjdba, hanem azzal a tudattal,
hogy 6 is képes haladni a tdrsaival.

Sajnos a halmozottan hdtrdnyos helyzet( gyerekek
szamdra a betegség még mélyebb elszigeteltséget
jelent. Ndluk a tanuldsi akaddlyok nemcsak a fizi-
kai fdjdalombol, hanem a motivacié hidnyabdl és
az otthonrél hozott lemaraddsbdl is fakadnak.
Ezért kulon 6rom szdmunkra, hogy a tanodai kere-
tek kozott halmozottan hdtranyos helyzet( vesebe-

Summary

teg gyermekek szamdra biztositunk bizalomra és
az egyéni figyelemre épuld programot.

A foglalkozdsokon til az tnnepek kozos dtélése
-kardcsonyi ebéd, szlletésnap- is ergsiti az 9ssze-
tartozds, az egymdsra valé figyelem és egymds
tdmogatdsdnak érzését.

A krénikus beteg gyermekek gondozdsdnak komp-
lexitdsdba csak bepillantdst nydjt fenti 6sszefogla-
l6nk. A, klinikai tanoda” és hasonlé programok |ét-
jogosultsdgdt és szakmai szlikségességét az egyedi
esetek nydjtotta élményeken keresztil érthetjik
meg igazdn. Az egészségligyi rendszer és civil szer-
vezetek csapatmunkdjdval a betegség okozta
traumatizdcié minimalizdldsdért, a jovébe vetett
hitet jelentd tanuldssal az esélyegyenl@ségért
ktzdunk.

Az Gszinte, tdmogato figyelem és a védett tér a
gyermekek mellett a sztl6kre is pozitiv hatdst gya-
korol. A szul6kkel kozos foglalkozdsok a trau-
ma-kezelés, az egészségnevelés lehetdségei is
egyben.

Az egészségi dllapotuk hozza, a sorsk6zosség és a
szeretetteljes légkor pedig ndlunk tartja a tdmoga-
tott gyerekeket, csalddokat. Az emberkozpontd,
komplex gydgyitasi szemlélet az egészségiigyi dol-
gozok motivdciéjanak fenntartdsdban is szerepet
jatszik.

Osszefoglalds

A Debreceni Egyetem Gyermekklinikdjan megva-
|6sitott, pilot jellegli komplex gondozdsi model-
link célja a kronikus vesebeteg, gyakran halmozot-
tan hdtranyos helyeztli gyermekek bio-pszicho-
szocidlis sziikségleteinek egyidejl kezelése. A kli-
nikai ellatast kiegészits, civil szervezetekkel
egyuttm@kodésben megvaldsitott program sordn
szerzett tapasztalataink azt mutatjdk, hogy a pszi-
choldégiai tdmogatds, a kérhdzpedagdgiai jelenlét
és a csaldadkozponti szemlélet integrdldsa érdem-
ben javitja a betegek egylttm@kodését, pszichés
dllapotat és fejl6dési esélyeit.

Bio-psycho-social care of children with chronic kidney disease
Berkes A; University of Debrecen, Clinical Centre, Department of Pediatrics

Over recent decades, the number of children growing up with chronic illnesses has been increasing. In the course of
care emphasis has also been placed on issues related to quality of life, psychological and social adjustment and
integration, as chronic ilness exerts a significant negative impact on these domains.

In childhood limitation in fundamental activities such as playing and learning, as well as the frequently excessive
restriction of physical activity, may further exacerbate the adverse consequences of the disease. Support systems,
which often operate in fragmented and poorly coordinated manner in Hungary, are unable to respond effectively to

these complex needs.
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At the Department of Pediatrics of the Clinical Centre, University of Debrecen, we initiated a comprehensive care prog-
ram for socioeconomically disadvantaged children with chronic kidney disease in collaboration with civil
organizations. In addition to individualized psychotherapy and educational-rehabilitative support, the program
incorporates group-based interventions that harness the strengthening effect of shared experiences, thereby promoting

psychosocial adaptation and improving quality of life.

KEYWORDS chronic kidney disease, psychological care, educational rehabilitation, social care

Utravalé tudnivalé

= A gyermekek fejlgdési pdlydjdt a kronikus vesebetegség tobb ponton is veszélyeztetheti.
= A fejlédéshez minden gyermeknek joga van, ennek biztositdsa pedig a gyermeket elldték kozos fele-

|Gssége.

= A hosszu tdvd siker, a felnGttkorban is fenntarthaté jé életmingség érdekében a fizikai-biolégiai dlla-
pot javitdsdt célzé gyogyité tevékenység mellett elengedhetetlen a pszichoszocidlis tényezdket is fi-
gyelembe vevé komplex gondozds. Ez az egészségligyi-, szocidlis-elldté rendszer, civil szervezetek,
onkéntesek 6sszehangolt, k6zos munkdja révén valésulhat meg.

= A krénikus betegséggel felnovs gyermekek holisztikus szemléletd elldtdsa nemcsak az egyén egészsé-
gi dllapotat javitja, hanem kedvez&en befolydsolja a tadrsadalmi beilleszkedést, az életkildtdsokat, és
hosszabb tdvon az egészségligyi eréforrdsok hatékonyabb felhaszndldsdt is segiti.
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Tesztkérdések

1. Mi indokolja leginkabb a pszicholédgiai és pedagdgiai ta-
mogatas korai bevondsdt a krénikus vesebeteg gyermek gon-
dozasdba?

a) A betegség korai szakdban pszicholdgiai tdmogatdsra
nincs sziikség, mert az a betegség-érzetet mindig fokozza

b) A pszichoszociélis problémak nem mutatnak szoros 6ssze-
flggést a klinikai paraméterekkel, ezért aktiv szrésiik sztiksé-
ges

c) A pszicholégiai tdmogatds a szll6k szamadra fontos

d) Pedagogiai tdmogatds csak a kérhdzi elldtds utdn indokolt

H,  Nijhof
Monninkhof AS, et al. Review about

SL, 2020; 25; 21(1):509.

2. Melyik dllitas irja le helyesen a bemutatott komplex gon-
dozési modellt?

a) Akorhdzpedagdgiai tevékenység a tananyag ataddsdra ird-
nyul

b) A civil szervezetek szerepe elsGsorban az anyagi tdmoga-
tasra korlatozédik

c) A pszicholdgiai, pedagégiai és szocidlis tdmogatds integ-
ralt alkalmazdsa segiti a traumatizdcié csokkentését és a tdrsa-
dalmi reintegraciét

d) A program a kérhdzi tartézkodds idejére korlatozédik

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesil! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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Gyermekkori vesetranszplantaciot kovetd virusfert6zések
— avagy utanunk a vizozon. CMV-, EBV- és BK
tert6zésekrdl vesetranszplantalt gyermekekben

Csizek Zsofia dr., Mikes Badlint dr., Szabé Attila dr., Reusz Gyorgy dr.
Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest (Igazgaté: Szabo Attila dr.)
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OSSZEFOGLALAS A gyermekkori vesetranszplantdciét kévets ferté6zések a morbiditds és a graftvesztés legfontosabb
nem immunoldgiai okai kbzé tartoznak. Az immunszuppressziv kezelés kovetkeztében a transzplantdlt gyermekek fo-
kozottan hajlamosak fert6z6 megbetegedésekre, amelyek gyakran atipusos klinikai képpel jelentkeznek. A k6zlemény
célja a klinikailag legjelent&sebb virusfert6zések — cytomegalovirus, Epstein—Barr-virus és a BK-virus — bemutatdsa, k-
I6n6s tekintettel az dltaldnos gyermekgyogydszati elldtasban betsltott szereplikre és a gyakorlati teendékre.

KuLcsszAVAK  vesetranszplantdcio, cytomegalovirus, Epstein—-Barr-virus, BK-virus, immunszuppresszio

Bevezetés

A vesedtiltetés a végstadiumu krénikus vesebeteg-
ségben szenvedd gyermekek szdmdra a legjobb
hosszu tavu tidlélést és életmingséget biztosito ke-
zelési forma. A transzplantdcio sikerességét azon-
ban jelentGsen befolydsoljdk a posztoperativ idg-
szakban és a késébbi gondozds sordn el&fordulé
fert6zések (1).

A gyermekgyogydsz szdmdra kilon kihivdst jelent,
hogy a fert6zések gyakran szegényes vagy atipusos
tinetekkel jarnak, a ldz és a gyulladdsos paraméte-
rek emelkedése elmaradhat, mikdzben a betegség
gyors progressziét mutathat. A megfelel6 monito-
rozds, a korai diagndzis és a célzott terdpia alapve-
t6 a graft hosszu tavi megGrzése és a beteg tilélése
szempontjdbdl is.

1. tabldzat: Fert6zések el6forduldsa transzplantdciot kovetSen (2)

Korai (<1 ho) 1-6 h6

m Posztoperativ fert6zések ® Pneumocystis

u Nosocomialis fertézések u CMV

H Hdgyuiti fertézés = EBV

u Clostridium difficile m BK

® Donor dltal atvitt fert6zés (ritka) — m Hdgyuti fertézés
HSV, HIV, HCV u Légtiti fert6zések

m Recipiens akvirdlt fert6zések —

Pseudomonas, influenza, aspergillus

Altaldnos attekintés
a poszttranszplantacios fert6zésekrdl

Epidemiologia és idébeli megjelenés

A fert6zések megjelenése idében hdarom j6l elkilo-
nithetd fazisra oszthato (1. tdbldzat). A korai peri6-
dusban (0-1 hénap) elsGsorban nosocomialis és
mUtéti eredet( bakteridlis fert6zések, seb- és hiigy-
uti infekciok domindlnak, esetleg a donor vagy a
recipiens dltal kordbban mdr akvirdlt fert6zések
fordulhatnak el6. Az intermedier szakaszban (1-6
hénap) virus fert6zések kertlnek kozéppontba, kii-
lonosen a cytomegalovirus, az Epstein—Barr-virus
és a BK-virus, valamint egyes gombds és pro-
tozoonfert6zések is el6fordulhatnak. A késGi perié-
dusban (6 hénapon til) a kozosségben szerzett 1ég-

KésGi > 6 hé

Kozosségben szerzett 1égliti fertzések
Hugyuiti fertézések

CMV
EBV (PTLD!)

HSV: herpes simplex virus HIV: humdn immundeficincia virus, HCV: hepatitis C virus, CMV: cytomegalovirus, EBV: Epstein—
Barr-virus, BK: BK-virus, PTLD: poszttranszplantdciés lymphoproliferativ betegség
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uti és gastrointestinalis fert6zések, valamint a kro-
nikus virdlis reaktivdciék valnak gyakoribba (2, 3).

Rizikofaktorok

A fert6zések kialakuldsdanak kockdzatdt tobb té-
nyez§ egylttesen hatdrozza meg. Meghatdrozé az
alkalmazott immunszuppressziv kezelés intenzitd-
sa és tipusa, a donor és a recipiens szerolégiai sta-
tusza — kulonosen a CMV és az EBV esetében —,
a beteg életkora és alapbetegsége, a graftfunkcio és
a vizeletelvezetés dllapota, valamint a kérhdzi tar-
tézkodds és az invaziv beavatkozdsok szdma. Az
immunszuppresszié mértéke jelentGsen befolya-
solja a friss transzplatdciét kovets idGszakban a
fert6zések eldforduldsat (4). Kihivds a gondozé or-
vos szdmdra is megtaldlni az egyensllyt a terdpia
finomhangoldsdval, hogy ne billenjen el a mérleg
sem az infekciok, sem pedig a rejekcié irdnydba (1.
dbra).

Diagnosztikai alapelvek

A fert6zések felismerésében transzplantdlt betege-
ink esetén a klinikai gyand mellett kiemelt szerepet
kapnak a laboratériumi és molekuldris médszerek.
A kvantitativ polimerdz lancreakcion (PCR) alapu-
[6 viruskimutatds lehet6vé teszi a reaktivdcio korai
felismerését még a tiinetmentes dllapotban. Mind-
ezzel egyltta rutin gondozds sordn javasolt a teljes
vérkép, a gyulladdsos paraméterek, a graftfunkciot
jelz& laboratériumi értékek és a vizeletvizsgdlat
rendszeres ellengrzése.

Megel6zés

A megel6zés pillérei kozé tartozik a transzplantd-
ci6 el6tti és utdni vakcindcié (de frissen transzplan-
tdlt a transzplantdciét kovets elsé 1 évben nem olt-
haté, ezt kovetSen egyéni oltdsi javaslattall!), a hi-
giénés szabdlyok betartdsa, a gyégyszeres profila-
Xis — Pneumocystis jirovecii és CMV ellen —, vala-
mint a rendszeres virolégiai monitorozds és az
immunszuppresszié egyénre szabott bedllitdsa.

Infekcio,
Rejekcio neoplasia

IMMUNSZUPPRESSZIO

1. dbra: Az immunszuppresszié finomhangoldsa kulcsfontossd-
gl az infekcidk és a rejekcié elkertilése érdekében. Kilonosen a
friss transzplantdciot kovets elsé 3 hénapban. Fertézések el6-
forduldsa az immunszuppresszié novelésével egyenes ardnyo-
san ng.
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Transzplantalt a kézosségben

A fert6zésekre valé fogékonysdg miatt a transz-
plantdciét kovetSen kulcskérdés, hogy mikor en-
gedhetjuk vissza betegeinket kozosségbe. Itt fel
kell mérjik, hogy mennyi id&s gyermekrél van sz,
vannak-e otthon kistestvérek akik a kozosségbdl
konnyedén haza hozzdk a kérokozdékat és milyen
az egy kornyezetben él6k dtoltottsdga. A nydjim-
munitds és a transzplantdciét megel6z6 védGoltds-
ok megaddsa a prevencio egyik legfontosabb pillé-
re. Altaldnossdgban 3-6 hénap utin engedjiik
a gyermekeket vissza a kozosségbe, 6vodds gyer-
mekeknél, ahol nagyobb esély van a mind légditi
fert6zések, mind a CMV- és EBV-fert6zés akvira-
ldsdra, javasolt a 6 hénapos id&szak betartdsa.

Cytomegalovirus-fert6zés

Epidemiologia és kockdzat

A cytomegalovirus a leggyakoribb klinikailag je-
lentds virusfert6zés vesetranszplantalt gyermekek
korében. A legnagyobb kockdzatot a CMV-szero-
negativ recipiens és a CMV-szeropozitiv donor
kombindcidja jelenti.

Klinikai megjelenés

A fert6zés manifesztdlédhat lazzal, cytopenidval,
gastrointestinalis ttnetekkel, hepatitissel, pneu-
monidval, retinitissel és dltaldnos dllapotromlas-
sal. Indirekt hatdsként fokozhatja a kilok&dést és
mds opportunista fert6zések kockdzatat is megno-
veli (5). Sokszor latunk izoldltan cytopenidt, mely
mds tiinetek hidnydban, f6ként a transzplantaciot
kovet6 els6é 6 hénapos id6szakban tobb okbdl is ki-
alakulhat — gydgyszer-mellékhatdas, CMV, EBV.
Nem feledkezhetliink meg ez esetben CMV képia-
szam ellen&rzésérdsl.

Diagnosztika és terdpia

A diagndézis alapja a kvantitativ CMV-PCR periféri-
as vérbdl. A kezelés ganciclovir vagy valganciclo-
vir alkalmazdsan alapul. Magas kockdzati bete-
gekben primer profilaxis vagy preemptiv kezelési
stratégia javasolt (6). A CMV-szeronegativ reci-
piens és a CMV-szeropozitiv donor kombindcidja
esetén kozvetlentl a transzplantdciot kovetén az
immunszupressziéo mellett megkezdédik a CMV-
profilaxis is. A profilaxis alkalmazasi ideje ez eset-
ben minimum 200 nap, de ledllitdsa egyénre sza-
bott. Erdemes megemliteni, hogy tartés valgan-
ciclovir profilaxis mellett cytopenia alakulhat ki
(neutropenia, leukopenia), valamint tildozirozasa
nefrotoxicitdshoz vezethet, fgy gondos odafigye-
léssel kell alkalmazni.
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Epstein—Barr-virus fert6zés

Klinikai jelent6ség

Az Epstein—Barr-virus fert6zés kiiléondsen nagy je-
lent&séggel bir gyermekekben, mivel a primer fer-
t6zés gyakran a transzplantdciét kovetSen az elsé
1 éven beltl, immunszuppressziv kérnyezetben
zajlik és jelent6sen megnoveli a poszttranszplan-
tacios lymphoproliferativ betegség (PTLD) kialaku-
ldsdnak kockdzatat (7).

Tiinetek és monitorozds

A klinikai spektrum széles, az enyhe ldaztél és
lymphadenopathidtél a silyos szervi érintettséggel
jaro proliferativ kérképekig terjedhet. Bizonytalan,
atfpusos tiuinetek jellemezhetik, mint a visszatérg
héemelkedés, étvagytalansdg, fogyds vagy széklet
habitus vdltozds. Rendszeres EBV-PCR monitoro-
zd4s javasolt, kilonosen a transzplantdciét kovetd
els6 egy évben az EBV-szeronegativ recipiensek
esetében, mivel az emelkedd virusterhelés korai
beavatkozdst tehet sziikségessé (8) (2. tabldzat).

Kezelés
A kezelés els6 [épése az immunszuppresszio csok-
kentése. PTLD gyanija esetén miel6bbi hematolo-

giai és onkoldgiai konzilium sziikséges és ennek
megfelelGen a célzott terdpia elengedhetetlen.

BK-virus fertGzés

Koroktan és patogenezis

A BK-virus a polyomavirusok csalddjdba tartozé,
vildgszerte elterjedt kérokozé. A primer fert6zés
rendszerint gyermekkorban, tinetmentesen zajlik,
ezt kovetSen a virus ldtensen perzisztdl a higyutak
és a vese epithelsejtjeiben. Immunszuppresszié ha-

tdsdra reaktivdlodhat és vesetranszplantdlt bete-
gekben BK-virus-asszocidlt nephropathiat okoz-
hat, amely a graftfunkcié progressziv romldsdhoz
vezethet (9).

Klinikai megjelenés

A fert6zés kezdetben gyakran tinetmentes virurida-
val és viraemia formdjdban jelentkezik, esetleg
mikrohematuria tdrsul hozza. El6rehaladott ese-
tekben pedig a szérum kreatininszint emelkedése,
proteinuria és a graftfunkciéromlds figyelheté meg.
A klinikai kép elkulonitése az akut kilok&sdéstsl
gyakran diagnosztikus kihivdst jelent a nefrolé-
gusok szdmadra.

Diagnosztika és kezelés

A sz(rés alapja a kvantitativ PCR-vizsgdlat vizelet-
bél és periférids vérbsl egyardnt. Tartésan magas
virusterhelés vagy graftfunkcié-romlds esetén a
vesebiopszia segithet a differencidldiagnézisban
és a BK nephropathia silyossdganak meghatdroza-
sdban. Specifikus antivirdlis terdpia nem dll rendel-
kezésre, a kezelés alapja és vezérfonala az immun-
szuppresszié fokozatos csokkentése a kilok&dés
kockdzatdnak gondos mérlegelése mellett.

Diszkusszié

A vesetranszplantdlt gyermekek fert6zéseinek ella-
tdsa szoros multidiszciplindris egyuttmkodést
igényel a gyermekgydgydsz, nefrolégus, infektold-
gus és laboratériumi szakemberek kozott. A rend-
szeres virolégiai monitorozds, az egyénre szabott
immunszuppresszié és a korai terdpids beavatko-
zds alapvet§ a graft hosszu tdvi megérzéséhez.
A CMV-, EBV- és BK-fert6zések id6ben torténd fel-
ismerése és megfelel§ kezelése jelentGsen csok-
kenti a stilyos szov6dmények és a graftvesztés koc-
kdzatdt. Mindenek el6tt pedig kulcsfontossdgi a

2. tdbldzat: EBV monitorizdlds protokoll magas rizikéju transzplantdlt beteg esetén (8) (VL: ,virus load”- virus detektdldsa)

Donor (D)/Recipiens (R)  PTLD-riziké

EBV statusz

D+R- vagy
Minden R+ bél, dltal dtvitt EBV infekcio-
multiorgan tx esetén ra

Poszttranszplantdciés monitorizdlas

Magas riziké a donor EBV PCR transzplantdciékor, majd

Hetente 3 hénapig
2 hetente 6 hénapig

Havonta 12 hénapig

Magas

Leggyakrabban 2-4 hénap kozott valik pozitivva

Pozitivitds esetén: hetente, a VLmax-ig (alt. 2—4 hét utdn)
ésa VL 1 log10 csokkenéséig

Fokozatosan csokkentve a gyakorisagot kéthetente, havonta, majd
3 havonta, amig a VL detekcié megsz(nik, vagy a set-point bedll

Szeroldgia csak a R- esetekben 6 hénap, 1 év, majd évente
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prevencio szerepe a fert6zések elkertilésében, me-
lyet mdr a listdrahelyezés soran megkezdink a vé-
ddoltdsok biztositdsaval. A transzplantdciot kove-
t6en elengedhetetlen a beteg és csalddtagjai sza-
mdra az alapvetd otthoni higiénids szabdlyok be-

tartdsa, javasolt a csalddtagok dtoltottsdga, vala-
mint a késébbiekben a kozosségbe vald visszatérés
idejének optimalizdldsa, mely egyénre szabott
maédon toténik.

Summary

Virus infections after pediatric kidney transplantation — general overview with special focus on BK
virus, Epstein-Barr virus and cytomegalovirus
Csizek Zs, MD, Department of Pediatrics, Semmelweis University, Budapest, Hungary

Infections remain a leading cause of morbidity and graft dysfunction in children after kidney transplantation.
Immunosuppressive therapy increases susceptibility to opportunistic pathogens, often presenting with atypical clinical
features. This review provides an overview of the epidemiology, timing, risk factors, diagnostic principles and
preventive strategies of post-transplant infections, with a detailed discussion of the most clinically relevant viral
pathogens, including BK virus, Epstein—Barr virus and cytomegalovirus. Practical aspects of monitoring and
management relevant to pediatric care are highlighted.

KEYWORDS pediatric kidney transplantation, cytomegalovirus, Epstein—Barr virus, BK virus, immunsupression

Utravalé6 tudnivalé

= Vesetranszplantdlt gyermekeknél a fert6zések gyakran atipusos tiinetekkel jelentkeznek, ezért a rend-
szeres virolégiai monitorozds alapvetd, f6ként a transzplantdciét kovets 1 évben.

= A BK-virus, EBV és CMV reaktivdciéja szorosan 6sszefligg az immunszuppresszié mértékével és a ke-
zelés elsG |épése gyakran annak médositasa.

= A korai felismerés és a multidiszciplindris elldtds jelent&sen javitja a graft hosszu tavu tulélését.
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Tesztkérdések

1. Melyik tényezé jelenti a legnagyobb kockdzatot CMV- fer- 2. Mi a BK-virus-asszocidlt nefropatia elsédleges kezelési

t6zés kialakuldsdra vesetranszplantalt gyermekben? stratégiaja?

a) CMV-szeropozitiv recipiens és szeropozitiv donor a) Ganciclovir terdpia

b) CMV-szeronegativ recipiens és szeropozitiv donor b) Immunszuppresszié fokozdsa

c) CMV-szeropozitiv recipiens és szeronegativ donor c) Immunszuppresszié csokkentése

d) Hosszu tavi alacsony dézisti immunszuppresszié d) Széles spektrumu antibiotikum

e) Profilaktikus antivirdlis kezelés e) Plazmaferezis

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjik megjeldlni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldd 100 ezer Ft jutalomban részesiil! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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OSSZEFOGLALAS

Vesetranszplantdcié esetében — mint minden szolid szerv transzplantdcidja esetében - jol

protokollizalt elldtdsi standard dll rendelkezésre. Az irdnyelv és a diagnosztikai lehetdségek folyamatos fejlédésével a
betltetett szervek tilélése jelentdsen nétt, a betegek mortalitdsa és morbiditdsa csokkent az utobbi évtizedben. A
transzplantdlt betegek gondozdsa sordn felléphet toxikus gyogyszermellékhatas, illetve adekvdt immuncsékkentd ke-
zelés ellenére kialakulhat allograft kilokédés. A konvenciondlis kezelés sikertelensége esetén sziikségessé vdlhat dj ti-
pusd bioldgiai terdpia bevezetése. Jelen kézleményben azokat a bioldgiai terdpids lehetdségeket tekintjiik, melyeket
mar sikeresen alkalmaztak nemzetkézi folydiratok alapjan gyermekkori vesedttiltetésben.

KuLcsszAvAk  vesedtiiltetés, veseallograft-kilokédés, bioldgiai terdpia, immuncsékkentd kezelés

Bevezetés

A részletes gondozdsi protokollok megjelenése és
folyamatos fejlesztése mellett a bedlltetett vese
allograftok tdlélése jelentdsen nétt (1). Szerv-
transzplantdciéban az immuncsokkents kezelés
indukcids és fenntart6 szakaszbdl dll. Az indukcié
sordn alkalmazott immuncsokkentd kezelés célja a
belltetett vesével szembeni immuntolerancia el-
érése és fenntartdsa, ezdltal az akut rejekcié meg-
el6zése. Vesetranszplantdciokor alkalmazott in-
dukciés kezelés T-sejt-depletdlé szerbdl (anti-
thymocyta globulin, ATG), és kortikoszteroidbdl
all. Vese atultetést kovetSen konvenciondlis fenn-
tarté immunszuppressziv kezelést alkalmazunk,
ami kalcineurin inhibitorbél (CNI: tacrolimus,
ciclosporin), T-sejt-proliferdcié-gdtlé készitmény-
b&l (mikofenoldt-mofetil, mikofenolsav) és az ese-
tek egy részében alacsony dézisd kortikoszteroid
kezelésbdl 4dll. A betegek gondozdsa sordn akut és
krénikus T-sejtes (TCMR), illetve akut vagy kréni-
kus antitestmedidlt kilok6dés (ABMR) vagy ezek
kombindcidjaként kevert tipusd allograft kiloksdés
jelentkezhet. A rejekcié hdtterében az immun-
szuppresszié elégtelensége, gyodgyszer non-
adherencia, és djonnan megjelend donorspecifi-
kus antigének (DSA) megjelenése dll leggyakrab-
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ban. Az akut kilok&dés kapcsdn alkalmazott keze-
|ésre az esetek egy részében a jelenlegi protokol-
lok szerint javasolt terdpidra refrakternek bizonyul
a rejekcio. A kezelésre nem reagdlo esetekben le-
het sziikség bioldgiai terdpia bevezetésére. Biol6-
giai terdpia specifikus antigének ellen célzottan
adott kezelést jelent. Az antigének lehetnek a gyul-
laddsos kaszkdd komponensei, komplementrend-
szer komponensei vagy sejtfelszini antigének. A bi-
olégiai terdpia a betegre, és az esetre szabott keze-
lés. Megjelent a transzplantdciéban az indukcids,
és a fenntarté immuncsokkentd kezelésben, vala-
mint a heveny és idiult vese allograft kilok&dés tera-
pidjdban is. Ennek a narrativ kozleménynek a cél-
ja, hogy attekintést nyujtson a gyermekgyogydsz-
oknak, és gyermek nefrolégusoknak a vesetransz-
plantdciéban alkalmazhaté j bioldgiai terdpids le-
het&ségekrdl. Ezeket a készitményeket még a gyer-
mek vesetranszplantdciéban rutinszerien nem al-
kalmazzuk. A folyéiratban csak azokat a készitmé-
nyeket emlitem, amelyek nemzetkozi szakiroda-
lom alapjdn fgéretesek, és rendelkezésre dallnak
gyermekek bevondsdval végzett vizsgdlatok.
A kéziratban emlitett készitmények alkalmazdsa
jelenleg gyermekeken végzett vesetranszplanta-
ciéban off-label. Ezért a terdpia megkezdése elstt
indikdcion tili engedélyeztetés sziikséges.
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Antitestképzddés és
lymphocytaaktivacié csokkentése

Alemtuzumab egy monoklondlis IgG1 tipusid CD52
sejfelszini antigén ellen elGallitott antitest. ACD52
antigén megtaldlhaté a B-, T-, NK- és az monocytdk
sejtfelszinén. A hatdsat komplement- és antitest-
medidlt sejtpusztulds dtjan fejti ki. A konvencionéd-
lisan alkalmazott ATG-hez képest az alemtuzumab
jobban tolerdlhat6, és az allergids szovédmények
is ritkdbbak. Az alemtuzumab esetében az allergids
mellékhatdsok azért ritkdbbak az ATG-vel szem-
ben, mertaz alemtuzumab egy humanizdlt antitest,
mig az ATG-t16b6l vagy nyllbol szarmazé plazma-
bol allitjak el6. Egy retrospektiv vizsgdlatban
(n=101) az alemtuzumabot sikeresen alkalmaztak
él6 donoros vesetranszplantdcioban. A vesetransz-
plantdciét megel6z6en két alkalommal részestltek
a betegek alemtuzumab kezelésben (elsé dozist
12-29 nappal a transzplantdcié el6tt, masodik dé-
zis kozvetlenil a transzplantacio el6tt adtdk). A két
dozisban torténd alkalmazds célja a periférids lym-
phocytdk elpusztitdsa a transzplantdcié idejére,
ezzel javitva a recipiensek immuntolerancidjat.
Mind a betegek tilélését, mind az allograft funkci-
ot tekintve kedvez6 beteg- és grafttilélést észlel-
tek. Tovdbbi célkitlizés volt az alacsony dézisu
fenntarté immuncsokkents kezelés elérése. A vizs-
gdlat 3. évének végére a betegek 84%-a szteroid-
mentes volt, és 26% nem részestilt CNI terdpidban.
A kozleményben a szerz6k hangsilyozzdk az in-
fekciés szov6dmények lehet&ségét (meningococ-
cus meningitis, pneumonitis). Véleménytik szerint
betegeik fert6zések okozta haldla intenziv véd&ol-
tasi protokollal részben megel6zhet§ lett volna. (2)
Egy mdsik retrospektiv vizsgdlat sordn szintén két
dozis alemtuzumabot alkalmazva kivdlé graft-
tdlélést értek el, az els6 dozist intraoperativan,
a masodik dézist 24 6rdval késébb adtdk. Ebben
a vizsgdlatban a mortalitds alacsonyabb volt
(1,8%), a beteg haldlat West-Nile-virus encepha-
litis okozta. A tizéves graft tilélés 79,3%, csak az
élédonoros transzplantdciéra nézve 86,5% volt
(3).

Daratumumab és felzartamab antitestek a sejtfel-
szini CD38 antigénhez kotédnek. A CD38 szerepe
a sejtek kozotti adhézio, illetve a sejtaktivacio.
A CD38 antigén megtaldlhaté a T-, B-, NK- és plaz-
masejteken egyardnt. A daratumumab komple-
ment- és antitestmedidlt sejtpusztuldst okoz, mig a
felzartamab csak antitest medidlt sejtpusztuldst
vdlt ki. Daratumumab alkalmazdsara gyermekben,
transzplantdciét megel6z6 deszenzitizdciéra és
antitest medidlt allograft kilok&désre all rendelke-
zésre kozlemény. Szivtranszplantdciot megel6z6-
en daratumumab alkalmazdsa mellett a HLA-elle-
nes antitest szintek jelentds csokkenését és észlel-
ték egy silyosan immunizalt gyermekben. A gyer-
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meket a daratumumab kezelést kovetSen sikeres
retranszplantdltdk (4). A kozleményben kitérnek
arra, hogy az antitest csokkenés tartds volt, a dara-
tumumab alkalmazdsa utdn még 3 hénappal is ala-
csony antitest szinteket mértek. Gyermekkori
vesetranszplantdciot kovetd antitest medidlt kilo-
kédésben, daratumumab kezelést kovetSen a ke-
ringé DSA szinteket jelentds csokkenését és javulo
vesefunkciot észleltek. (5). Daratumumab terdpid-
val kapcsolatban azonban figyelemre mélté, hogy
a reguldtoros B-sejt szintje is csokken. A reguldto-
ros sejtek szdmdnak csokkenése hajlamosit T-sejt-
medidlt rejekcidra, ezért a daratumumab alkalma-
zdsa alatt szorosan ellendrizni kell, hogy a T-sejt
gdtlé kezelés kellGen effektiv-e.

Bortezomib egy proteoszémainhibitor, ami f6leg
a plazmasejtek apoptézisdt okozza, ezdltal az anti-
test termelést csokkenti. Retrospektiv kis esetsza-
mu (n=7) gyermekgydgydszati vizsgdlatban biop-
szidval igazolt DSA pozitiv, a konvenciondlis keze-
lésre nem reagdléo ABMR-ben 6/7 esetben stabil ve-
sefunkcidt észleltek. A betegek a kezelést jél tole-
rdltdk, sdlyos bakteridlis fert6zés egy esetben |é-
pett fel. A kozleményben kiemelik, hogy ez a beteg
antitimocita globulin kezelésben is részestlt. Egy
masik esetben BK-virus viraemidt észleltek, mdr a
bortezomib inditdsa el6tt. A BK-virus képiaszdma
nem emelkedett a kezelés alatt (6). Szintén terdpia
refrakter ABMR esetekben végzett vizsgdlat alap-
jan jelent&s DSA csokkenést, és stabilizdl6dé vese-
funkciét értek el. Ebben a kozleményben kiemelik,
hogy a DSA szintek jelentGsen csokkentek a borte-
zomib kezelést kovet&en, azonban negativvd nem
vdltak egy esetben sem (7).

Keringé antitestek csékkentése

Imlifidase a Streptococcus pyogenes immunglobu-
lin (Ig) G-bonté enzime. Az I1gG hasitdsdn tdl az IgG
pozitfv memoria B-sejtek felszinén bontja a B-sejt
antigén receptorokat, ezdltal gdtolva a meméria-
sejtek plazmasejtté valo differencidlodasat (8).
Plazmaferezissel szemben nemcsak a vérplazma-
ban megtaldlhaté IgG-t, hanem a teljes extracellu-
laris tér IgG molekuldit hasitja. (9) Az IgG hasitdsa
az immunglobulint funkciondlisan inaktivdlja. Az
lgG-inaktivdcion tdl, gdtolja a B-sejtek jelatviteli
Utjait. A B-sejtekre kifejtett hatdsa révén csokken a
memoria B-sejt proliferdcidja és az antitest-terme-
lés. Az imlifidase-zal szemben hamar kialakulnak
neutralizadlé antitestek, ezért hatdsa mindossze 1-2
hétig tart. Egy esetkozlésben, egy a sdlyosan immu-
nizdlt betegnél alkalmaztdk tobbszori sikertelen
deszenzitizadl6 kezelést kovetSen. Az imlifidase al-
kalmazdsa utdn minden donor specifikus antitest
értéke negativvd valt (MFI < 1500). A beteget sike-
resen transzplantdltdk, ABMR nem jelentkezett
(10). Az immunglobulin szintekben az imlifidase
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alkalmazdsa utdn egy mdsik kozlemény szerint 3-5
nappal a kezelést kovetSen rebound hatds jelentke-
zik. Ezért az imlifidase kezelést potens immun-
szuppressziv terdpidval javasoljdk folytatni (11).

Gyulladas és fibrotikus vdlasz
csokkentése

IL-6 fokozza az akut fazis fehérjék szintézisét, az
antitest termelést és szabdlyozza lymphocytdk ak-
tivdciéjat, proliferdciéjat, differencidaciéjat. To-
vabbd proinflammatorikus fenotipust generdl a mo-
nocytdkban, és az endotél sejtekben. Hozzdjarul
az antitest medidltrejekcié kialakuldsdhoz. Az IL-6
a T-sejtek kozul serkenti a CD8+ citotoxikus T-sej-
tek mikodését, és a naiv CD+ T-sejtek proinflam-
matorikus T-helper sejtekké valé differencialédaé-
sdt.

Tocilizumab a solubilis IL-6-hoz, és a sejtmemb-
ranhoz kotott IL-6-receptorhoz is kotédik, ezdltal
gdtolja a receptor aktivdloddsat. A tocilizumab ha-
tékonysdga a szakirodalom alapjan kérdéses. Egy
kis esetszdmu vizsgdlatban (n=6), kronikus aktiv
ABMR-ben csokkend DSA-szinteket észleltek, és 5
beteg esetében a vesefunkcié stabilizdlodott. En-
nek ellenére a kontroll vesebiopszids mintdk szo-
vettani elemzése, tovabbra is aktiv profibrotikus fo-
lyamatokat igazolt (12). 2/6 beteg esetében vissza-
térg szepszisszer( epizédok miatt a kezelést felfug-
gesztették. A retrospektiv elemzés az dllapotrom-
lds hatterében inkdbb virusos és nem bakteridlis
fert6zést valdszintsitett. Tocilizumabot egy mdsik
kozleményben nem taldltdk hatékonynak kronikus
ABMR-ben (13). A havonta torténé alkalmazds
mellett 3, illetve 6 honappal a kezelés inditdsat ko-
vetGen nem észleltek sem stabilizdléddst sem javu-
last a vesedtlltetett betegek vesefunkciéjaban, il-
letve érdemi DSA csokkenést nem tudtak igazolni.
A clazakizumab kozvetlentl az IL-6-hoz kotédik,
gdtolja IL-6 és IL-6 receptorhoz valé kapcsoléda-
sat. Egy feln6tt betegek bevondsdval végzett,
placebokontrolldlt vizsgdlatban, a krénikus anti-
test medidltrejekciéban placebéhoz képest javitott
a vese allograft tdlélésén. A vizsgdlat sordn a
clazakizumab kezelésben részestlé betegek ko-
zott, a sulyos fert6zések 25%-ben jelentkeztek,
emellett gasztrointesztindlis mellékhatdst figyeltek
meg (2/20 esetben diverticulitis, ami 1 esetben
perfordciéval szovédott). A stlyos mellékhatdsok
miatt hangsilyozzdk a koriltekint6 betegvdlasz-
tdst (14).

Effektorkdrosodas gdtldsa

ABMR-ben a megjelend donor specifikus antites-
tek, immunkomplexek kialakuldsa révén, aktivdl-
jak a komplementrendszer klasszikus udtvonalat.
A komplementrendszer aktivdléddsa esetén direkt
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sejtkdrosoddst okozé membrdn-attak komplex, és
anafilatoxinok keletkeznek. Az eculizumab a
komplement C5 komponense ellen el&dllitott
monoklondlis antitest. Az eculizumab és komple-
ment C5 kot6dése, megakaddlyozza a komplement
C5 hasitasdt a C5 konvertdz altal. A komplement
C5 hasitdsdt gdtolva sem az anafilatoxikus hatdsu
C5a, sem a membrdn attak komplex nem képzédik.
A komplementrendszer gétldsdnak veszélye a to-
kos baktériumokkal szembeni védekezSképessé-
gunk csokkenése. Ezért az eculizumab csak abban
az esetben alkalmazhatd, ha a beteg pneumococ-
cus, és meningococcus ellen vakcindlt. Ha a vak-
cindciot a beteg dllapota, illetve aktudlis kezelése
nem teszi lehet6vé, a beteget mig olthatévd nem
vdlik, kemoprofilaxisban kell részesiteni a tokos
baktériumokkal szemben. Egy ugyan kis esetsza-
mu, de homogén betegcsoportban az eculizumab
alkalmazdsa plazmaferezissel és IgG-infiuzidval
egyutt adva hatékonynak bizonyult korai aktiv an-
titest medidlt rejekcio kezelésében (15). A kozle-
ményben kitérnek arra, hogy az esetek donts
részében 3-6 hoénap kozott elvégzett kontroll
vesebiopszidban csak 2 esetben (2/12 beteg
16,7%) észleltek aktiv rejekciéra utalé szovettani
eltéréseket.

T-sejt aktivdcio gatldsa

Belatacept egy két komponensi fizids fehérje.
Szerkezetét tekintve 1gG1 Fc részébdl és a cito-
toxikus T-lymphocytdk extracelluldaris doménjébél
all (CTLA4). Hatdsdt a CD28-CD80/86 jelatviteli it
gdtldsan keresztul fejti ki. A jeldtviteli Gt gatldsa-
nak révén gdtolja az antigén prezentdlé sejtek
(APC) és citotoxikus T-sejtek kozotti interakciot,
ezadltal a T-sejt medidlta sejtkdrosoddst. A belata-
cept a fenntarté kilok&dés gatlé kezelésben szol-
gdlhat alternativaként. Hosszutdvon el6nyos, hogy
a belataceptnek, szemben a kalcineurin inhibito-
rokkal nincs direkt renalis toxikus hatdsa (inter-
stitialis fibrosis). Parenterdlis alkalmazds mellett,
hatékonysdgdt felszivéddsi zavar (akdr gastro-
enteritis) nem befolydsolja. Mivel a kezelés par-
enteralis Udton torténik, a gyodgyszer non-adhe-
rencia lehetGsége kisebb, a szdjon 4t adott gyégy-
szerekhez képest. CNI bazisterdpidban részestls
serdilSkord vesetranszplantdlt betegeket, belata-
cept kezelésben részesiil6 betegekkel 6sszehason-
Iftva, az akut rejekcié gyakorisdga illetve a de novo
képzddott DSA el6fordulds nem kilonbozott.
A belatacept kezelésben részestil6 csoportban, egy
évvel a CNI-rél belataceptre tortént konverzié utdn
sajat magukhoz viszonyitva vesefunkcio javuldst
észleltek (16). Alkalmazdsdval kapcsolatban, fon-
tos megjegyezni azt, hogy a posztranszplantdciés
limfoproliferativ betegség (PTLD) elSforduldsa ki-
lencszer gyakoribb belatacept terdpia mellett (17),
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mint a konvenciondlis immunszuppressziéban ré-
szestl6 betegek korében. PTLD-riziké miatt kieme-
lendd, hogy azokndl a betegeknél, akik Ebstein—
Barr-virusra szeronegativak, a belatacept nem al-
kalmazhaté.

Osszefoglalds

A biolégiai terdpidk a gyermekkori vesetransz-
plantdciéban, hasonléan mds szubspecialitdsok-
hoz, egyre nagyobb teret héditanak. Vesetransz-
plantdciéban a jelenleg alkalmazott immuncsok-
kent6 kezelés mellett, vdlogatott esetekben a bio-
[6giai terdpids lehetGségek el6nyds alternativat je-
lenthetnek. El6nyok kozott szerepel az alacso-
nyabb CNI és kortikoszteroid igény, illetve par-

Summary

enterdlis adagolds mellett a gydgyszer non-
adherencia jelent6s csokkenése. A bioldgiai tera-
pia bevezetését, abban esetben kell megfontolni,
ha protokoll szerint alkalmazott kezelést a beteg
nem tolerdlja, illetve a kialakult immunfolyamat a
kezelésre refrakternek bizonyul. A bioldgiai terd-
pia, mint minden immuncsokkentd kezelés fokoz-
za a potencidlisan stlyos fert6zések esélyét. Ferts-
zések megel6zése (védGoltasok), fert6zésekkel
szembeni vigilancia, a beteg, valamint a szl6 ok-
tatdsa és a fert6zések gyors és adekvat kezelése ki-
emelt fontossdgui. A kozleményben idézett vizsga-
latok dont& része kis esetszamu egy centrumban el-
végzett retrospektiv analizisek alapjdn késziiltek.
A jov6ben tovdbbi kutatds és prospektiv vizsgdla-
tokra lesz sziikség, a terdpia még pontosabb haté-
konysdgdnak és biztonsdgossdgdnak vizsgdlatdra.

The role of biological therapy in pediatric kidney transplantation
Jakab D; University of Szeged, Department of Pediatrics

In kidney transplantation, as in all solid organ transplantations, well-protocolized standards of care are available. With
the continuous development of clinical guidelines and diagnostic modalities, graft survival has increased significantly,
while patient mortality and morbidity have decreased over the past decade. During the management of transplant
recipients, drug-related toxic adverse effects may occur, and allograft rejection can develop despite adequate
immunosuppressive therapy. In cases of failure of conventional treatment, the introduction of novel biological
therapies may become necessary. In the present review, we summarize those biological therapeutic options that have
already been successfully applied in pediatric kidney transplantation, based on data from international journals.

KEYWORDS kidney transplantation, kidney allograft rejection, biological therapy, immunsuppresive treatment

Utravalé6 tudnivalé

= A jelenleg haszndlatos konvenciondlis immuncsokkentd kezelés elégtelensége esetén, mar rendelke-
zésre dllnak gyermek vesetranszplantdciéban alternativaként biolégiai terdpids lehetGségek.

= Mint minden immuncsokkentd kezelés esetében, a bioldgiai terdpia esetében is az infekcié idejeko-
ran torténd felismerése, és kezelése elengedhetetlen.
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Novekedésithormon-kezeléssel kapcsolatos
tapasztalataink kronikus vesebeteg gyermekekben

Mikes Balint dr.
Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest (Igazgaté: Szabo Attila dr.)

LEVELEZESI CIM:
Mikes Bdlint dr.
1083 Budapest, Békay Jdnos u. 53-54.
E-posta: mikes.balint@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS Bevezetd: A kronikus vesebetegség egyik jelentés gyermekkori hatdsa a névekedés elmaraddsdban
mutatkozik meg. Minél fiatalabb korban kezdjik meg a névekedésihormon-kezelést, anndl inkdbb lehet kézeliteni
a vdrhato felnéttkori testmagassdgot. A megfelel6 novekedéshez rendezett sav-bdzis egyenstlyra, csontanyagcserére
és megfelel6 min&ségli és mennyiségl kaldriabevitelre van sziikség. Nem elhanyagolhato a vesetranszplantdcio utdni
novekedés elmaradds sem, igy sziikséges ezt tovdbb monitorizdlni.

Betegek és mddszerek: Klinikankon névekedési hormonnal kezelt kilenc betegnél vizsgaltuk meg, hogy milyen vdltozd-
sok léptek fel legaldbb egy éves kovetési idStartam alatt. Statisztikai analizis sordn nem paraméteres t-teszteket alkal-
maztunk.

Eredmények: vizsgdlatunkban azt ldttuk, hogy mind a testmagassdg, novekedési litem, a testsiily és a BMI tekintetében
jelentds vdltozds kovetkezett be egy év alatt. A fenti adatok kéziil legmarkdnsabb vdltozdsok a testtbmegvdltozdsban
mutatkoztak.

Megbeszélés: A n6vekedési hormon addsanak elkezdését miel6bb el kell inditani, amennyiben kizdré tényezét nem ta-
pasztalunk és anyagcsere szempontbdl is kedvezd feltételek dllnak fent. Kezelés mellett nemcsak a testmagassdg, ha-
nem a teststly optimdlis névekedését is tapasztaltuk.

KuLcsszavAk  kronikus vesebetegség, névekedésihormon-kezelés, névekedési titem vdltozdsa

Bevezeto Egy kronikus vesebeteg gyermeknél sokdig nincse-

nek specifikus tiinetek, inkdbb dltaldnos panaszok
A kronikus vesebetegség fenndlldsa esetén szamos allnak fent, mint faradtsdg, kimeriltség érzés, kon-
szovédménnyel taldlkozunk. A krénikus vesebe- centrdldsi nehézség, teljesité képesség csokkené-
tegség stadiumbeosztdsa a eGFR (becsilt glomeru- se. A részletes kikérdezés és fizikdlis vizsgdlat
laris filtrdciés rdta, ml/perc/1,73 m?) kiszdmitdsa alapjan kiderilhet, hogy éjszakanként rendszere-
alapjdn torténik. Gyermekekben tovdbbra is a sen felkel vizelni, magasabb vérnyomads értékeket
Schwarz-formuldt vagy annak tovdbbfejlesztett mértek, sdpadtabb. Bar sokdig nem érzi magdt ,be-
képleteit haszndljuk, ami a mért szérum kreatinin tegesnek” a pdciens, a kronikus vesebetegséggel
értékbdl és a testmagassdgbhdl adja meg az eGFR-t. jar6 szovédmények 30-40 ml/perc/1,73 m’*-es
A GFR alapjdn 5 stddiumot kiilonboztetiink meg (7. eGFR-értékek alatt egyre inkdbb ldatvdnyossd val-
tablazat: CKD stadiumok). hatnak. A beteg anaemidssd vdlik, a vérnyomdsa

nehezebben uralhaté, metabolikus acidézist észle-
[ink, a szérum Foszfdt és Kdlium értékek emelked-
ni kezdenek. Mindezek mellett, nehezebben ész-

1. tdblazat: Krénikus vesebetegség osztdlyzdsa lelhets, mégis nem elhanyagolhaté sz6védmény a
CKD stadium eGFR (ml/perc/1,73 m?) novekedés elmaraddsa.
A novekedés elmaraddsdnak hatterében multifak-
CKD1 >90 ‘o1 . S < %
toridlis tényez6k dllhatnak, kezdve a megfeleld
CKD2 60-90 tapldlékbevitel hidnydtsl, aminek kulcsa az opti-
CKD3 30-60 mdlis kalériabevitel és az aktudlis vesefunkciora,
elektrolit eltérésekre szabott fehérje és egyéb tap-
CKD4 1-30 . .. PR . y
anyagbevitel. A novekvé mérték( uraemia kapcsdn
CKD5 <15 izérzészavar, idGszakos émelygés is jellemezheti a
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2. tabldzat: Krénikus vesebeteg gyermekek energia és proteinsziikséglete (kiegészités: extrafehérje-sziikséglet dializdltaknal:
+—+0,15-0,3 g/kg/nap PD-nél (Shaw V, et al. Nutritional management of the child with chronic kidney disease and on dialysis

2025. Pediatric Nephrology 2025; 40:69-84 cikke alapjdn)

+0,1 g/kg/nap Napi energiabevitel, fér- Napi energiabevitel, n6 Fehérjebevitel Javasolt napi fehérjebe-
HD-nélKor (év) fi (kcal/kg/nap) (kcal/kg/nap) (g/kg/nap) vitel (g/nap)

1 72-120 72-120 0,9-1,14 11-14

2 81-95 79-92 0,9-1,05 11-15

3 80-82 76-77 0,9-1,05 13-15

4-6 67-93 64-90 0,85-0,95 16-22

7-8 60-77 56-75 0,9-0,95 19-28

9-10 55-69 49-63 0,9-0,95 26-40

11-12 48-63 43-57 0,9-0,95 34-42

13-14 44-63 39-50 0,8-0,9 34-50

15-17 40-55 36-46 0,8-0,9 Férfi: 52-65; NG: 45-49

betegek mindennapjait, emellett a megfelel& ming-
ségli és mennyiség( tdpldlkozdsban is vannak el-
maraddsok. Mindemellett csecsem&korban a gya-
kori bukdsok, hdanydsok is hatdrt szabnak a megfe-
lel6 tapldlasnak, ilyen esetekben egyéb enteralis
beviteli lehet&ségek kialakitasat (pl. gastrotubus)
sziikséges mérlegelni.

Altaldnos szemlélet, hogy vesebetegségben a fe-
hérjebevitelt korldatozzuk, dm gyermekekre ez nem
teljesen igaz, hiszen az optimdlis fejlédéshez, no-
vekedéshez elengedhetetlen a megfelel6 mennyi-
ségl fehérje fogyasztdsa (2. tabldzat, protein- és
energia bevitel).

A hosszanti novekedéshez a csontvdzrendszer
megfelel6 monitorizdldsdra is sziikség van, ami
szintén szorosan 6sszefligg a kiszabott diéatdval, a
foszfdt kontrollal és a megfelel§ kalciumbevitellel,
err6l e kiilonszdmban a krénikus veseelégtelenség
sordn észlelt csontanyagcsere zavarokrol szolé
osszefoglaléban olvashatnak részletesen. Tehdt a
megfelel§ novekedés egyik kulcsa egy rendszeres,
életkorra, aktudlis laboreltérésekre szabott diéta
kialakitdsa. Munkdnk sordn ezért szoros egytttma-
kodésben dolgozunk dietetikus kollegdinkkal, akik
ebben jelentfs segitséget nydjtanak a szulék
szdmara.

A novekedési elmaradds hdtterében a tdpldlék-
beviteli problémdk mellett egyéb hormondlis disz-
funkciokkal is kell szamolnunk. Az uraemia kap-
csan GH- (growth hormone, novkedési hormon)
inszenzitivitds alakul ki egy funkciondlis IGF-1
(Insulin-like growth factor-1) deficiencia kapcsan.
A deficiencia létrejottében csokkent GH-receptor-
expresszio és sérilt sejten beltili GH-receptor jeldt-
viteli utak zavara all (JAK2-STATS5: Janus-kindz 2 és
signal transducer and activator of transciption 5).
Mindemellett az IGF-1-kot6 fehérjék [IGF1BP
(binding protein)] gyulladds kivdltotta jelenléte,
valamint a csokkent hypothalamicus GnRH (gona-
dotrophin-releasing hormone) termel&dés, kovet-
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kezményes csokkent endogén GH-termel&dés is
tovdbb rontja a novekedést. Mindezekhez a folya-
matokhoz hozzajarulhat metabolikus acidosis,
renalis anaemia, elektrolit- és vizvesztés (egyes
polyuridval kisért krénikus vesebetegségekben) is.
A fenti eseményekbdl adédéan a kronikus vesebe-
tegekben, ha a hossz novekedésének elmaraddsat
latjuk, akkor sziikséges a novekedési hormon keze-
lés megkezdése, szuprafiziolégids mennyiségl ké-
szitménnyel.

Kezelésre jogosultak a 60 ml/perc/1,73 m? alatti
eGFR-rel rendelkez6 krénikus vesebetegek, diali-
zdltak, vesetranszplantdltak (12 hénappal a transz-
plantdcié utdn) valamint a krénikus reanalis (tubu-
laris) kalcium- és foszfdtanyagcsere-zavarban
szenvedd betegek. A kezelés megkezdéséhez tobb
feltételnek is teljestlnie kell (3. tabldzat).

3. tdbldzat: Novekedési hormon kezelés indikacidja kroni-
kus vesebeteg gyermekekben

A testmagassdg 2 SD-val az életkornak megfeleld érték alatt
van és/vagy

A testhossz novekedési sebessége 0,5-el az dtlagos SDS alatt
van, vagy a novekedési sebesség 25 percentilisnél kevesebb

A beteg életkora 2 év folott van vagy 2 év alatt a megfeleld
energia-bevitel és a metabdlikus acidézis kezelés dacara el-
marad a testhossznovekedés

Transzplantdcié esetén, 12 hénappal legkordbban, ha a fe-
nitek alapjan az indikdcio fennall, stabil graftfunkciénal

Ahhoz, hogy felmérjik a kritériumok teljesitését,
a testhossz, majd testmagassdg pontos kovetése
szlkséges, nagyjdbdl 6 havonta.

A kezelés el6tt mindenképpen érdemes a szil6k
magassdgdbdl kiszamolni a vdrhaté magassdgot,
mint potencidlis célt.

A kezelés el6tt fontos tisztdzni a beteg éhomi vér-
cukorszintjét, HBATc-értéket, pajzsmirigyfunkcio-
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jat, vérzsirprofiljat, parathormon (PTH)-t, szemfe-
néki képet. Emellett a csontkor meghatdrozdsa is
szlkséges, hiszen egy lezdrt epyphisis fugdval ren-
delkez§ tinédzser esetén a kezelés mér ellenja-
vallt. Ugyanigy rendezetlen szekunder parahyper-
thyreosis esetén (PTH >500 ng/l) nem szabad
elkezdeni, vagy fel kell fliggeszteni a kezelést.

A GH-kezelés megkezdés utdn a beteg rendszeres
kovetése indokolt. ElGtte részletes edukdciéban ré-
szesllnek, a kezelést sc. formdban, automata segit-
ségével, esténként kapjdk.

Célkitizés

A Semmelweis Egyetem, Gyermekklinikdn gondo-
zott krénikus vesebetegek, GH kezelés mellett ta-
pasztalt antropometriai vdltozdsait szerettik volna
prezentdlni jelen dolgozatban, valamint ismertetni
a novekedési hormonkezeléssel kapcsolatos tudni-
valdkat.

Médszerek

A felmérésbe, a kozelmiltban kezelt, legaldbb
1 éves GH-kezelésben részesilt gyermekeket von-
tuk be (n=9, csak fidk). A 9 fid kozul, 1 transzplan-
tdlt, 3 dializdlt (1 hemodializdlt, 2 peritonealisan
dializdlt) és 5 predializis dllapotdban volta GH in-
ditdsakor. A részletes paramétereket a 2. tdbldzat-
ban tuntettik fel. Az antropometriai adatokat, vala-
mint a laborvizsgdlatokat a betegek tervezett kont-
roll vizsgdlataikor rogzitettiik (4. tablazat). A vér-

4. tablazat: A vizsgdlatba bevont gyermekek megoszldsa, pa-
raméterei, labor eltérései valamint a csuklé RTG alapjdn be-
csiilt csontkora

Kezdés Kezelés el6tt 12 ho kezelés utdn
(tlagok, 25-75 1Q

tartomdny)

Betegszam (n) 9 9

Fid/lany 9/0 -
Transzplantdlt 1 -

Eletkor kezdéskor 6,3 (3-10) =

(év)

Dializalt (n) 3 (1 HD/2 PD) 4 (2 HD/2 PD)
eGFR (Schwarz) 32,2 (16,5-35,5)

PTH (ng/l) 191,8 (75,8-233)

TSH (NE/I) 3,9(2,48-4,47) -

Hgb (g/1) 114 (102-127)

HCO;™ (mmol/l) 27,4 (21,5-34,1)

Csontkor elmara- 3 (0,37—4,25)

ddsa (év)
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vételekre a betegek tervezett kontrollja sordn ke-
rilt sora Semmelweis Egyetem, Gyermekklinika és
Kozponti Laboratériumdban. Statisztika elvégzése
sordn nem paraméteres t-teszteket végeztiink, az
adatok kielemzéséhez GraphPad Prismszoftvert al-
kalmaztuk.

Eredmények

A bevont betegek testmagassdga egy év kovetés
alapjan szignifikdnsan nétt (p=0,0078) (1A dbra),
azonban, ha a Z-score vdltozdsat vizsgaltuk, ér-
demben nem lattunk vdltozdst (p=0,52, 1B dbra),
sGt, két esetben a Z-score értékek inkdbb csokke-
nést mutattak. Ot betegnél rendelkezésre dlltak a
pontos antropometriai adatok a GH-kezelés el&tt-
rél, igy a ndvekedési Gitemet is meg tudtuk vizsgal-
ni, egy eset kivételével mindegyik betegnél javu-
last érttink el, hdrom betegben pedig a pozitiv tar-
tomdnyba kerilt a novekedési titem Z-score értéke
(1C abra). Megvizsgadltuk, hogy a testsilynoveke-
désben milyen vdltozdst észleltnk: itt mind a mért
értékek, mind a Z-score tekintetében silynoveke-
dés volt ldthaté (1D és 1E dbra), bar a Z-score érté-
kek a szignifikancia hatdran voltak (p=0,054)
a testtomeg tekintetében. A BMI-értékek esetén is
lathaté a pozitiv vdltozds, ami taldan leginkdbb
astlynovekedésnek koszonhet elsésorban (1F db-
ra), a Z-score értékek azonban érdemben nem val-
toztak. A vizsgdlt betegeinknél a GH kezelés el6tt a
PTH és TSH értékek idedlis tartomdnyban voltak.

Diszkusszié

A Klinikdnkon végzett vizsgdlatban 9 gyermek no-
vekedési hormon kezelését kovettik 12 honapig.
Egyértelm( javuldst értiink el a testmagassdgban, a
novekedési titemekben, a testsidlyban és a BMI te-
kintetében. A Z-score értékben a legmarkdnsabb
vdltozdst a testtomegben tapasztaltuk. Egyes ese-
tekben érdemi vdltozdsokat nem tapasztaltunk az
antropometriai paraméterekben. Ennek hdtterében
tobb tényezd is dllhat, ilyen lehet az elégtelen
kalériabevitel, tdpldlkozdsi nehezitettség, alapbe-
tegség progresszidja, compliance-problémadk, eset-
leg a d6zis emelés sziikségessége. Fontos megemli-
teni, hogy a vizsgdltid&szak csupdn 12 hénap volt,
egyes pdcienseknek sziikségiik volt az eredmények
alapjan a GH-do6zis emelése. Kulcsfontossdgu,
hogy a novekedési hormon kezelés megkezdése
el6tt mérjuk fel a beteg kaldriasziikségletét és azt,
hogy képes-e a megfelel§ kaldriabevitelt elfo-
gyasztani. Jellemz&en minél fiatalabbak, anndl na-
gyobb kihivds, kiilondsen a CKD5-06s stddiumban,
ahol a hdnydsok, egyéb tdpldldsi nehézségek,
izérzési zavarok nehezitik a kalériabevitelt.
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Q@ 207 dulds: 4tlag: -3,15; 1Q25-75: -3,4— -3; 12 hénap: étlag: -3,03;
.—_’/“ 1Q25-75: -3,3— -2,2), C: Novekedési utem vidltozdsa (Z-score;
kindulds &tlag: -2,23; 1Q25-75 -2,88- -1; 12 hoénap dtlag: 0,81;
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10 - 14,67, 1Q25-75: 10,17-20,85; 12 hénap dtlag: 17,08; 1Q25-75:
./. 12,5-23,5), E: Testtomeg vdltozdsa (Z-score; kiindulds dtlag: -2,25;
1Q 25-75:-2,37--1,76; 12 hénap: -1,96; 1Q25-75: -2,07--1,63). F.
BMI véltozdsa (kiindulds dtlag: 14,15; 1Q25-75: 13,57-14,56; 12
hénap dtlag: 14,44; 1Q25-75: 13,72-15,15). G. BMI Z-score vilto-
0 zdsa (kiindulds dtlag: -1,15; 1Q25-75: -1,38--0,97; 12 hénap 4dtlag:

-1,18;1Q25-75:-1,35-0,71)
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Kilonosen érzékeny a két év alatti korosztdly. Na- GH dézisan amennyiben novekedési titem valtoza-
luk, f6képpen a kiscsecsemdk esetén, tobbnyire fo- sa nem megfelel&.

lyadék alapu kaldriabevitelik van, ami id&szako-
san (alapbetegségtsl és diuresistsl) pdrosulhat fo-

lyadék beviteli limittel. A nagyobb kalériabevitel, Osszefoglalds

nagyobb volument igényelhet, ami az amdgy is hé-

nyingerrel kiiszkod6 gyermekben gastrooesopha- Osszességében elmondhato, hogy bdr a Z-score ér-
gealis refluxhoz, hdnydsokhoz vezethet. A két év tékekben szignifikdns vdltozdst nem ldttunk, mind
alatti gyermekek esetén a megfelel6 novekedés a novekedési Gitem, testmagassdg, testtomeg pozi-
biztositdsanak fontossdgdt tdmasztja ald az a tény, tiv irdnyd vdltozdsdt ldtjuk, ami mdr 6nmagdban
hogy ez az egyik legnagyobb névekedési potencid- pozitiv eredmény kréonikus vesebetegségben. A cél
[4 korosztdly. Az itt elmaradt novekedést, késébb elsGsorban a vdrhaté végleges testmagassdg meg-
mdr sokkal nehezebb behozni, noha a koran elkez- kozelitése, ennek elérése viszont tobb éves folya-
dett GH addsdval jobb eredmények érhetbek el. mat. A vizsgdlat rdmutat az antropometriai adatok
Amennyiben tdpldldsi nehezitettséget, sulydlldst rendszeres kovetésének fontossdgdra. A testmagas-
tapasztalunk, felmertl gastrotubus belltetése. sdg vdltozdst legaldbb 6-12 havonta kell djraérté-
A GH addsa utdn is szikséges 3 havonta legaldbb kelntink, amennyiben nincs véltozds emelni szik-
dietetikussal nyomon kovetni (ez CKD stadiumtdl séges a GH ddzisdt. A krénikus vesebeteg gyerme-
is fugg), hogy sikerll-e megfelel6 minGségl és kek GH kezelése a transzplantdciéval nem feltétle-
mennyiségl kaldriabevitel. A GH-kezelés alapfel- nul oldédik meg. Amennyiben 25 percentilis alatti
tételei kozé tartozik az euthym dllapot, valamint az a novekedési utem, tovdbbd a testmagassdga egy
egyenstlyban 1évé csontanyagcsere dllapot. évvel a transzplantdcié utdn is 3 percentilis alatt
Amennyiben a PTH 500 ng/ml felett van, a kezelést van, akkor a GH-kezelés ismételt megkezdése
fel kell fuggeszteni. Betegeinkben rendezett mel- javasolthaté. A ,catch up growth” vagyis a ,beho-
[ékpajzsmirigy- és pajzsmirigy-hormonszinteket z6 novekedés”-t akkor tudjuk kimondani, ha a no-
tapasztaltunk. vekedési Gtem 75 percentilist eléri. A transzplantd-
Eredményeink azt mutatjdk, hogy a testmagassdg cio elétti GH kezelés jétékony hatdsat mutatja az
novekedése mellett egy megfelel§ Gtem( silygya- az adat is, miszerint az el6kezelt betegek jobban
rapodds is tetten érhetd volt. Ehhez hozzdajdrulhat, néttek, st tiz évvel a transzplantdcié utdn jobb
hogy a GH addsa, énmagdban az étvdgyat fokoz- graftfunkcidjuk volt, mint akik kezelésben nem
hatja, igy feltehet6en ezek a gyermekek jobban részesultek.

étkeztek. A fenti adatok aldatdmasztjdk azt, hogy a GH keze-
A vizsgdlatunkat limitdlja az alacsony betegszdm léssel nem érdemes vdrni, amennyiben felmerl
és a rovid kovetési id6. A megfelel§ testmagassag szikségessége, el kell kezdeni az adagoldsdt,
elérése inkdbb tobb év munkdja. Erdemes emelni a a megfeleld felmérések utdn.

Summary

Our experience with growth hormone treatment in children with chronic kidney disease
Mikes B; Department of Pediatrics, Semmelweis University, Budapest, Hungary

Introduction: One of the greatest burden of childhood chronic kidney disease (CKD) is growth impairment. The more
earlier we start the growth hormone (GH) treatment the more closer we near to the expected final adult height. For an
optimal growth metabolic acidosis, mineral bone disease should be under strict control not to mention the importance
of the right calorie intake. In some cases growth impairment does not improve at all after renal transplantation so close
monitor of growth is required.

Materials and methods: We examined the changes of height, height velocity, weight and BMI change in 9 patients
treated for at least 12 months with GH due to CKD in our Clinic. Non-paramtertic t-test was used in statistic analysis.
Results: all the height, height velocity, weight and BMI change were elevated during the observation period. The most
visible change was in weight gain.

Discussion: Growth hormone should be started as soon as possible if there are no contraindications and favorable
metabolic conditions exist. With treatment, we have experienced optimal growth not only in height, but also in weight.

KEYWORDS chroncic kidney disease, growth hormone treatment, change in growth velocity
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Utravalé tudnivalé

= krénikus vesebetegség egyik hozadéka a novekedési titem csokkenése és a végleges, varhaté testma-
gassagtol valo jelentds elmaradds. Vesebetegségben éppen ezért sziikséges a testmagassdg szoros ko-
vetése.

= Amennyiben a gyermek testmagassdga 3 percentilis alatti és az epyphysis fugdk még nyitottak, GH
addsa ergsen megfontolandé.

Tesztkérdések
1. Mikor adunk novekedési hormont kronikus vesebeteg 2. Milyen paramétereket sziikséges ellendrizni novekedési
gyermekekben? hormon kezelés el6tt?

a) eGFR tartésan < 60 ml/perc/1,73 m?
b) Testmagassdg < 3 pc zsirok, PTH, kalériabevitel

c) Vesetranszplantdcié utdn 1 évvel nem indult be a néveke- b) Vérnyomds, vércukor, D-vitamin
dés c) TSH, PTH, testsly, kaldriabevitel
d) Mindegyik

a) Ehomi vércukor, HbA1C, szemfenék vizsgdlat, TSH, vér-
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Renalis eredetd sulyos hypokalaemia okai

Biré Erika dr.", Varga Petra dr.?, Berkes Andrea dr.", Meré Gabriella dr.?,
Kdposzta Rita dr.*, Szabé Tamis dr.’
Debreceni Egyetem klinikai Kézpont, Gyermekgydgydszati Intézet

(Intézetvezets: Szabé Tamds dr.)
'Nefrolégiai Osztaly

YIntenziv Osztaly

*Neurolégiai Osztaly
*“Immunolégiai Osztdly

LEVELEZESI CiM:

Szabd Tamds dr.

4028 Debrecen, Nagyerdei krt. 98.
E-posta: szabo.tamas@med.unideb.hu

OSSZEFOGLALAS Bevezetés: A hypokalaemia komoly differencidldiagnosztikai kihivdst jelenthet. A hypokalaemids
paralysisként is emlegetett tiinetek gyakran neurolégushoz vezetik a betegeket, bdr az esetek k6zel felében nem neuro-
I6giai okok dllnak hdtterében. Az etiolégia pontos meghatdrozdsaban kulcsszerepe van a vese tubularis mikodését tiik-

réz6 vizsgdlatoknak, szamitasoknak.

Esetismertetés: A beteglink kivizsgdldsa also végtagi fdjdalom, izomgyengeség miatt kezdddéott. A progressziv
neuromuscularis tiinetek és a mélyiil6 hypokalaemia differencidldiagnosztikai és terdpids ttveszt6in til a szekunder

okok fontossdgdra szeretnénk felhivni a figyelmet.

Kovetkeztetések: A renalis kdliumvesztés hadtterében autoimmun tubulopathidk is dllhatnak, melyek a szisztémds

autoimmun betegségek els6 manifesztdcioi is lehetnek.

KuLcsszavAk  hypokalaemia, vese, tubularis funkcid, paralysis, vizelet

Bevezetés

A slirgGsségi osztdlyokon és ambulancidkon a dys-
kalaemidk ritkan fordulnak el6; hypokalaemia
mindossze a betegek mintegy 0,5-1%-dban észlel-
hets (1). A gyermekintenziv osztdlyokon ennél Ié-
nyegesen gyakoribb, el6forduldsa eléri a 16%-ot
(2), amellyel a mdsodik leggyakoribb elektrolit-
zavar (3).

A plazma normal kdliumszintje 3,5 és 5,3 mmol/I
kozott mozog, napi cirkadidn ritmust kovet, felsé
hatdrértéke az életkor el6rehaladtdval fokozatosan
csokken. Ujszuléttkorban akdr 5,1 = 0,2 mmol/l,
mig kamaszkorban mar 4,3 + 0,3 mmol/l jellemzé
érték mérhetd (1). Ezzel szemben az intracelluldris
kdliumkoncentracié megkozeliti a 150 mmol/l-t,
ami a nyugalmi sejtmembrdn-potencidl és az akci-
0s potencidl fenntartdsdahoz nélkiilozhetetlen.

A hypokalaemia sejtszinten el§szor energetikai,
majd metabolikus elégtelenséghez vezet, fokozo-
dik a sejtmembran permeabilitdsa, intracelluldris
enzimek szabadulnak ki (pl. kreatin-kindz, mioglo-
bin), és stlyos esetekben rhabdomyolysis is kiala-
kulhat. Kifejezetten alacsony szérum kdlium-érté-
kek mellett (1,47 mmol/l alatt) az ingerlletvezetés
is kdrosodik. Ezek a mechanizmusok magyardzzak
a hypokalaemidhoz tdrsulé, jelentésen fokozott
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(akdr tizszeres) cardiovascularis mortalitdsi és
arrhythmids kockdzatot (1). Nem véletlen, hogy a
szérum kdlium a gyermekgydgydszati haldlozdsi
kockdzatot becsl& PRISM score egyik fizioldgiai
vdltozéja is (4).

Tiinettan, patofiziolégia és diagnosztika

A hypokalaemia klinikai tiinetei gyakran nem spe-
cifikusak. Az dltaldnos gyengeség, levertség, szék-
rekedés és esetleges hemodinamikai vdltozdsok
(pl. renalis vasoconstrictio) mellett elsGsorban ne-
urolégiai  tinetek domindlnak: izomgorcsok,
ascendalé paralysis, stlyos esetben 1égzési elégte-
lenség. Nem meglepd, hogy ezen betegek gyakran
neuroldgiai osztdlyokra kertlnek Guillain-Barré-
szindroma (5) vagy hypokalaemids periodikus
paralysis gyanujdval.

Az etiolégiai hattértényezbket elemzé vizsgdlatok
szerint ugyanakkor a betegek mintegy felében nem
neuroldgiai eredet igazolédik; a renalis okok ara-
nya 14-60% kozott mozog (1, 6, 7).

Az extracelluldris kdliumegyensutlyt a gastrointes-
tinalis felszivodds és a vesén keresztuli kivdlasztds
hatdrozza meg; a b&ron &t izzadtsdggal és a gyo-
mor-bélrendszeren keresztil torténd kdliumvesz-
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tés fiziologids kortilmények kozott minimalis. A ve-
se a filtrdlt kdlium mintegy 90%-dt reabszorbedlja
a proximalis tubulusban és a Henle-kacs vastag fel-
szdll6 szdrdban. A distalis nephronsegmensek val-
tozo reabszorpcids kapacitdssal rendelkeznek, mfg
a gy(ljtécsatorndk kdliumszekréciéjat szamos loka-
lis és hormondlis tényez6 befolydsolja (1). A kd-
liumhomeosztdzis komplexitdsdt jelzi, hogy még
az utébbi években is Gj szabdlyozé mechanizmu-
sok vdltak ismertté.

Az EAST-epilepszia szindroma vizsgdlata sordn fr-
tdk le a vese kdliumérzékel§ szenzorait, melyek a
Kird.1 és Kir5.1 alegységekbdl dllé komplexet al-
kotjak. Ezek a basolateralis membrdnon elhelyez-
ked6 kdliumcsatorndk a tubularis rendszer szinte
teljes hosszdban jelen vannak, valédi szenzorfunk-
ciéval azonban elsGsorban a distalis nephronban
[év6k rendelkeznek. A proximalisabb szegmensek
natrium- és kdliumcsatorndi segitségével kozvetett
szabdlyozé szerepet toltenek be, és feltételezhets-
en hozzdjdrulnak a hypertonia kialakuldsdhoz is.
Mkodészavaruk sordn Gitelman-szindroma-szerd
klinikai kép jon létre (8, 9).

Mivel a hypokalaemia potencidlisan életveszélyes
dllapot, a diagnosztikai Iépések nem késleltethetik
az adekvdt terdpia megkezdését. A rutin laboratori-
umi vizsgdlatok mellett elengedhetetlen a cardialis
statusz ellendrzése 12 elvezetéses EKG-val. Bdr az
EKG-eltérések nem minden esetben korreldlnak a
klinikai tunetekkel, az U-hulldm megjelenése a
leginkdbb diagnosztikus, de a hypokalaemia su-
lyosboddsdval parhuzamosan né a szivérintettség
kockazata.

A vese tubularis mikodésének megitéléséhez egyi-
dejlleg vett szérum- és spot vizeletminta sziksé-
ges. A 24 6rds vizeletgy(jtés eredményére a sur-
gbsségi helyzetekben dltaldban nincs lehet&ség va-
rakozni, gy ez inkdbb kiegészit§ vizsgdlatként
alkalmazhaté.

Osszehasonlité tanulmdnyok alapjdn a kdliumari-
tést egyik legjobban tikrozé paraméter a frakcio-
nalt kdliumurités (FEK), mely jol korreldl a 24 6rds
gy(Gjtott vizelet kdliumtartalmdval (10). Normalis
vesefunkcié mellett a FEK a szérumkdliumszint
csokkenésével parhuzamosan csokken, mig renalis
eredetld hypokalaemidban éppen ellenkezdleg,
emelkedik. A vizelet higuldsdnak vagy koncentrdlt-
sdgdnak hatdsa a vizelet kdlium/kreatinin ardny
(UK/Cr) alkalmazdsdval korrigdlhato, bar alacsony
izomtomeg vagy malnutricié esetén ez a médszer
is pontatlan lehet. A transtubularis kdliumgradiens
(TTKG) a kérgi gydjt6csatorna kdliumszekrécios
aktivitdsat és az aldoszteronhatdst jellemzi. Meta-
bolikus acidosisban a vizelet anion gap (UAG) se-
git a savkivdlasztds megitélésében és a renalis ere-
det felismerésében. A klinikai kép pontositdsdhoz
a ndtrium- és foszfathomeosztdzis renalis paramé-
terei (frakciondlt natriumurilés (FENa), foszfat ma-
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ximdlis tubularis reabszorpcié és a glomerularis
filtrdciés rdta ardny (TmP/GFR), a foszfdt frakcio-
ndlt tubularis reabszorpciéja (TRP)) is értékelhet6k
(11) (1. tablazat).

1. tablazat: Hypokalaemia diagnosztikdja

= EKG
u Vérgdz-analizis, vesefunkcié, mdjfunkcid, albumin, AP,
CK, pajzsmirigyfunkcid, elektrolitok (ndtrium-, kalium-,
bikarbondt-, klorid-, magnézium-, kalcium- és foszfat-
szint)
m Szérum és spot vizelet egyidej(i vizsgdlata és kalkuldcick
(10):
m FEK (%) = (UK x SCr)/(SK x UCr) x 100
® TTKG = (UK x Posm)/(SK x Uosm);
B UK/Cr = vizelet kdlium/kreatinin ardny
m Vizelet Anion Gap (mEg/l) = UNa + UK - UCI
u Egyéb, a tubularis rendszert jellemzé paraméterek:

FENa: = (UNa x SCr)/(SNa x UCr) x 100

TmP/GFR = SP — (UP/ UCr) x SCr
TRP = 1- [(UP/SP) x (SCr/UCr)]

u Kiegészits vizsgalatok:
m 24 éras gydijtott vizeletminta elemzése
Hasi-UH (nephrocalcinosis)
Plazma renin/aldoszteron meghatdrozds
Genetikai vizsgdlat
ENG, EMG
Vesebiopszia — nem része a rutin diagnosztikdnak, de
stilyos, terdpiarefrakter esetekben sziikséges lehet

Roviditések:

Posm  plazmaosmolalitas
Uosm  vizeletosmolalitas

UK vizeletkdlium (mmol/l)
UNa vizeletndtrium (mmol/l)
UCr vizeletkreatinin (umol/I)
SCr szérumkreatinin (mmol/l)
SNa szérumnadtrium (mmol/I)
SP szérumfoszfat (mmol/l)
SK szérumkdlium (mmol/l)
ucl vizeletkl6r (mmol/l)

upP vizeletfoszfat (mmol/l)

Differencidldiagnosztika

A hypokalaemia etioldgiai okai alapvet&en extra-
renalis és renalis csoportokra oszthatok. Az extra-
renalis okok kozé tartoznak a transzcelluldris
kdliumredisztribliciot okozé dllapotok, a gastro-
intestinalis okok és a csokkent bevitel. Gyermek-
korban leggyakoribb a hasmenés, mely sordn koz-
vetlen bélrendszeri kdliumvesztés torténik, illetve
a hdnyds, ahol az exsiccosis kovetkeztében kiala-
kulé szekunder hyperaldosteronismus, metaboli-
kus alkalosis, és bicarbonaturia vezet hypo-
kalaemidhoz. Légzési elégtelenségben, stlyos vi-
rusinfekcidkban a hyperaldosteronismus és a terd-
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pidsan alkalmazott béta-2-receptor-agonistdk dltal
kivdltott fokozott intracelluldris kdliumfelvétel ma-
gyardzza az alacsony szérumkdliumszintet (1).
Diabeteses ketoacidosisban a glikéz indukélta oz-
motikus diuresis, a megnovekedett transepithe-
lialis potencidlkiulonbség és az inzulinkezeléshez
tarsulé transzcelluldris kdliumshift egyuttesen
jarul hozzd a hypokalaemidhoz (12).

A renalis okok a tubularis rendszer strukturdlis
vagy funkciondlis kdrosoddsaval, illetve hormond-
lis hatdsokkal figgnek 6ssze, melyek gy lehetnek
orokletesek (klasszikus tubulopathiak), gyogyszer-
indukdltak, illetve szekunder mdédon szivelégte-
lenségben vagy mdjelégtelenségben is megjelen-
hetnek, a mineralokortikoid-tidlsdly miatt.

2. tabldzat: Hypokalaemia renalis okai (12-15)

Tubularis rendszeren
belili helye, receptora

Farmakolégiai tipus

Proximalis tubulus

RTA-2 HCO;™ abszorpci6 ¥

Tunetek

A klinikai és laboratériumi jellemzgk alapjén a tu-
bularis kdrosodds lokalizdlhaté. A sidlyos Henle-
kacsot érint6 Bartter-szindromdban a distalis neph-
ronba juté, NaCl-ban gazdag filtrdtum fokozott
kdliumexkréciét eredményez, mely hypokalaemi-
dhoz, metabolikus alkalosishoz, volumendeplé-
ci6hoz, polyuridhoz és polydipsidhoz vezet.
Gitleman-szindréma sordn a distalis tubulus séril,
igy az el6z6 koérképpel ellentétben a Henle-
kacsban nem vdltoznak meg a toltésviszonyok,
enyhébb tiinetek jonnek létre, sem az ADH hatds,
sem a vizeletkoncentrdlédds nem séril (12). A f6bb
jellemzd&ket a 2. tabldzat foglalja 6ssze (13-16).

Egyedi tinetek

SK{, metabolikus acidosis,

SHCO5™: 1215 mmol/l, UpH < 5,5

Fanconi-szindréma
Henle-kacs

Antenatalis Bartter-szindréma
Hiper-prosztaglandin E szindréma:

SK{, SNal, glycosuria, phosphaturia

SK{, metabolikus alkalosis, polyhydramnion,
koraszulottség,

polyuria, SMg®t, UCaT,

hypostenuria, nephrocalcinosis

Bartter 1: Furosemid

NKCC2

Bartter 2: Furosemid + amilorid
ROMK

Distalis tubulus

RTA-1 H-kivalasztasd

EAST szindréma: Thiazid
Kir4.1 altal kédolt

K-csatorna

,Klasszikus” Gitleman: Thiazid

NCCT kezdet

,Klasszikus”Bartter 3: Thiazid + Furosemid

CIC-Kb
Kombinalt

Bartter 4/b:
CICKa + b

Furosemid + Thiazid

SK4, metabolikus acidosis, SCIT,
normdl AG, UpH > 5,5, pozitiv vizelet AG
nephrocalcinosis, ucaT, ucl?t

SKY, alkalosis

SKY, alkalosis, enyhe tiinetek, kisgyermekkori

szek. médon gyakran tar-
sul autoimmun betegsé-
gekhez

epilepszia, ataxia, stiket-
ség/nagyothallds,
tubulopathia

dlt. nem specifikus ttine-
tek, SMgi’, UcCal

UMgT, SCH, polyuria

SK{, metabolikus alkalézis, polyhydramnion,
koraszulottség, polyuria, SCIY, SCal,

isostenuria, stiketség, CKD
Mg- és Ca-exkrécié vardbilis,

Bartter 4/a: Furosemid + Thiazid

Barttin mutacio

Tranziens Bartter
MAGE-D2 mutacio

Gydijtécsatorna

ENaC
Liddle-szindréma
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polyhydramnion silyos, de az egyéb tiinetek tranziens antenatalis forma
mérsékeltek

terdpiareszisztens hypertonia (10-30 év ko-
z6tt), SKY, pseudohyperaldosteronismus
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Autoimmun tubulopathidk

A vese tubularis rendszere nagyszamd, immunolo-
giailag potencidlisan célpontként szolgdlé fehérjét
expresszdl. Ennek ellenére az autoimmun tubulo-
pathidk rejtett megjelenésiik miatt tobbnyire alul-
diagnosztizdltak. A patogenezis sok esetben nem
teljesen tisztdzott, de a proximadlis tubulust érintd
autoantitestek Fanconi-szindromdat, proximalis
tubularis acidosist, illetve tubulointerstitialis
nephritis—uveitis (TINU) szindromdt okozhatnak.
A Henle-kacs vastag felszdllo szdrdt célzé auto-
antitestek szerzett Bartter-szindrémdhoz vagy
hypercalciuridval jaré hypomagnesaemiahoz ve-
zethetnek, mig a distalis kanyarulatos tubulus ellen
irdnyulé autoantitestek szerzett Gitelman-szindro-
mat eredményeznek. A gy(jt6csatorna érintettsége
distalis tubularis acidosist vagy nephrogen dia-
betes insipidust okozhat (17) (1. dbra).

Az autoimmun tubularis betegségek koziil
a Sjogren-szindroma a leggyakoribbak kozé tarto-
zik, bar alapvet6en gyermekkorban ritka (az 6sszes
Sjogren-eset mintegy 1%-a). A felnéttekétsl eltérd
klinikai képet mutat: a klasszikus sicca tiinetek
gyakran hidnyoznak, mig az extraglandularis ma-
nifesztaciék — parotitis, nyirokcsomé-megnagyob-
bodads, izlleti érintettség, cutan tinetek — domindl-
nak. A renalis érintettség el6forduldsa 5-20,5% ko-

zé tehetd, jellemzd&en tubularis diszfunkcié forma-
jdban, leggyakrabban renalis tubularis acidosissal.
A betegek célzott, egyéb szervérintettségekre is ki-
terjedd kivizsgdldsa kulcsfontossdgd, mivel a k-
|6nb6z6 manifesztdcidk gyakran idében elkilontl-
ten jelentkezhetnek (18, 19). Felismerésik hozza-
jarulhat a diagnosztikus késés csokkentéséhez és
a hosszu tdvi beteg-életmingség javitdsdhoz.

Esetismertetés

Klinikdnkra egy kordbban egészséges, kamasz le-
any kertlt felvételre harom napja fenndllé, napi
egyszeri hdnyds, hasi panaszok, alsé végtagi fdjda-
lom és izomgyengeség miatt. A fizikdlis vizsgdlat
sordn a kifejezetten sovdny testalkatd betegnél
enyhe alhasi nyomdsérzékenységet és jardaskor san-
titdst észleltiink. Neurolégiai vizsgdlata sordn
goctinet, reflexeltérés nem volt, generalizalt
izomgyengeség igazolddott.

A felvételkori laborvizsgalatok mérsékelt hypokal-
aemidt és normdl anion gap-pel jaré enyhe meta-
bolikus acidosist mutattak (K: 2,4 mmol/l, pH:
7,29, HCO3™: 19,2 mmol/l, BE: -7,4), emelkedett
kreatin-kindz-értékkel (CK: 3357 U/I). A vérkép,
CRP, valamint a vese- és mdjfunkcidés paraméterek
élettani tartomdnyban voltak. A sdntitds miatt vég-

PROXIMALIS TUBULUS

- Kefeszegély elleni antitest:

- LRP2 / megalin

- Cubilin és amnionless protein
- Sjérgen-szindrobma

- RTA2

- Fanconi-szindréma

- Alacsony molekulasulyu

proteinuria

- TINU szindréma

VEKONY FELSZALLO
SZAR - HENLE-KACS /

- AntiClaudin-16 antitest
- Sjérgen-szindroma
- szerzett Bartter-szindréma

DISTALIS TUBULUS

- Sjérgen-szindréma
- szerzett Bartter-szindréoma
- RTA1

GYUJTOCSATORNA

- Sjérgen-szindroma
- RTA1
- Nephrogen diabetes insipidus
- Primer biliaris sclerosis
- RTA1
- Anti-neutrophil citoplazmatikus
antitest
- Nephrogen diebetes
insipidus

r\
7%

Q

_J

1. dbra: Autoimmun tubulopathidk jellemzd tiinetei és lokalizdcidja a tubulusokban (17). Az autoimmun és tubulointersticialis beteg-
ségek jellegzetes érintettsége a nephron kilonb6z6 szakaszaiban. A megadott antitestek és szindrémadk az érintett tubulusrészekhez

tarsithatok
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3. tdbldzat: A beteg felvételét kovets elss 24 6ra torténései. Az eset klinikai tiineteit és a parhuzamosan végzett, relevans kiegészi-
t6 laboratériumi vizsgdlatainak eredményeit 6sszefoglalé tablazat

Laborparaméterek Felvételi Felvételét kovets 6. 6ra  Felvételét kovets 12. 6ra Felvételét kovets 24. 6ra
K (mmol/l) 2,4 2,2 2,0 2,8

Cl (mmol/l) 111 118 123 119

pH 7,29 7,30 7,3 7,4

AG 13,4 14,1 11.3 15,7

CK (U/D) 3357 4943 3766 5034

Mioglobin (U/1) 1785 2971

Klinikai tiinetek

Vizelet-pH
Egyéb

Jardsbizonytalansdg,
santitds

7,0

EKG:
nincs ingerképzési,
vezetési zavar

Fokozédo gyengeség,
feltlési képtelenség

7,5

Liquoranalizis:
Fvs: 5/ul
Protein: 311 mg/l

Ulési képtelenség

Vizeletanalizis:
UAG=0
FeK=30

Javulé allapot

8,0

zett képalkotd (csipd, térd, boka) vizsgalatok koéros
eltérést nem igazoltak.

A megfigyelés sordn a megkezdett kdliumpétlds el-
lenére a neuromuscularis tiinetek progredidltak: a
jarasképesség romlott, majd a beteg 6ndlléan feltl-
ni sem tudott. A felmerilé Guillain—Barré-
szindréma gyanuja miatt liquorvizsgdlat tortént,
amely koros eltérést nem mutatott. Tekintettel a
gyors klinikai progresszidra, intravénds immunglo-
bulin (IVIG) addsdra kertlt sor.

A kiegészit6 laboratériumi vizsgdlatok és a vizelet-
elemzés renalis eredetl kdliumvesztésre utaltak,
distalis renalis tubularis acidosis képében. Massziv
kdliumpétlds mellett a szérum kdlium szint fokoza-
tosan normalizdlédott, ezzel pdrhuzamosan a neu-
rolégiai tiinetek néhdny nap alatt teljesen meg-
szlntek.

Az immunoldgiai vizsgdlat sordn SS-A (64 U/ml),
SS-B (51 U/ml) és Ro-52 (+++) elleni autoantitest-
pozitivitds igazolddott, egyéb autoantitestek nega-
tivak voltak. Az eredmények Sjogren-szindroma
gyanujat vetették fel, azonban a klasszikus kritéri-
umtinetek hidnya miatt a beteget kezdetben kevert
kotdszoveti betegség diagnézisdval kovettuk.
Mintegy fél évvel késébb ,sicca” tinetek megjele-
nésével a Sjogren-szindroma diagnézisa meger6-
sithet6vé vdlt. Bdzis immunterdpia és fenntarté
kdliumpétlas (4 g/nap) mellett beteglink jelenleg
panaszmentes.

Summary

UK/UCr=14
TTKG=7

A klinikai tinetekkel parhuzamosan végzett, rele-
vans kiegészits laboratériumi vizsgdlatok eredmé-
nyei a 3. tablazatban lathatok.

Osszefoglalas

Esetlink rdmutat arra, hogy a hypokalaemidval jéré
izomgyengeség és bénulds hdtterében nemcsak ne-
urolégiai, hanem renalis és immunolégiai eredetd
folyamat is dllhat. A renalis és extrarenalis kdlium-
vesztés elkulonitésében kulcsszerepet jatszik a vi-
zeletvizsgdlat, ami meghatdrozza a tovdbbi diag-
nosztikus irdnyt. Amennyiben renalis kdliumvesz-
tés valészind, indokolt az autoimmun betegségek
irdnyud célzott vizsgdlat, kilonosen akkor, ha a kli-
nikai kép nem magyardzhaté egyszerl elektrolit-
zavarral.

A gyermekkorban manifesztdl6dé Sjogren-szindré-
ma sokszor atipusosan, a klasszikus sicca tiinetek
hidnydban jelentkezik. A vesetlinetek — koztik
a distalis renalis tubularis acidosis — korai felisme-
rése és kezelése alapvets a komplikdciék megels-
zése érdekében. Az ilyen betegek multidiszcipli-
ndris kovetése, rendszeres laboratériumi ellenér-
zése és immunoldgiai statusuk felmérése elenged-
hetetlen a hosszu tdvi kedvezd kimenetel biztosi-
tdsdahoz.

Causes of severe hypokalemia of renal origin

Bird E et al; University of Debrecen Clinical Center, Institute of Pediatrics

Introduction: Hypokalemia can present as a serious differential diagnostic problem. Symptoms referred to as
hypokalemic paralysis often send patients to a neurologist, although in nearly half of cases there are no neurological
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etiologies. Tests and calculations reflecting renal tubular function play a key role in accurately determining the

etiology.

Case report: Our patient’s examination began due to lower limb pain and muscle weakness. Beyond the differential
diagnosis and therapeutic labyrinth of progressive neuromuscular symptoms and worsening hypokalemia, we would

like to draw attention to the importance of secondary causes.

Utravalé tudnivalé

= Az izomgyengeséggel vagy paralysissel jelentkez& betegek kivizsgdldsakor az elektroliteltérések, k-
[6nosen a hypokalaemia felismerése alapvets fontossdgu.

= Az elektrolituritéssel kiegészitett vizeletvizsgdlat alkalmas a tubularis rendszer monitorizdldsdra.

= Az autoimmun tubulopathidk kizdrdsa fontos a hypokalaemia esetén.
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Tesztkérdések

1. Mi jellemzé leginkdbb a Gitelman-szindrémadra a Bartter-
szindrémahoz képest?

a) A Henle-kacs vastag felszdll6 szdrat érinti

b) Kifejezett volumenhidnnyal és stilyos dehydratiéval jar

c) A distalis tubulus kdrosoddsa dll a héttérben, és a tiinetek
enyhébbek

d) Sdlyos centralis diabetes insipidus kiséri

e) Kifejezett vizeletkoncentrdldsi zavar alakul ki

2. Melyik laboratériumi vizsgdlati paraméter jellemzi legin-
kabb a renalis kaliumiiritést hypokalaemids betegben?
a) Vizelet ozmolalitds

b) Transtubularis kdliumgradiens (TTKG)

c) Frakciondlt kdliumurités (FEK)

d) Vizeletkdlium-koncentrdcié nmagdban
)

o

Anion gap

3. Melyik dllitas helytelen a gyermekkori Sjogren-szind-
rémaval kapcsolatban?

a) Az esetek kevesebb, mint 1%-dt teszik ki a Sjogren-bete-
gek kozott.

b) Gyakran hidnyoznak a klasszikus ,sicca” tiinetek.

c) A leggyakoribb renalis megjelenési forma a distalis tubu-
laris acidosis.

d) A betegség kizarélag glandularis ttinetekkel jar.

e) Parotitis, lymphadenopathia és iziileti érintettség is el6for-
dulhat.

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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TANULSAGOS ESETEK

Sulyos anaemia hatterében igazolt antiglomerularis
basalis membran glomerulonephritis Helicobacter pylor:
fert6zéssel szovodott esete

Fehér Déra dr., Téth Gergely dr., R6zsai Barnabds dr., Tarnok Andrds dr.,

Hartmann Agnes dr., Lakatos Orsolya dr.
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs (Igazgaté: Decsi Tamads prof. dr.)

LEVELEZESI CIM:

Fehér Déra dr.

7623 Pécs, Jozsef A. u. 7.
E-posta: feher.dora@pte.hu

OSSZEFOGLALAS Bevezetés: Az antiglomerularis basalis membrdn (anti-GBM) betegség gyermekkorban ritkan eléfor-
dulé autoimmun korkép. Az autoantitestek a glomerulusok és az alveolusok basalis membranjdt kdrositjdk. Ez a vesék
gyors progressziv kdrosoddsdt, tovdbbad tiid6vérzést eredményezhet. A diagnozis alapja az immunszeroldgiai, valamint
a szovettani vizsgdlat.

Esetismertetés: Egy 17 éves ldny esetét ismertetjiik, aki gastrointestinalis panaszok, kollaptiform rosszullétek miatt ke-
reste fel klinikankat. Laboratériumi vizsgdlat microcyter anaemidt, emelkedett vesefunkcios értékeket mutatott. A tiine-
tek hdtterében Helicobacter pylori ferté6zés, valamint anti-GBM glomerulonephritis egyideji fenndlldsa igazolodott. A
diagnozis feldllitdsa utdn azonnal plazmaferezisben és immunszuppressziv kezelésben részesiilt. A terdpidt kovetéen
az anti-GBM antitesttiter negativ tartomdnyba kertilt, a vesefunkcic normalizdlédott.

Kévetkeztetés: A betegség progndzisa szempontjabél a korai felismerés és az idében megkezdett adekvat kezelés
(plazmaferezis, immunszuppresszio) kulcsfontossagu.

KULCSSZAVAK anaemia, haematuria, proteinuria, anti-GBM glomerulonephritis, Helicobacter pylori fert6zés

Bevezetés terdpia ellenére dllapota fokozatosan romlott, a fel-

vétele napjan mdr tobb alkalommal kollaptiform
Az antiglomerularis basalis membrdn betegség rosszulléte is zajlott. Az anamnézisében krénikus
(anti-GBM betegség) egy gyermekkorban ritkdn betegség, kérhdzi kezelést igényl6 megbetegedés
el6fordulé autoimmun koérkép. Az immunrendszer nem szerepelt. Fizikdlis vizsgdlat sordn jelentds fo-
autoantitesteket termel, melyek a glomerulusok és lyadékhidnyra utalé jeleket, diffiz hasi nyomds-
alveolusok basalis membrdnjat kdrositjdk. A beteg- érzékenyéget, hepatosplenomegalidt észleltunk.
ség kovetkezményeként gyorsan progredidld A laboratériumi vizsgdlatok silyos fokd micro-
glomerulonephritis alakulhat ki, amely idében cyter, hypochrom anaemidt (Hgb: 25 g/I; Htc 8%),
megkezdett kezelés nélkil akut veseelégtelenség- emelkedett vesefunkciés értékeket (UN: 20,20
hez, illetve alveoldris érintettség esetén akar élet- mmol/l, kreatinin: 274 pmol/l, Cystatin C: 2,00
veszélyes tud6vérzéshez vezethet. A diagndzis mg/l), valamint mérsékelten emelkedett gyulladd-
alapja az anti-GBM antitestek kimutatdsa a vérben, sos aktivitdsi jeleket (CRP: 44,70 mg/l, PCT: 0,65
valamint a vese szoOvettani vizsgdlata. A kezelés ng/ml) mutattak. Hemolizisre utalé eltérést a vizs-
miel6bbi megkezdése kulcsfontossdgu a progndzis gdlatok nem igazoltak. Vizelet rutin vizsgdlat
szempontjdbdl. A terdpia alapja az autoantitestek leukocyturidt (180 fehérvérsejt/ul), makroszképos
eltdvolitdsa a vérbsl plazmaferezissel és a koros haematuridt (250 ép és dysmorph vorosvértest/pl)
immunvdlasz megszintetése immunszuppressziv és massziv proteinuridt (5 g/lI) mutatott. Oxigénte-
kezeléssel (1, 2) (1. dbra). rdpia megkezdését és bélus folyadék addsat kove-

t6en a beteg hemodinamikailag stabil dllapotban
Esetismertetés kertlt felvételre Intenziv osztdlyunkra, ahol ismé-

telt vorosvértest transzflizidban részesult. Az emel-
A 17 éves fiatalt hdaziorvosa utalta klinikank Stir- kedett gyulladdsos paraméterek miatt, mikrobiols-
g6sségi ambulancidjdra. A beteg anamnézisében giai mintavételeket kovet&en, széles spektrumu an-
négy hete fenndllé hasi fdjdalom, tobb alkalommal tibiotikum kezelést kezdtiink. Vizelet mikrobiol6-
jelentkezé hdnyds, valamint hig székletirités és giai vizsgdlata sordn tobb korokozé is kitenyészett
székrekedés vdltakozdsa szerepelt. Az étvdgya és szignifikdns csiraszdmban (Klebsiella pneumo-
a folyadékbevitele csokkent. Az alkalmazott tineti niae, Candida albicans), mely miatt a rezisztencia
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ANTI-GBM BETEGSEG GYANUJA

L

Sirgés kivizsgalas
24 6ran belul

- vizeletlledék, vesefunkcid

- immunszerolégiai vizsgalatok:
anti-GBM IgG, ANCA

- vesebiopszia

- mellkasi képalkoto vizsgalatok

1

Empirikus kezelés

- plazmaferezis
- kortikoszteroid

\

1 |

Ilgazolt anti-GBM betegség

7 Alveolaris érintettség

> Anti-GBM glomerulonephritis

(alveolaris érintettség nélkul)

TERAPIA

plazmaferezis + kortikoszteroid + ciklofoszfamid

Irreverzibilis vesekarosodas:
vesepotlo kezelés

—

1 1

1

REMISSZIO

BETEGSEG

TERAPIA'REFRAKTER

koévetés
(anti-GBM-titer,

vesefunkcio, vizelet) (pl. rituximab)

kezelési terv modositasa

(6 h6 szeronegativitas utan)

1. dbra: Diagnosztikus, terdpids algoritmus (8)

profilnak megfelel6en az antimikrobds kezelést
maédositottuk. A 24 6rds vizeletgyGjtés alapjdn szd-
molt vesefunkcids értékek beszikilt glomerularis
funkciét (ECC: 58,86 ml/min/1,73 m?), nephroticus
mértékd proteinuridt (4884 mg/nap) mutattak.
A diuresise megtartott volt (1,47 ml/kg/h). A diag-
nosztika tovdbbi részeként mellkasrontgen vizsgd-
lat tortént, mely sordn cardiomegalia kertlt lefrds-
ra. Kéros kardiolégiai eltérés azonban nem igazo-
I6dott. Hasi ultrahangvizsgdlat hepatomegalidt,
valamint kétoldali veseparenchyma-léziét muta-
tott. N&gydgydszati konzilium vérzésforrdst nem
tudott azonositani. A mdsodik dpoldsi napon dlta-
ldnos anesztézidban fels gastrointestinalis endo-
szképia tortént, mely silyos fokd oesophagitist,
kréonikus gastritist igazolt. Ennek hdtterében a kor-

RS e et . : »‘/
2. dbra: Celluldris crescent képzédés a glomerulusokban

Tudomdnyegyetem Patoldgia Intézet Dr. Fincsur Andrds kép-
anyaga)

Py

szovettani vizsgdlat megerdsitette a Helicobacter
pylori fert6zést.

Strgds immunszeroldgiai vizsgdlattal jelent&sen
emelkedett glomerularis basalis membrdn elleni
antitest szintet (143,2 U/ml, kozel tizszeres titer
emelkedés) igazoltunk. A negyedik dpoldsi napon
ultrahang vezérelt vesebiopszia tortént, mely anti-
GBM pozitiv, rapidan progressziv glomeruloneph-
ritist igazolt. A kérszovettani vizsgdlat sordn a glo-
merulusok tobb mint 50%-dban celluldris félhold-
képzddés volt lathaté (2. dbra). Az immunfluo-
reszcens vizsgdlat a glomerularis basalis membrdn

3. dbra: Linedris IgG depozitum globdlis eloszldsban a GBM
mentén (Pécsi Tudomdnyegyetem Patolégia Intézet Dr. Fincsur
Andrds képanyaga)
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mentén globdlis eloszldsban linearis 1gG-depozi-
tumokat mutatott (3. dbra). Goodpasture-szindro-
ma lehetSségének kizdrdsa céljabdl mellkas-CT-
vizsgdlat tortént, mely a tidé parenchyméban ko-
ros eltérést nem igazolt.

Az anti-GBM-glomerulonephritis diagnézisanak
feldllitdsat kovet&en a kezelést intravénds szteroid
[okésterdpidval inditottuk, majd indukciés dézisra
tértiink dt, amit fenntarté szteroid kezelés, illetve
fokozatos szteroid leépités kovetett. A beteg 6ssze-
sen hét alkalommal részesilt plazmaferezisben,
melynek hatdsdra az anti-GBM antitesttiter a nor-
mdlis tartomdnyba csokkent. Ezt kovetSen szdjon
at alkalmazott ciklofoszfamid (2 mg/ttkg/nap,
Osszesen 9 hétig), majd intravénds rituximab keze-
lés (2x375 mg/m?) tortént. A Helicobacter pylori
eradikdciojdt, a beszlkilt glomerularis funkcié mi-
att, moddositott hdrmas kombindciéval kezdtik
meg (pantoprazol, amoxicillin/klavuldnsav, metro-
nidazol). A nefrolégiai kontroll vizsgdlatok sordn
az anti-GBM antitesttiter mindvégig a normalis tar-
tomdnyban volt, a vesefunkciéja normalizdlédott,
azonban a mikroszképos haematuria és az enyhe-
fokd proteinuria még tovdbbra is fenndllt. Az ellen-
6rz6 fels6 gastrointestinalis endoszképia alkalma-
val jelent6s javuldst ldttak. A kontroll széklet
Helicobacter pylori antigén teszt negativ ered-
ményt adott.

Megbeszélés

Az antiglomerularis basalis membran (anti-GBM)
betegség gyermekkorban rendkivil ritkdn el&for-
dulé autoimmun kérkép, az 6sszes gyorsan progre-
didlé glomerulonephritis kevesebb mint 1-2%-4t
teszi ki a 18 év alatti korosztdlyban (3, 4). A beteg-
ség patomechanizmusdnak alapja a IV-es tipusu
kollagén a3-lancdnak NC1 doménje ellen termelt
autoantitestek megjelenése, melyek a glomerularis
és az alveoldris basalis membran kdrosoddsdhoz
vezetnek (1). A klinikai kép igen vdltozatos lehet.
Az altaldnos tinetek kozé tartozhat a ldz, faradé-
konysdg, fogyds, valamint izlleti, izomfdjdalom. A
glomerularis érintettség oliguridt, proteinuridt,
haematuridt és hypertonidt okozhat. Az alveolusok
érintettségének mértékétsl fuggbden elsfordulhat
enyhe vérkopés, silyos esetekben pedig akdr élet-
veszélyes |égzési elégtelenség is kialakulhat (1).

Esetlinkben a diagnozis feldllitdsat nehezitette az
atfpusos kezdet, a beteg diffiiz panaszai. A klinikai
képet a gastrointestinalis tinetek domindltdk. A su-
lyos microcyter anaemidt a felsd gastrointestinalis
endoszkopidval igazolt Helicobacter pylori ferts-
zés talajan kialakulé sdlyos oesophagitis és gast-
ritis részben magyardzta. Ugyanakkor a laboratéri-
umi vizsgdlat sordn észlelt vesefunkciés paraméter
emelkedés, a nephroticus mértékd proteinuria, a
glomerularis haematuria felvetette vese érintettség
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lehet&ségét, gy pdrhuzamosan a nefroldgiai ki-
vizsgdldsa is megkezdddott. A strgGsséggel elké-
szUlt immunszeroldgiai vizsgdlatok sordn ldtott je-
lentds anti-GBM antitesttiter-emelkedés, majd
a vesebiopszidt kovet§ szovettani vizsgdlat meg-
er@sitette a diagnozist. Az anti-GBM betegség diag-
nosztikdjdban az anti-GBM antitest titer meghata-
rozdsa és a vesebiopszia tovdbbra is a goldstan-
dard eljdrdsok. Ezen feliil a kérszovettani vizsgdlat
prognosztikai informdcidval is szolgdl a glomeru-
laris crescent képz&dés mértéke alapjdn (4, 5).
Goodpasture-szindroma gyanidja esetén a tidé-
érintettség megitélése alapvetd fontossdgu, igy be-
tegiinknél is tortént mellkas-CT-vizsgdlat, mely so-
rdn alveolaris érintettség nem igazolddott. Ez a
progndzis szempontjdbdl kedvezé tényezéként ér-
tékelhets. A jellegzetes tidGérintettséggel, vérko-
péssel jaré kérforma els@sorban fiatal fidkban for-
dul el6. A vesét érint6 forma tobbnyire felnétt
néknél alakul ki (1).

A kezelés célja az autoantitestek eltdvolitdsa, vala-
mint a tovdbbi antitest termel&dés gdtldsa. A nagy
dozisu kortikoszteroid-kezelés a gyulladdsos fo-
lyamat gyors csokkentésére és az immunmedidlt
szovetkdrosodds mérséklésére szolgdl. A kezdeti
szteroid |6késterdpidt fenntarté dézisu kezelés ko-
veti, fokozatos déziscsokkentés mellett a szteroid
kezelés hat hénap elteltével teljesen elhagyhaté (4,
6). Az antitesttermelés tartds gdtldsdra rendszerint
ciklofoszfamidot alkalmaznak, amely hatékonysa-
gdt szdmos irodalmi adat aldtdmasztja (5). Fertilis
kord nébetegeknél azonban a kumulativ dézis
fuggvényében gonadtoxicitds vdrhaté (2, 3), ennek
megfelelGen a terdpids tervet betegtinknél is médo-
sitottuk. A szakmai ajanldsokban el&irt 3 hénap he-
lyett 6sszesen 9 hétig alkalmaztuk. Az egyedi enge-
dély megérkezését kovetSen a beteglink két alka-
lommal rituximab kezelésben részesilt. A rituxi-
mab kedvez6 mellékhatds profilja miatt egyre na-
gyobb figyelmet kap anti-GBM glomerulonephritis
kezelésében, elsGsorban ciklofoszfamid alternati-
vdjaként vagy kiegészits terdpiaként, akdr a kumu-
lativ ciklofoszfmid dézisdanak csokkentése érdeké-
ben. A rituximab egy monoklondlis antitest, ami a
CD20-pozitiv B-sejtek szelektiv gdtldsa révén
csokkenti az autoantitest-termelést. Bdr alkalma-
zdsdval kapcsolatban a gyermekgydgydszati ta-
pasztalatok még korldtozottak, az eddig publikalt
adatok alapjdn a kezelés hatékonynak és jol tole-
rdlhaténak bizonyult a betegségben (7, 8). Ritka
esetekben, amennyiben a standard terdpia nem
elegendd, a mikofenoldt-mofetil vagy a ciklosporin
kezelés johet széba. Ezen készitmények elsé
vonalbeli alkalmazdsdrél nem dll rendelkezésre
kell6 tapasztalat (8).

Az id6ben megkezdett plazmaferezis és adekvdt
immunszuppressziv kezelés alapvetd fontossdgu a
progndzis szempontjdbdl. A remisszié elérését ko-
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vetSen a fenntart6 kezelés fokozatos csokkentése
javasolt, szoros klinikai és laboratériumi utdn-
kovetés mellett. A szakirodalmi adatok azt mutat-
jdk, hogy a betegek kevesebb mint 3%-nal djul ki
a betegség, igy a hosszitdvd immunszuppressziv

kezelés nem sziikséges (8). Az anti-GBM antitest-
titer, a vesefunckié szoros monitorozdsa, a rend-
szeres vizeletvizsgdlat alapvet§ fontossdgi a
hosszitdvd nyomonkovetés sordn, gy lehetgvé
téve a relapszus korai felismerését (1, 2).

Summary

Severe anemia due to anti-glomerular basement membrane glomerulonephritis complicated by
Helicobacter pylori infection
Fehér D, et al; Department of Pediatrics, University of Pécs, Medical School

Introduction: Anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) disease is a rare autoimmune disorder in childhood.
Circulating autoantibodies target the basement membranes of the glomeruli and alveoli, leading to rapidly progressive
renal injury, failure, and potentially pulmonary hemorrhage. The diagnosis is established by detection of circulating
anti-GBM antibodies in the serum and by histopathological examination.

Case report: We report the case of a 17-year-old girl who presented to our emergency department with prolonged
gastrointestinal symptoms and recurrent collaps episodes. Laboratory investigations revealed severe microcytic
anemia and impaired renal function. Further evaluation confirmed the concomitant presence of Helicobacter
pyloriassociated oesophagitis and gastritis, as well as anti-GBM glomerulonephritis. Following establishment of the
diagnosis, the patient immediately received plasmapheresis and immunosuppressive therapy, resulting in
normalization of renal function and a decrease of anti-GBM antibody titers into the negative range. During
nephrological follow-ups, anti-GBM antibody titers remained negative and renal function was preserved; however,
minimal residual proteinuria and microscopic hematuria persisted.

Conclusion: Nevertheless, early recognition and initiation of appropriate therapy (plasmapheresis and
immunosuppressive) are key determinants of a favorable prognosis.

KEYWORDS anaemia, haematuria, proteinuria, anti-GBM glomerulonephritis, Helicobacter pylori infection

Utravalé tudnivalé

= Az anti-GBM betegség gyermekkorban ritkdn fordul elg, és tobbnyire nem specifikus tiinetekkel in-
dul, ezért nem konnyd felismerni.

= Anaemia, besz(kult vesefunkcié, proteinuria, illetve haematuria egyuttes fenndlldsa esetén mindig
gondoljunk a glomerularis eredetre.

= Az olyan ritka és silyos betegség, mint az anti-GBM-glomerulonephritis esetén, a tovdbbi célzott la-
boratériumi vizsgdlatok, a vese szovettani vizsgdlatdval kiegészitve, segithetnek az etioldgia tisztdzd-
sdban.

= Esetiink hangstlyozza a korai diagndzis és az agressziv, kombindlt terdpia jelent&ségét az anti-GBM
glomerulonephritis kedvezé kimenetelének elérésében.
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Tesztkérdések

1. Az aldbbi klinikai és laboratériumi eltérések koziil melyik
nem jellemz6 anti-GBM betegségben?

a) Urticaria

b) Altaldnos tiinetek, mint ldz, faradékonysag, iztleti, izom-
fdjdalom

c) Haemoptoe

d) Antiglomerularis basalis membrdn (anti-GBM) antitesttiter-
emelkedés

e) Haematuria, proteinuria

2021;100(54):51-S276.

2. Mely terdpias modalitiasok képezik az anti-GBM glome-
rulonephritis els6 vonalbeli kezelésének alapjat?

a) Plazmaferezis

Kortikoszteroid

Ciklofoszfamid

Sziikség esetén vesepditlo kezelés

Mindegyik

Egyik sem

seoo0g

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjuk megjel6lni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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Csipétaji fajdalomtdl a kiterjedt
tilyogrendszerig

Andréka Lilla, Mdrton Gyorgyi, Visy Bedta
Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Nyerges
Gabor Infektoldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: A Staphylococcus aureus a gyermekkorban el&for-
dulé invaziv bakteridlis fert6zések egyik leggyakoribb kéroko-
z6ja, amely kilonosen hajlamos ldgyrész- és mélyebb szoveti
infekciok kialakitasdra. A lagyrész- és izomfert6zések gyer-
mekkorban ritkdk, de sulyos lefolydsuk miatt korai diagnozist
és célzott kezelést igényelnek.

Esetismertetés: A 14 éves filigyermek bal oldali glutealis régié
és a comb lateralis oldalan jelentkezd, bokdig lesugdrzo fdjda-
lom miatt keriilt felvételre infektolégiai osztalyunkra. Erkezés-
kor a jo altaldnos dllapotd gyermek fizikdlis vizsgdlata sordn a
kifejezett fajdalom miatt bal csip6 mozgdastartomdanya besz(-
kalt volt. Laboratériumi vizsgdlata enyhén emelkedett gyulla-
ddsos értéket mutatott normadlis siillyedés mellett, vérképében
normdl fehérvérsejtszam mellett neutrofil tilsily dbrazols-
dott. Traumds eredet kizdrdsa céljdbdl készult csipSizileti
rontgenfelvételen torés, csontszerkezeti eltérés nem volt ltha-
t6. Lagyrész ultrahangvizsgdlat sordn a bal oldalon a gluteus
izom szerkezete kissé inhomogénebbnek mutatkozott, ami
felvetette glutealis myositis lehet&ségét. Neuroldgiai szakvizs-
gdlat sordn Lasegue pozitivitdson kiviil egyéb eltérés, gyoki ki-
esési tlinet nem volt észlelhetd, definitiv izomgyengeség nem
merdlt fel. Ortopédiai vizsgdlata sordn bal oldalon a csip6izi-
leti mozgds beszdkilt volt, panaszok tisztdzdsa végett MRI
vizsgdlat készilt, melyen bal oldali sacroiliacalis iziiletben
mérsékelt fokud gyulladdsos jelek abrazolédtak a bal musculus
iliacust érint6 myositis mellett. Haemokultirds minta vételét
kovetSen empirikusan parenteralis cefazolin kezelést inditot-
tunk. A haemokultira 24 6ran beliil baktérium névekedést jel-
zett, fdjdalma fokozddott, csipSiziileti mozgastartomany je-
lentsen beszdkilt, igy kontroll laboratériumi vizsgdlata tor-
tént, melyben CRP, PCT értékei jelentds fokd emelkedést mu-
tattak, gyorsult siillyedés mellett. Apoldsa harmadik napjdra
beldzasodott, gyulladdsos paraméterei tovabb emelkedtek. A
haemokultira methicillin-érzékeny Staphylococcus aureus je-
lenlétét igazolta. Az el6bbiekre valé tekintettel kontroll MRI
vizsgdlata tortént, mely jelentds fokd progressziét igazolt. A
bal oldali musculus iliopsoas mogotti régidban kiterjedt
retro-infraperitonealis elhelyezkedés(, rekeszes jellegl lagy-
rész tdlyogrendszer, valamint a sacralis régiéra lokalizal6dé
keskeny epiduralis abscessus rendszer dbrdzolédott a
sacroiliacalis fztilet enyhe gyulladdsos érintettsége mellett.
Apoldsa 6todik napjan multidiszciplindris dontés alapjan az
iliopsoas tdjéki tdlyogrendszert sebészeti tton megnyitottak,
abbdl nagy mennyiség( sGrd purulens valadék trilt, melybdl
ugyancsak methicillin- erzekeny Staphylococcus aureus te-
nyészett. Apoldsa hetedik napjan, a source kontrolltél szami-
tott harmadik napon késziilt kontroll MRI felvételen a kisme-
dence bal oldaldn és az iliopsoas mogotti régidban lévd
abscessus mérete jelentGsen csokkent, az epiduralis genny-
gyllemek, valamint a sacroiliacalis iztlet gyulladasa érdemi-
leg nem valtozott. Apoldsa tizenkettedik napjan, a source
kontrolltél szamitott nyolcadik napon készilt MRI vizsgélatdn
a kordbbiakhoz képest kis foki regresszié volt lathat. A
follow up haemokultirdk kérokozo jelenlétét nem igazoltak.
Parenteralis antibiotikum kezelését a source kontrolltél és a
negativ haemokultirdtél szdmitva 14 nap cefazolinnal
komplettdltuk. Terdpidjat hazabocsdtdst kovetGen per os
clindamycinnel folytattuk. Allapota a sebészeti beavatkozds, a
konzervativ terdpia, valamint a rendszeres gyégytorna mellett
folyamatosan javult.

Kovetkeztetés: Az ismertetett eset rdvildgit arra, hogy gyer-
mekkorban a kezdetben enyhe tiinetekkel jelentkezg
Staphylococcus aureus fert6zések gyors progressziét mutat-
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hatnak, és kiterjedt, tobb régiét érints talyogrendszer kialaku-
ldsdhoz vezethetnek. A nem specifikus klinikai tiinetek ellené-
re a korai képalkoté diagnosztika, kiilondsen az MRI, kulcs-
szerepet jatszik a pontos diagnézis feldllitasaban és a folyamat
kovetésében. A sikeres kezelés multidiszciplindris megkozeli-
tést igényel, amely magdban foglalja az idében megkezdett
célzott antibiotikus terdpidt és a megfelel6 sebészi beavatko-
z4st.

MEEThemoglobinaemia bepelenkdzva

Antal Timea, Szabé6 Eva

Veszprém Vdrmegyei Csolnoky Ferenc Korhdz Csecsemd és
Gyermekgyogydszati Centrum, Veszprém

Bevezetés: A methemoglobinaemia ritka dllapot, amelynek
hétterében velesziiletett enzim eltérés, életkori vagy etnikai sa-
jatossagbol fakadé kérdllapot vagy leggyakrabban szerzett
okok dllhatnak. A tlinet etioldgidjanak tisztdzdsa a rovid és
hosszu tdvi kezelési lehetGségek és a kimenetel szempontja-
bél egyarant fontos.

Esetismertetés: Két ot hetes fiti csecsem6 esetének rovid be-
mutatdsdval szeretném felhivni a figyelmet a szérvdnyosan
eléfordulé kérképre.

Bencét kritikus dllapotban észlelték egy vdrosi kérhazban asz-
falt sztirke bérszinnel, magas oxigénigénnyel, extrém acido-
zissal, lezajlott gorcsroham utdn. Infekciés anamnézise nem
volt. A kiérkez6 ment6egységlink neonatolégusa intubdldst
kovetSen gépi lélegeztetést kezdett. Anticonvulsiv és kombi-
ndlt antibiotikus terdpia mellett a methemoglobinaemia erds
gyanuja miatt metilénkék terdpidt inditott. Az alkalmazott ke-
zelés (metilénkék, C-vitamin) mellett Bence oxiddlt hemoglo-
bin szintje (maximum érték 24,4%), oxigénigénye, illetve kli-
nikai dllapota kezdetben nagyon lassan kezdett el javulni.
Aridnt szepszist okozd enteritis és exsiccatio miatt kezeltik in-
tenziv osztdlyunkon. Az életkordra tekintettel és magas gyulla-
ddsos értékei alapjan felvételét kovetSen széles spektrumu an-
tibiotikus kezelést kezdtiink az intenziv hidralds, illetve ion-
potlds mellett. Mellékleteként észleltiink vérgdzvizsgdlata so-
ran enyhén emelkedett methemoglobin szintet (6,9%), amely-
nek kivalté okdt az akut betegség elldtdsa mellett célunk volt
felderiteni.

Az oxiddlt hemoglobin szint fliggvényében tiinetmentes, de
akdr kritikus dllapotd betegekkel is taldlkozhatunk. Az
etioldgia, a klinikai dllapot és a methemoglobin szint alapjan
tobbféle kezelési lehetséget taldlhatunk a szakirodalom.
Osszefoglalds: A bemutatott esetek ravildgitanak arra, hogy
fontos tisztdzni a methemoglobinaemia okat a gyermekek
megfelel§ elldtdsa érdekében, mert a kivalté tényezg fliggvé-
nyében véltozhat a terdpids stratégia.

“Csak” pszichézis, vagy valami mads is?

Antics Dorottya', Banszky Baldzs?,

Filop Lili Maria', Varnai Nikoletta Agnes',
Piszthy Bea'

'Semmelweis Egyetem Gyermekgyogyaszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermek- és ifjusdagpszichiadtriai osztaly,
?Vadaskert Gyermek-és Ifjusdgpszichidtriai Kérhdz és
Szakambulancia Gyermekpszichidtriai Osztdly

Hattér: Az elmiilt években a mentdlis betegségekkel €16 gyer-
mekek és serdul6k szama ugrdsszertien megnétt. Ezen fiata-
lokkal azonban nemcsak a gyermekpszichidterek taldlkoznak,
hanem egyre nagyobb szammal jelennek meg a siirgGsségi
osztdlyokon is szertedgazé panaszokkal.

Esetbemutatds: Esetiink kozéppontjdban egy 16,5 éves,
autizmus spektrumzavarral, ADHD-val, valamint kényszerbe-
tegséggel gondozott serdils all.
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Jelen felvételére kezelGorvosa javaslatara kertlt sor akut pszi-
chotikus epizéd gyandja miatt. Felvételekor exsiccdltnak im-
pondld, sdpadt, kordndl fiatalabbnak tling fiatal benyomdsat
keltette. Felvételi pszichés stituszabdl kiemelendd kifejezett
tremora, fellazult tudati integritdsa, illetve részleges orientdci-
6ja. Vizsgdlat sordn rumindlt, gondolkoddsa oldallancos volt,
beszédében megjelentek téveszmetoredékek, illetve obsz-
cessziv gondolati tartalmi elemek. Explordcié alapjén a vizud-
lis tobbletélmények nem voltak kizdrhatok. Felvételét megel6-
z6 napokban taplalék- és folyadékfogyasztdsa csokkent. Emel-
lett kifejezett remegést, izzaddst és irritabilitdst, valamint id6n-
ként zavartsdgot tapasztaltak.

Osztdlyos tartézkoddsa alatt tudat vigilitdsa, hozzaférhetGsége
véltozé volt. Cirkadidn ritmusa felborult, nappalokat gyakran
dtaludta, éjszaka pedig bolyongott és tsszefliggéstelentl be-
szélt.

Panaszai hatterében felmertlt neuroleptikus malignus szind-
réma és szerotonin szindréma is, igy reguldris gyogyszerei
(risperidon, fluvoxamin) fokozatosan leédllitasra kertiltek, vala-
mint inflizids terdpidban részesiilt. Gyégyszerek abbahagydsa
utdn beszéde érthet6bbé vilt, tapldlhatésaga javult, ugyanak-
kor téveszméi felergsodtek. Emellett kiterjesztett kényszereket
észleltiink. Reguldris gyégyszerei nélkiil gyakran valt agitdlttd.
Apoldsa negyedik napjdn nehezen volt ébreszthetd, csak f4j-
dalomingerre reagalt. Fokozott izzaddst és remegést tapasztal-
tunk. Laborvizsgdlataiban fokozatosan emelkedd gyulladdsos
paramétereket és CK-értéket lattunk. Vitdlis paramétereit te-
kintve ldzat, emelked6 pulzus-és légzésszamot észleltiink.
Gockutatds tortént. Mellkasi rontgenvizsgalatdn jobb oldalon
tenyérnyi kotegezett infiltrdtum dbrdzolddott. Kopettenyésztés
alapjan moxifloxacin terdpia indult, melyre dllapota javuldst
mutatott.

Tekintettel az életmingséget jelentGsen befolydsol6 panaszai-
ra, olanzapin bedllitdsa, valamint a fluvoxamin djrainditdsa
mellett dontottiink. Az olanzapin bedllitdsat kovetSen tévesz-
méi szandlédtak, paranoid tematika nem jelentkezett. Kény-
szerei a fluvoxamin indulé dézisa mellett kis mértékben csok-
kentek.

Kovetkeztetés: Esetbemutatasunkkal szeretnénk felhivni a fi-
gyelmet arra a tényre, hogy eltéré fejlédésmenet(i vagy menta-
lis betegséggel él6 gyermekeknél a pszichés dekompenzécio
elfedheti a szomatikus panaszokat, ezzel késleltetve az adek-
vdt terdpia elinditdsat. Emellett gyakran tapasztaljuk azt is,
hogy az egyes testi betegségek megjelenését a pszichés statusz
véltozasa jelzi el&szor. Ezért kiemelten fontos, hogy az eltérg
fejlédésd, illetve pszichidtriai betegséggel él6 gyermekek a
pszichidtriai elldtasuk mellett teljes kori szomatikus kivizsga-
ldsban részestljek.

Ritka genetikai betegségek dilatativ
cardiomyopathia (DCM) hatterében

Bago Leticia Anna, Vilmdnyi Csaba, Ablonczy Laszlé

Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermeksziv Kézpont, Budapest

Bevezetés: A kardiomiopatidk (CM) gyermekkorban ritka,
ugyanakkor potencidlisan stilyos kimenetel(f betegségek, ame-
lyek hétterében egyre gyakrabban igazolhaté genetikai eltérés.
Az Uj generdcids szekvendldsi technikdk alkalmazdsa lehetd-
vé teszi a genetikai héttér tisztazasat, mely a progndzis megité-
lése, a célzott kezelés, valamint a csalddi genetikai tandcsadds
szempontjdbdl is fontos, kilonosen a tébb szervrendszert
érintd betegségek esetén. Mitokondridlis DNS-t érint6 geneti-
kai betegséghez tarsul6 CM eseteket ismertetiink.
Esetismertetések:

MELAS-szindrémahoz térsulé esetek

1. Infekciéhoz kapcsédn kezd6dott meg a kivizsgaldsa a kozel
4 éves ledny betegtinknek, akinek mellkasrontgen képe és
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EKG gorbéje felvetette a CM lehetGségét. Az intézetben
(GOKVI) tortént részletes kivizsgdlast kovetSen, a mdr iga-
zolt CM-hez tarsult emelkedett laktdtszint felvetette az anyag-
csere-betegség lehetfségét, melyet a genetikai kivizsgdlds
MELAS-szindrémdnak igazolt. Késébb a kardidlis dekompen-
Z4ci6 és a stroke-szer( tiinetek is megjelentek a betegnél.

2. Amasik, jelenleg 12 éves betegnél 10 éves korban, szomati-
kus fejlédésbeli elmaradds kivizsgdldsa kapcsdn kertlt felis-
merésre MELAS-szindrémdja. Kardioldgiai vizsgdlat az alap-
betegséghez tarsult DCM-et megerdésitettik, jelenleg is multi-
diszciplindris gondozas alatt dll. Ezekben az esetekben, tekin-
tettel a MELAS-szindrémahoz tarsulé progredidlé neuroldgiai
tlinetekre hosszutdvon csak konzervativ terdpia alkalmazhato.
Barth-szindrémahoz tarsulé esetek

1. Ujszulottkorban, megsziletést kovetGen észlelt metabo-
likus acidosis mellett DCM-nek megfelel6 kép volt lathaté a
kardioldgiai vizsgdlaton, de a betegnek 15 éves kordig nem je-
lentkeztek panaszai. 14 éves éves kordban tiinetmentes vize-
let szerves sav detektdlds kapcsan tortént genetikai kivizsgald-
sa, mely igazolta a feltételezett diagndzist.

2. Az utolsé bemutatott beteglinknél 22 hénapos kordban
gyorsan  progredialé kardidlis dekompenzdcié  hatterében
DCM igazolddott. A kivizsgélds sordn Barth-szindréma keralt
megerdsitésre. A gyégyszeresen nem befolydsolhaté keringési
elégtelenség miatt mechanikus keringéstdmogatdsra szorult,
jelenleg szivtranszplantdciora vdr.

Kovetkeztetések: Gyermekkorban a cardiomyopathidk hat-
terében dll6 genetikai betegségek tobb szervrendszert érint-
hetnek. A CM kimenetelét és a progndzist a tdrsulé extra-
cardialis manifesztdciok (pl. neurolégiai, hematolégiai, meta-
bolikus eltérések) is jelent&sen befolydsoljak. A pontos geneti-
kai diagnézis kiemelt jelent&ségli, nemcsak a beteg kovetése
és a csalddi sz(rés, hanem terdpids dontések (szivtranszplan-
tdcié lehetGsége) szempontjdbdl is. A multidiszciplindris meg-
kozelités ezért elengedhetetlen ezen betegek ellatdsdban.

Akut nekrotizdl6 encephalopathia -
Megel6zhetd lett volna?

Baké Zsuzsanna Sdra', David Mdté;, Méser Judit’,
Hadas Veronika', Melldr Ménika1, Cserhati Helga1,
Solymar Natdlia', Orbék Annat1, Rosdy Beita',
Koncz llona?, Mdrai Katalin?, Schnur Jdnos?,
Baldzs Gyorgy®, Kovacs Eva®

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Neuroldgiai
Osztdly, Budapest,

’Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Anesztezoldgiai és Intenziv Terdpids Osztdly, Budapest,
*Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek
MR és CT Diagnosztikai Kézpont, Budapest

Bevezetés: Az akut nekrotizdl6 encephalopathia az influenza
fert6zés rendkivul ritka szovédménye gyermekekben, inci-
dencia az esetek szérvdnyos el&forduldsa miatt nem ismert. Az
utébbi években egyre tobb kutatdsban hivjak fel a figyelmet az
influenza oltds fontossdgdra a betegség prevenciéjdban.

Kortorténet: A 6 éves, kérel6zménnyel nem rendelkezé ldny
betegiinknél h6emelkedést és rapidan progredidlé tudatzavart
kovetSen ldzas dllapotban tébb spontdn oldédé nagyroham
jelentkezett, amelyet kovetGen nem tért magdhoz. Ismételt
midazolam alkalmazdsa utdn intubdlva kertilt felvételre kor-
hdzunk Intenziv Terdpids osztdlydra. Indulé koponya
MR-felvételén akut nekrotizdl6 encephalopathidra jellegzetes,
kiterjedt intracranialis eltérések abrazolédtak. Mélyléguiti PCR
Influenza ,A” pozitivitdst igazolt. Felvételét kovetSen
levetiracetam telitésben, 24 6ran belil 16kés szteroid és
IVIG-terdpidban, majd dpoldsa mdsodik napjdn egy adag
tocilizumab kezelésben részestlt. 16 nap intenziv osztdlyos
terdpidt kovetGen Neuroldgiai osztdlyunkra helyezték. A fel-
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vételkor stlyos tudatzavarban szenvedd, jobb tilsdlyd flaccid
tetraparetikus gyermek vigilancidja célzott terdpia mellett fo-
kozatosan nétt, par sz6 haszndlatdval kommunikdlni kezdett,
rendszeres gyégytorna soran enyhén spasztikussa vélt végtag-
jait aktivan mozgatni kezdte, ebben hyperkinetikus tdlmozgd-
sok is megjelentek. A gyermek a betegségét megel6z&en influ-
enza oltasban nem részesdilt.

Konkliizié: Az esettel célunk felhivni a figyelmet az influenza
fert6zés egy igen ritka szovédményére, s annak prezentdld tu-
neteire, a terdpia id6ézitésének fontossdgdra, valamint szeret-
nénk hangsiilyozni az influenza oltds feltételezhetd szerepét a
prevencidban.

NSAID okozta adverz/allergids reakcidk
Balogh Adam

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Bdkay utcai részleg, Budapest

Nem szteroid gyulladdscsokkentd (NSAID) gydgyszerek, me-
lyeket vildgszerte gyakran hasznalnak ldz és fajdalomcsillapi-
toként, valamint gyulladdscsokkent&ként, tobbféle gyogyszer-
érzékenységi reakcidért felel6sek minden korosztdlyban.
Gyermekkorban gyakori, hogy allergidsnak ting tlineteket
(urtikdria, erythema, viszketés, angioodema) NSAID bevétel-
hez trsitjdk. Az NSAID-re adott tilérzékenységi reakciok eb-
ben a korcsoportban gyakoribbnak ttinnek, azonban a valédi
allergia el6forduldsa szerencsére kicsi.

A kialakult reakcickért az esetek jelent&s részében nem maga
az NSAID felelgs, hanem a tiinetek inkdbb parainfekciézus
eredettiek. Ritkdbb esetben, kialakulhat azonnali, vagy késGi
tipusu allergids reakcié egy NSAID gydgyszerre (SNIUAA -
Selective NSAID-induced urticaria, angioedema, and/or
anaphylaxis, illetve SNIDR - Selective NSAID-induced
delayed type hypersensitivity reactions), vagy el&fordulhat
tobb NSAID gydgyszert is érintd kereszt intolerancia is. Ez
utébbi esetben a patomechanizmus pontosan nem ismert, de
ugy tinik, hogy a tiinetek dézisfliggd médon a COX-1 enzim
gatldsatdl fuggnek. A szakirodalomban ennek leirdsdra tébb
terminoldgia is létezik, de leggyakrabban egy leir6 jellegi ki-
fejezést haszndlnak (NIUA — NSAIDs-induced urticaria/
angioedema). Gyermekek és serdiilsk kozott ez utébbi eldfor-
duldsa a leggyakoribb. Az in vivo és in vitro tesztek sajnos sok
esetben korldtozott diagnosztikai értékiiek, néhany kivételtsl
eltekintve, leginkdbb a ritkdbb szelektiv reakcick esetében
(SNIUA és SNIDR).

El6addsomban dttekintem az NSAID gydgyszerek okozta
adverz reakciékat és azok gyermekgyodgydszati, valamint
allergoldgiai megkozelitését.

A lelkileg egészséges kamasz

Balogh Dadvid
Vadaskert Gyermek-és Ifjlisdgpszichidtriai Kérhdz és
Szakambulancia Gyermekpszichidtriai Osztdly

Az el6adés célja a ,lelkileg egészséges kamasz” fogalmdnak
elabordldsa pszichodinamikus keretben, kiilonos tekintettel a
személyiségszervez6dés strukturdlis dimenziéira. A klinikai
gyakorlatban a serdiil6kkel kapcsolatban jellemz&en a nehéz-
ségekre, tiinetekre és kockdzatokra irdnyul a figyelem, mikoz-
ben viszonylag kevés hangstlyt kap annak rendszerezett meg-
értése, hogy mi tekinthet6 normativ fejlédési jelenségnek. A
serdtlSkor normativ krizise ezért potencidlisan patolégidsként
értelmezddik a gyermekgydgydszati elldtasban, noha az affek-
tiv labilitds, az identitdskisérletezés és a kapcsolati ambivalen-
cia a személyiség érésének inherens elemei lehetnek. Az el6-
adds elméleti alapjat Otto Kernberg személyiségszervez&dési
modellje adja, amely a serdiil6kori identitdsintegrdcid, elhdri-
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t6 mechanizmusok, valamint a realitdsvizsgdlat minGségének
szempontjabdl kindl differencidlt megkozelitést. A PDM-3
(Psychodynamic Diagnostic Manual, 3. kiadds) fejl6dési pers-
pektivdjat alkalmazva bemutatom, hogy az egészséges ka-
masz mGkodését nem pusztan tiinetmentesség, hanem adek-
vdt affektusszabdlyozds, mentalizdciés kapacitds, kapcsolati
kolcsonosség és rugalmas identitdsszervez&dés jellemzi. Az
OPD-2-KJ (Operationalisierte Psychodynamische Diagnostik
— Kinder und Jugendliche) strukturdlis és konfliktusdimenzidi
mentén dttekintem, hogyan kulonithetd el a normativ serdils-
kori krizis a strukturdlis sériilékenységtél, illetve mikor indo-
kolt pszcholégiai intervencié. Az el6adds célja, hogy a gyer-
mekgydgydszati gyakorlat szamdra differencidlt szempont-
rendszert nydjtson az ,egészséges” és a ,veszélyeztetett” ser-
dils elkulonitéséhez, csokkentve a tilpatologizdlds és az
alulfelismerés kockazatét. A pszichodinamikus szemlélet hoz-
zdjarulhat ahhoz, hogy a kamasz ne elsgsorban mint ,problé-
mak hordozéja”, hanem mint normativ fejlédési krizisen atha-
ladé, strukturdlis érésben lévé szubjektum jelenjen meg az el-
ldtdsban.

Rejtett hajlam, akut manifesztacié — egy atipusos
HUS esete

Balogh Dorottya', Pagits Rebeka', Aradi Palma?,
Lakatos Orsolya’

"Pécsi Tudomanyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Nefrologia,

’Pécsi Tudomanyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Intenziv osztdly

Bevezetés: A hemolitikus urémids szindréma (HUS) a gyer-
mekkori thromboticus microangiopathidk (TMA) egyik legsu-
lyosabb formdja, mely gyorsan progredidlé veseelégtelenség-
hez és egyéb életveszélyes szovGdményekhez vezethet. Az
atipusos HUS (aHUS) hétterében tobbnyire a komplement-
rendszer szabdlyozdsi zavara 4ll, genetikai vagy szerzett ok-
bol.

Esetismertetés: Egy 11 éves fiu kerlt felvételre HUS gyandjé-
val a PTE KK Gyermekklinika Intenziv osztdlydra. A kiterjesz-
tett laboratériumi vizsgdlatai TMA-ra utaltak: anaemia,
thrombocytopaenia, emelkedett LDH, romlé vesefunkcio
mellett detektdlt proteinuria és haematuria. A periférids vérke-
netben fragmentocytdkat ldttunk, a szérum haptoglobin kifeje-
zetten csokkent volt. A Shiga-toxin termel6 E. coli (STEC-)
HUS és a thromboticus thrombocytopenids purpura (TTP) ki-
zdrhaté volt a negativ széklet Biofire, illetve a szérum normalis
ADAMTS13 aktivitdsa alapjan. A klinikai képet akut pancrea-
titis kisérte, amely kovetkezményként, vagy potencidlis
triggerként is értelmezhets volt.

A pancreatitissel szovédott HUS komplementvizsgalat is meg-
tortént. A klasszikus és az alternativ Gt aktivitdsa a normalis
tartomdnyban volt, azonban jelent&sen emelkedett termindlis
Ut aktivaciés marker mutatkozott. Az aHUS feltételezett diag-
noézisdra tekintettel 48 6rdn belul komplementgatlé kezelés
(eculizumab) indult, a szupportiv és antimikrobidlis terdpia
mellett. A beteg dllapota fokozatosan javult, a vesefunkciéja
rendez&dott, vesepétld kezelés nem vdlt sziikségessé. Az al-
kalmazott kezelés hatdsdra a haemolysis megsz(int, a throm-
bocytaszam normalizalédott, a proteinuria jelentésen csok-
kent, a pancreas enzimek spontdn rendezddtek.

A beteg részletes genetikai vizsgdlata sordn igazolédott, hogy
homozigéta formdban hordozza a CD46 gén 15276267,
rs276268 és rs1962149 polimorfizmusainak ritka alléljait.
A CD46 gén polimorfizmusai alapjan valészinGsithets, hogy a
beteg kompound heterozigéta formdban hordozza az aHUS
kialakuldsdra hajlamosité MCPggaac riziké haplotipust, és an-

sekben is el6fordul, énmagdban nem okoz betegséget, de az
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irodalmi adatok alapjan egyéb kéroki vagy kornyezeti ténye-
z6k, példdul egy fertézés jelenléte esetén fokozhatja az aHUS
kialakuldsanak vagy progresszidjdnak kockdzatat.

Osszegzés: Az eset j6l mutatja, hogy a HUS differencidldiag-
nosztikdja gyakran bonyolult, kiilongsen atipusos tiinetek és
tarsbetegségek mellett. A normdlis komplementértékek nem
zérjak ki a komplement-medidlt folyamatot, ezért a termindlis
Ut vizsgdlata és a genetikai hattér elemzése alapvetd jelentGsé-
gl. A kordn inditott eculizumab kezelés jelent&sen javithatja a
kimenetelt, és csokkentheti a tartds vesekdrosodds kockdzatat.
A CD46 expresszio vizsgdlata és az igazolt genetikai eltérések
az egyéni hajlam szerepét emelik ki, és indokoljdk a csaladtag-
ok kivizsgdldsat is.

Madr megint Kawasaki?

Benke Krist6f, Csuzdi Veronika, Szabé Ldszlé

Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek Bel-
és Tiidbgyogydszati Osztdly, Budapest

A kérhdzi munka sordn a tiinetek hatterében gyakran felmerdil
Kawasaki-szindréma gyandja, azonban a differencidl diag-
nosztika alatt szdmos egyéb betegség is széba kerdl. ElGada-
somban egy 8 éves, Izraelbdl érkezett lany gyermek esetét sze-
retném bemutatni, aki szintén Kawasaki-szindréma tiineteivel
érkezett, a panaszok mogott azonban egy Magyarorszagon jo-
val ritkdbban diagnosztizalt betegség dllt. Az eset felhivja a fi-
gyelmet az alapos fizikdlis vizsgdlat sziikségessége mellett arra
is, hogy a globalizalédé vilagban a differencidl diagnosztika
sordn el6kerilhetnek ritkdn latott betegségek is.

Csiplek, és most mi lesz? — a rovarméreg allergia
kezelése és kivizsgalasi stratégidja

Bojtar Zsiiliet', Kossuth Laura', Balogh Addm?
8

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat,
2Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermek allergoldgia

Bevezetés: Hazdnkban a rovarcsipés allergia elssorban méh-
vagy dardzscsipés kovetkeztében jelentkezik. Rovarcsipés al-
lergia barmely életkorban, akdr ismételt csipést kovetSen is ki-
alakulhat. Helyi reakcié a nem allergidsok esetében is megje-
lenik, a nagy helyi reakcié azonban mdr IgE medidlt folyamat,
amely napokig is eltarthat. A csipésre adott szisztémds valasz-
reakcié legstilyosabb, akdr életet veszélyeztet6 formdja, az
anafilaxia pedig azonnali stirgGsségi elldtast igényel. A sziszté-
mads reakcié, mint az anafilaxia el6forduldsa gyermekek koré-
ben 0,4-0,8%, de életkorral né.

Kivizsgdlds: Amennyiben a csipésre szisztémds reakcio Iép fel,
kivizsgdlds javasolt. A kivizsgdlds els6 |épése az alapos, aller-
gia fokuszd anamnézis felvétel. Ezt bdrpréba (elsGsorban
intradermalis teszt) illetve komponens alapu vérvizsgélat ko-
veti. A rovarcsipés anafilaxidra hajlamosak azonositasdban a
szérum triptdz vizsgdlat segit. A biomarkerek vizsgdlata az
egyénre szabott terdpids megkozelitést segiti.

Terdpia: Igazolt rovarcsipés allergia és szisztémds reakcio ese-
tén az akut segitséget nydijtd, sajdt adrenalin injekcié mellett
tartés megoldas a specifikus allergén immunterdpia. A kezelés
szubkutdn injekcidk formdjdban torténik és igen magas haté-
konysdgu. A kezelési id6 dinamikus, 3-5 évtsl akdr élethosszig
alkalmazhat6, egyéni mérlegelés/rizikéstratifikdcié alapjan
torténik.

Osszegzés: A rovarcsipések soran kialakul6 reakcisk tobbsége
lokdlis, a szisztémds reakcidk ritkdk, azonban potencidlisan
életveszélyesek. A rovarméreg specifikus immunterapia (VIT)
jelenleg az egyetlen oki kezelés, mely nem csak hatékony, de
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hosszi tdvon prevencids értékd, életmindség javité. Az im-
munterdpids kezelés nem kockdzatmentes, ezért kiemelten
fontos, hogy ezen betegek terdpidja csak stirgGsségi vagy in-
tenziv osztdlyos hattér mellett torténjen.

Megint fdj a fejed?

Botos Péter', Csordds Katalin®, Egyed Balint?,
Kovdcs Gabor?, Nagy David®, Rajnai Hajnalka*,
Dobner Sarolta®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat,
?Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Ttzolto
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia,

*Semmelweis Egyetem Idegsebészeti és Neurointervencids
Klinika Gyermekidegsebészeti Osztdly,

‘Semmelweis Egyetem Patoldgiai és Kisérleti Rakkutatd
Intézet Neuropatoldgiai Munkacsoport,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Ttzolté
utcai Részleg Gyermekneuroldgia

Bevezetés: Gyermekkorban a haemophagocytds
lymphobhistiocytosis (HLH) ritkdn fordul el6, éves incidenidja
1,2/1 000 000, ugyanakkor feltételezhets, hogy az esetek egy
része aluldiagnosztizdlt. A klasszikus diagnosztikus kritériu-
mok kozé tartozik a 1dz, a tobb sejtvonalat érint6 cytopenia, a
splenomegalia, a hypertrigliceridaemia és/vagy
hypofibrinogenaemia, a csontvel6i haemophagocytosis, a
csokkent NK-sejt aktivitds, valamint az emelkedett ferritin és
szolubilis CD25-szint (Henter, 2007). Az izolalt HLH, kiléno-
sen a kozponti idegrendszert (KIR) érint6 forma, még ennél is
ritkdbb. Diagndzisa kihivdst jelent, mivel nem dll rendelkezés-
re egyértelm( diagnosztikus kritériumrendszer, tovdbbd a kli-
nikai megjelenés is rendkivil véltozatos lehet: gorcsrohamok,
paresis, érzészavar, kognitiv hanyatlds, fejfdjds, ataxia vagy
agyidegi érintettség egyardnt elSfordulhat (Benson, 2019;
Nath, 2026). Az izoldlt KIR-HLH hdtterében ritka genetikai
korképek is dllhatnak. A RAB27A gén mutdcidja 2-es tipust
Griscellli-szindromdt okoz, amely jellegzetes fenotipussal -
hypopigmentélt bér, eziistszinG haj, primer immunhidny, neu-
rolégiai tlinetek — és KIR-HLH-val tdrsulhat. (Maimaris, 2024).
Esetbemutatdsunk célja egy izoldlt KIR-HLH diagnosztikus ki-
hivdsainak szemléltetése, kiilonos tekintettel a diagnosztikus
lehet&ségekre és terdpids megfontoldsokra.

Esetismertetés: A 11 éves filigyermek 2025. augusztusban 4
napja tartd, tarkotdji, progressziven romlo, éjszakai ébredése-
ket okozé, erés fejfdjdssal jelentkezett Klinikdankon. Fizikdlis
stdtuszdban neurolégiai géctiinetet nem észleltiink, a fejfajds
karakterisztikdja miatt osztdlyos felvétele mellett dontottink.
A fejfdjds konzervativ terdpia mellett progressziét mutatott.
Akut koponya MR vizsgélat beékel6dés kozeli dllapotot,
hydrocephalust és feltehetGen immunolégiai folyamathoz tér-
sulé cerebellitist irt le cerebellaris és leptomeningealis halmo-
zassal. Az dllapota dehidrdlé és immunszuppressziv kezelés
mellett dtmeneti stabilizdlédds utdn tovébb progredidlt. Diffe-
rencidldiagnosztikai vizsgdlatokkal sem infekciéra utald, sem
egyértelm( autoimmun eredet nem igazolédott, de a gyermek
jellegzetes fenotipusa miatt felmertlt ,Silver Gray Hair
Syndroma” és KIR-HLH lehet&sége. Agynyomdsfokozédds —
beékel6dés veszélye miatt idegsebészeti elldtasra, a kisagyi
tonsillak rezekcidjdra kertilt sor Az egyidejd biopszds minta-
vétel szovettani vizsgdlata lymphohistiocytaer szévetszaporu-
latot igazolt. Periférids vérbél végzett exomszekvendlds pedig
a RAB27A gén mutdcigjat, Griscelli-syndroma 2-es tipusat
igazolta. Kezelését a HLH-2004 protokoll szerint kezdtiik
meg, anakinrdval és ruxolitinibbel kiegészitve. A gyermeknél
az elldtds kezdetén dekompenzdlt hydrocephalus alakult ki,
mely miatt agykamra fenesztracié tortént, illetve Ommaya-
reservoirt kapott, melyen intrethecalis — intraventricularis —
gyogyszerelését meg tudtuk valésitani. Az alkalmazott terdpia
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mellett tiinetmentessé valt, liquorbél folyamatosan ellenérzott
szolubilis CD25 szintje a kimutathatésdg ald csokkent, MR
képe javuldst mutatott. A 2-es tipusi Griscelli-szindréma
egyetlen terdpidja az allogén &ssejt-transzplantdcio, fgy 2026.
marciusban idegen donoros Gssejt-transzplantdcion esett dt.

Osszegzés: Esetiink rdvildgit arra, hogy egy egyszer(, gyakori
prezentdcids tiinet, mint a fejfdjds is lehet ritkdn silyos, életet
veszélyeztet§, komplex rendszerbetegség részjelensége.
Progredidlé vagy atipusos cerebellitis esetén célzottan keres-
nink kell a kivalté okot. Amennyiben a leggyakoribb infekci-
6s, immunoldgiai és egyéb tarsbetegségekhez kothets kérere-
det kizdrhatd, a differencidldiagnosztikdt a ritka betegségek
irdnydba is sziikséges kiterjeszteni. A diagnézis felallitdsa je-
len esetben multidiszciplindris egytittmiikodés — neuroldgiai,
hematoldgiai, idegsebészeti, radioldgiai és patoldgiai — ered-
ményeként valdsult meg, amely lehet6vé tette a megfeleld te-
rapia megkezdését. A szakirodalmi adatok alapjan ezen bete-
gek 5 éves eseménymentes tulélése koriilbelil 60%, mig a be-
tegségmentes tiilélés 66-80%. (Cay, 2023; Bergsten, 2020).

Serduldkori depresszio sajatossdgai,
diagnosztikai kihivdasok egy szuicid kisérlet utdn

Csombé Fléra Angéla, Boros-Téth Kinga

Heim Pal Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek- és
Ifjusdgpszichidtriai Osztdly Gyermek- és ifjusdgpszichidtriai
osztdly

Bevezetés: Egy 2024-es metaanalizis alapjan globdlisan min-
den 6todik gyermek mutat depressziés tiineteket. A major de-
presszié (MD) prevalencidja életkorral ng, a 13 év alatti gyer-
mekeknél 2-3% az el6forduldsa, mig ez az érték a serdiil6knél
5-6 %. A MD-ban szenved§ serdiilsk korilbell fele szamol
be rendszeres szuicid gondolatokrél, és kozel egy harmada
tesz szuicid kisérletet. A névekvé prevalencidra valé tekintet-
tel a korai észlelés, és a pszichoedukdcio kulonosen fontos,
nem csak a tarsadalom, hanem a szakemberek korében is.

Esetismertetés: 17 éves nagyldny SBO érintésével érkezett
osztdlyunkra. A serdiil6 egy maréknyi alprazolam tartalmd ké-
szitményt vett be két pohdr bor kiséretében, ongyilkossdgi
szandékkal. Toxikolégiai teend6t nem igényelt. Rendelkezé-
stinkre dllt tovdbbd laborvizsgdlat, ami tlineteit magyardzé
szomatikus, endokrin okot - kiil6nos tekintettel a pajzsmirigy
funkciét mutaté TSH-értékre - nem tart fel. Erkezésekor 6ngyil-
kossdgi szdndékat fenntartotta, ezért kozvetlen veszélyeztet§
dllapotinak mindsult, igy osztalyunkra felvettik, ahol elldtdsa
13 napig zajlott. Pszichidtriai kérel6zménye negativ volt,
azonban 3 hénapon dt pszichés megsegitésben részestilt a ser-
duls sajdt kezdeményezésére. Gydgyszert rendszeresen nem
szedett. Onsértést anamnesztikusan felvétele elétt fél évvel,
valamint 12 éves kordban végzett. Csalddi kértorténetében
elsé- és masodfokd rokonndl MD, masodfokd rokonndl
anorexia nervosa ismert. Szuicid szdndékdnak hdtterében
anhedonia, reménytelenség, kildtastalansdg érzése, valamint
kovetkezetes motivélatlansdg feltarhatd. Eletének tobb tertile-
tén funkciéromlds jelentkezett, igy 2 hete iskolai kotelezettsé-
geit nem ldtja el, az ezt megel6z&en rd jellemzé perfekcionista
attitdid ellenére. A nagylany szocidlis igénye lecsokkent, sztile-
ivel kapcsolata tdvolsdgtartéva vdlt, eddig kedvelt szabadid6s
tevékenységeivel felhagyott. Alvdsmennyisége jelent&sen
megnovekedett, eddigi szigord étrendjét megszakitotta.
Osszességében a tiineti kép hatterében kozepes depresszids
epizédot dllapitottunk meg. Tiinetei hétterében szerepet jatsz-
hattak csaldddinamikai problémak, alacsony szintd 6nértéke-
lés, teljesitményszorongds, regressziéra valé hajlam és
internalizalo tiinetképzés. Panaszaira valé tekintettel fluoxetin
és risperidone farmakoterdpidt kezdtiink. Gyégyszeres megse-
gitése mellett egyéni pszichoterdpiat, valamint a harmonikus
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csalddi mili6 megteremtésének érdekében csalddterdpiat java-
soltunk, tovdbbi pszichidtriai gondozds mellett.

Osszegzés: A gyermekgydgydszati elldtdsnak fontos szerepe
van az alarmirozé tiinetek észlelésében, valamint a betegtit is-
mertetésében, mely dltal a gyermekek korai diagnosztizaldsa
és az adekvdt kezelés megkezdése miel6bb megvaldsulhat.

Tobb mint egy egyszerii asthma? — perzisztalé
cianézis nyomdban

Czifrus Eszter', Kovacs Lajos®, Krikovszky Déra’
'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgyogydszat,
?Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Pulmonoldgia osztdly

Esetiinkben egy 5 éves gyermeket mutatunk be, akit 2 éves
kora 6ta asthma bronchiale miatt gondoznak, egyébként nega-
tiv anamnézissel. A beteget hdziorvosa utalta be terdleti kér-
hdzba felsd légtiti infekcid kapcsan kialakult, nehézlégzés nél-
kal jelentkez§ kifejezett ciandzis miatt, ahonnan tovébbi ella-
tds céljabdl intézménylinkbe kertilt. Részletes anamnézis-
felvétel sordn kidertilt, hogy a beteg fizikai terhelhet&sége ko-
rdbban is elmaradt az életkordnak megfeleltsl.

Felvételkor a ciandzis nagy dozisi oxigénszupplmentdcio
mellett sem mutatott érdemi javuldst. A klinikai kép és azzal
nem ardnyos hypoxaemia miatt tovabbi célzott képalkoté
vizsgdlatokat indikdltunk, melyek a felmerils kérképet meg-
ergsitették.

Az eset kapcsdn szeretnénk hangsilyozni, hogy gyakori
pulmonoldégiai kérképek — mint az asthma — diagnézisa ese-
tén, ha a klinikai kép atipusos, illetve a terdpids védlasz nem a
vdrtnak megfeleld, sziikséges ritkdbb, akdr veleszuletett vagy
vascularis eredetd eltérések irdnydba is vizsgdlodni.
Perzisztdl6 ciandzis és az oxigénkezelésre adott elégtelen va-
lasz esetén a differencidldiagnosztika kiterjesztése, valamint
célzott képalkoté vizsgdlatok elvégzése elengedhetetlen a
pontos diagndzis és a megfeleld terdpia meghatdrozaséhoz.

Amikor a diabeteses ketoacidosis és a
pancreatitis taldlkozik — harom eset tanulsdgai

Czip6 Didna', Luczay Andrea’, Liptovszky Janka®,
Lédi Csaba®, Cseh Aron®, Léth Szendile®,
Téth-Heyn Péter?

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat,
?Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Diabétesz, Endokrinoldgiai és Metabolikus
osztdly,

*Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Intenziv terdpids Osztaly,

‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Gasztroenteroldgiai és Hepatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A diabeteses ketoacidosis (DKA) az 1-es tipusu
diabetes mellitus (T1DM) sulyos, potencidlisan életveszélyes
szovédménye, amely szdmos komplikdciéval tarsulhat, ezek
egyike az akut pancreatitis (AP). Az AP diagnézisdhoz az
INSPPIRE kritériumok szerint az aldbbi hdrombdl kell kettének
teljesulnie: hasi fégjdalom, szérum amildz és/vagy lipdz hdrom-
szoros emelkedése, képalkoton jellegzetes elvdltozds. A két
kérkép egylttes eléforduldsa esetén az AP diagnosztikdja sok-
szor kihivast jelent. Ennek egyik oka a tlnetek dtfedése,
ugyanis a hasi féjdalom és hdnyds mindkét kérallapotban gya-
kori. DKA sordn pancreatitis nélkiil is megfigyelhets amildz és
lipdz emelkedés. Silyos hasi kérképek esetén gyakran T1DM
nélkal is mérhet6 magas vércukor érték. Tovdbbi nehézséget
jelent, hogy nem dll rendelkezésre egységesen elfogadott
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irdnyelv a két korkép egytttes diagnosztikdjara. Bar az AP
DKA-hoz valé6 tdrsuldsa viszonylag ritka (gyermekkori DKA
esetek korulbeltl 2%-dban), a Békay Gyermekklinikdn né-
hdny hénapon beltl hdrom eset fordult el6. El6addasom célja,
hogy felhivjam a figyelmet a két kérkép tarsuldsanak jelent&sé-
gére, valamint bemutassam a diagnosztika és kezelés nehézsé-
geit.

Esetbemutatds: A hdrom DKA + AP eset kozil kett6 frissen di-
agnosztizalt gyermekeknél fordult el§ (10 és 9 éves lanyok),
egy eset egy gondozott 16 éves T1DM filit érintett.

A 10 éves ldny silyos dllapotban érkezett klinikdnkra. Ottho-
ndban a mentdszolgdlat comatosus, hypotermids dllapotban
taldlta, hasi defense-szal, vércukra mérhetetlentil magas volt.
Gépi lélegeztetés, folyadék resuscitatio és noradrenalin kerin-
géstdmogatds mellett szdllitottdk. A 9 éves beteg a T1DM
klasszikus prezentdcids tlineteivel, soporosus dllapotban, ha-
ziorvos dltal észlelt jelentss hyperglykaemia és nehezen beta-
pinthaté has miatt ment&szallitdssal érkezett. A 16 éves T1DM
fidt inzulin kihagydsa kovetkeztében kialakult DKA miatt utal-
tak tovdbb egy masik intézménybél.

A lanygyermekeknél extrém stlyos (pH=6,8 és 6,82), mig a fi-
undl kozepes stilyossdgu (pH=7,207) DKA igazolédott. Fizikd-
lis vizsgdlattal silyos exsiccatio, az els6 esetben keringési
elégtelenség volt megfigyelhetd. Mindhdarom gyermekeknél
jellemzé volt a diffizan nyomdsérzékeny, nehezen betapint-
hat6 has. A laboratériumi vizsgalatok mindhdrom esetben a
normdlérték felsé hatdrdt tobbszorosen meghaladé amildz és
lipdz értékeket mutattak, amelyek a késébbi kontrollok sordn
tovdbb emelkedtek (legmagasabb értékek: 953 és 217 U/L;
2448 és 3548 U/L; 662 és 3661 U/L). A hasi fdjdalommal
egylitt értékelve az AP diagndzisa feldllithaté volt. Jellemzé la-
boreltérések voltak a leukocytosis és a beszkiilt vesefunkcié.
Nem jelentSs hypertrigliceridaemidt két esetben észleltiink
(4,0 mmol/L és 4,4 mmol/l). A hasi ultrahang vizsgdlat csak
egy gyermeknél mutatott pancreatitisre jellemz§ eltérést.

A kezelés minden esetben a DKA protokoll szerint folyadék
resuscitatioval, majd i.v. inzulinterdpidval kezdédott. A jelen-
t6s hasi fajdalom miatt non-opioid analgetikumok alkalmaza-
sdra sziikség volt. Antibiotikum terdpia egy esetben, silyos kli-
nikai dllapot és emelkedett prokalcitoninszint miatt indult,
igazolhat6 infekcids géc nélkil. Néhany napos carentia utdn
fokozatos per os tdpldlds bevezetése, majd subcutan inzulinte-
rdpidra torténd atéllas tortént. A gyermekek a pancreatitishél
szovédmény nélkil gyégyultak. A TIDM madsodik kezelési
pillére a diéta, aminek elinditdsét és edukdcidjat jelentGsen
késleltette az AP miatti carentia.

Osszegzés: A fenti esetek ramutatnak arra, hogy a DKA talajdn
kialakult AP feltehet&en gyakoribb, mint azt kordbban gondol-
tuk, javasolt ezért minden hasfdjdssal jaro, illetve stlyos DKA
esetben amildz és lipdz rutinszerd meghatdrozdsa. A két kor-
kép tiineteinek atfedése megneheziti a diagnozis felallitasat,
ugyanakkor a tdrsulds felismerése fontos a megfelel& terdpids
stratégia megvdlasztdsahoz és a szovédmények megel6zésé-
hez.

Evészavar, vagy organikus betegség? —
Egy hypotrophids kisded esete

Dedk Agnes

Debreceni Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika csecsemd-és
gyermekgyogydszat

Bevezetés: A gyermekkori gyarapodasi elégtelenség és szelek-
tiv tdpldlkozds hatterében gyakran pszichés eredet(i evészavar
merll fel, azonban minden esetben sziikséges az organikus
okok kizdrdsa. A differencidldiagnosztika kilénésen fontos
olyan esetekben, ahol a tiinetek stilyosbodnak, illetve sziszté-
mds eltérések jelennek meg.
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Esetismertetés: Egy 2022-ben sziiletett kisded esetét mutatjuk
be. A kértorténetben csecsemékortél fenndllé taplaldsi nehe-
zitettség és szelektiv evés szerepelt, allergids colitis, majd ké-
s6ébb evészavar (ARFID) gyandja mertlt fel. 2025 elején ét-
vagytalansdg, gyarapodasi elégtelenség, hypoproteinaemia és
hypoalbuminaemia miatt indult

kivizsgaldsa klinikinkon. Allapota progressziven romlott,
oedema, stilyos fehérjehiany, felszfvédasi zavarra utal6 eltéré-
sek jelentkeztek. A differencidldiagnosztika sordn felmertilt
tobbek kozott ételallergia, coeliakia, fehérjeveszté entero-
pathia, metabolikus betegség lehetSsége is. A szerolégiai vizs-
gdlatok tehéntej- és tojdsfehérje elleni IgE antitest pozitivitdst,
transzglutamindz IgA és endomysium IgA elleni antitest emel-
kedést igazoltak, utébbiak alapjan non- invaziv médon kerdilt
feldllitdsra a coeliakia diagnézisa. A beteg dllapota stlyos
hypotrophidval, hypoproteinaemids oedemaval, metabolikus
és neuroldgiai eltérésekkel jar6 coeliakids krizis képét mutatta.
Gluténmentes diéta, tej- és tojdsfehérje mentes elimindcids ét-
rend, parenterdlis taplalds, albumin- és vitaminpétlds, vala-
mint dtmeneti szteroid terdpia mellett fokozatos javulds kovet-
kezett be.

Osszegzés: Az eset ravildgit arra, hogy pszichés eredetli evés-
zavar gyandja esetén is mindig gondolni kell organikus hattér-
re, kilonosen stlyos klinikai tiinetek fenndlldsakor. A coelia-
kia atipusos formdban, akdr életveszélyes krizis formdjdban is
jelentkezhet, és komplex, multidiszciplindris megkozelitést
igényel. A korai felismerés és megfelel

kezelés életment§ lehet.

Csendben romlé vesék

Dér Orsolya', Csapody Marcell?, Orosz Petronella’
'Magyarorszdgi Reformatus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Csecsemd - és Gyermekgydgydszat, Budapest,

’Magyarorszdgi Reformatus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Anesztezioldgiai Intenziv Terdpia, Budapest

Bevezetés: A neurogén hélyagnak ismert velesziiletett ¢s szer-
zett formdja, amely megfelel6 gondozds mellett is fokozott
kockdzatot jelent visszatér§ higyditi fert6zések, vesicourete-
ralis reflux, kialakuldsdra, melyek hosszitdvon vese kdroso-
ddshoz, valamint akut dllapotromldshoz vezethetnek. Célunk
egy komplex eset bemutatdsa, amely ravilagit a krénikus alap-
betegség és akut események kozotti dsszefliggésekre, és a to-
vabbi lehetséges szovédmények (mint a VUR, HUTI, és AKI)
monitorizdldsanak fontossdgdra.

Esetbemutatas: Egy 15 éves, neurogén hélyag miatt gondozott
lany kérel6zményében ismétl6dé higyditi fertézések szerepel-
tek. Boka traumat kovetGen alsévégtagi fdjdalom és duzzanat
jelentkezett, melynek hdtterében mélyvénds trombdzis igazo-
I6dott. Ambulancidnkon végzett laboratériumi vizsgalatdban
meglepSen magas vesefunkcids paramétereket, hyperkal-
aemiat, hypocalceamidt és anaemidt észleltiink. A kivizsgalds
sordn a hdttérben multifaktoridlis eredet merdlt fel, melyben
higydti fert6zés, visszatéré gyulladdsos dllapot, és NSAID
gyogyszerszedés egyardnt szerepet jdtszottak. A beteg dllapota
dializis kezelés megkezdését tette sziikségessé, intézetiinkben
6 volt az elsé dializalt serdiil§ beteg. Intermittdlé katéterezés
bevezetésével, az akut gyulladds szandldsdval vesefunkcio ja-
vult.

Megbeszélés: Az eset rdvildgit arra, hogy a neurogén hélyag
talajdn visszatérg hugyditi fertézések nemcsak krénikus vese
kdrosoddst okozhatnak, hanem akut, stlyos dllapotromldshoz
is vezethetnek. A megfelel6 hosszitavi gondozas és a szovéd-
mények korai felismerése kulcsfontossdgu.

Kovetkeztetés: A neurogén hélyag tobbfékuszi megkozelitést
igénylé dllapot, melynek gondozdsa sordn kiemelt figyelmet
kell forditani a fert6zések megel6zésére és korai kezelésére.
Az eset hangstilyozza, hogy krénikus betegeknél az akut ese-
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mények silyos kovetkezményekkel jarhatnak, valamint azt,
hogy a vesefunkcié csendes romldsa tiinetszegényen zajlik.
Betegiink elldtdsa sordn rengeteg szakmai kovetkeztetést és
emberi tanulsdgot élttink meg.

EttGl eldll a Iélegzet! Egy eltiint betegség
nyomdban a siirgGsségen

Dimény Timea', Téth Agnes', Magyar Tibor’,

Marai Katalin?, Altorjai Péter', Bognar Zsolt'

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Siirgésségi
Osztdly, Budapest,

2Heim P4l Orszagos Gyermekgydgydszati Intézet
Anesztezoldgiai és Intenziv Terdpids Osztdly, Budapest

A kulfoldrél érkezett oltatlan gyermekek egyre nagyobb szé-
mu megjelenésével és a névekvé oltdsellenes eszme terjedésé-
vel olyan betegségek tiineteivel és kezelésével kell napjaink-
ban a gyermeksiirg6sségi osztdlyokon is szamolnunk, ame-
lyekkel eddig csak a tankényvekben emlités szintén taldlkoz-
tunk. A szamadrkohogés, a kanyard, az epiglottitis mdra mdr va-
[6sdgos korképek lettek kérhazunkban is.

El6addsomban egy septikus kiillem( kifejezett nehézlégzéssel
érkez6 19 hénapos moldav kisfit esetén keresztil szeretném
megmutatni, hogy mennyire nehéz diagndézishoz jutni és igy
adekvatan elldtni a shocktalanitéban egy kritikus allapott gye-
reket, amikor egy eddig teljesen ismeretlen betegséggel allunk
szemben.

Rota- és calicivirus a legkisebb kisbetegekben

Megyesi Orsolya', Németh Néra®

'Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Csecsemd - és Gyermekgydgydszat, Budapest,

*Péterfy Sandor Utcai Kérhdz-Rendeléintézet PIC Il. path
djszulott, kora, Budapest

Bevezetés: A gyermekgydgydszatban j6l ismert és gyakori
rota- és calicivirus a koraszulott osztdlyokat sem kerdili el. Saj-
nos még a higiénés fegyelem és szigoru infekcidkontroll elle-
nére is érintett lehet a gasztrointesztindlis fert6zésben a fejlet-
len immunrendszerrel rendelkezé és cardiorespiratorikusan
esendd koraszilott és jszilott populdcid.

Esetismertetés: Jelen esetbemutatds egy PIC-Il. osztdlyon le-
zajlott fertézéshullam kapcsan készilt. Rota-és calicivirus fer-
t6zés tekintetében kiemelt jelent&séggel bir a megbetegedések
szempontjdbdl a nosocomidlis terjedés, mely leginkdbb a vi-
rus fertStlenitGszerekkel szemben mutatott ellendllé képessé-
gébdl adadik. A koraszilétt intenziv osztdlyon parhuzamosan
zajlé rota-és calicivirus jarvanyban érintett Gjsziilottek adatait
gy(ijtottik ossze a klinikumot és a fert6zést okozé virusok
megoszldsdt vizsgdlva. Az el6adds a kérokozé ellendllé képes-
ségének elemzésén kiviil az 6sszedllitott tdbldzattal szemlélte-
ti tovdbbd a koraszulott és djsziilott populdcidra jellemzé
atipusos tiineteket is.

Konklizié: Fontos megérteni a kérokozé természetébdl adédo
mikrobiolégiai sajdtossdgokat, hogy minél hatékonyabban vé-
dekezhesstink a fert6zéssel szemben. Habar teljes mértékben
nem kertlhetSek el a nosocomidlis jdrvdnyok, a helyesen
megvdlasztott feltilet dezinficidldsi és kézfert6tlenitési techni-
kak, valamint véddfelszerelések lerdvidithetik a jarvany lefo-
lydsdnak hosszdt, esetleg csokkenthetik a fert6zésekben érin-
tett személyek szamat.
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Onkolégiai siker vs. reproduktiv jové:
Gyermekkori daganatellenes kezelések
gonadotoxicitdsanak score-alapu vizsgdlata

Tomboly Petra Anna', Garami Miklés?, Pfeffer Anita®,
Baké Dorottya®

'Szent Borbdla Kérhdz, Tatabdnya Csecsemd- és
Gyermekgyogydszati Osztdly, Tatabdnya,

“Semmelweis Egyetem Gyermekgydgyaszati Klinika Tdzolté
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia,

*Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat

A gyermekkori daganatos megbetegedések kezelése jelents
el6relépést ért el az elmilt évtizedekben, amelyek novelték a
tdlélési ardnyokat, de uj kihivdsokat is felvetettek a kezelések
hosszi tavid mellékhatdsaival kapcsolatban. A kezelések egyik
jelentés mellékhatdsa a gonadotoxicitds, mely a reproduktiv
funkcidk stlyos kdrosoddséhoz, akdr medddéséghez is vezet-
het. Kutatdsunk sordn nemzetkozi onkolégiai protokollokat
elemeztiink, mely sordn hdrom kilénb6z6 score rendszer se-
gitségével értékeltik a gonadotoxicitdsi kockdzatokat
medulloblastoma, neuroblastoma és Ewing-sarcoma eseté-
ben. Az elvégzett elemzés alapjan megdllapithatd, hogy jelen-
t6s szdmi gyermek kés6bbi fertilitdsa veszélyeztetett
(41-88%), ezért is kiemelten fontos, hogy még a kezelés elditt
fertilitds prezervdciés médszereket alkalmazzanak esetiikben.
Az eredmények alapjan javaslatokat tesziink a fertilitast meg-
6rz§ stratégiak idejében torténd alkalmazasara, amelyek hoz-
zdjarulhatnak a gyogyult betegek jobb életmindségéhez.
Kulcsszavak: gyermekonkoldgia, gonadotoxicitds, fertilitds
prezervdcio, onkofertilitds

Lehet élni étvdgy nélkiil? Egy silyosan
dystrophids kisded kivizsgdldsa és kezelése

Durst Mdté', Csizmazia Szandra', Steiger Zséfia',
Nagy Eszter', Gyorke Eszter', Csorba Szilvia®,
Karoliny Anna®, Csakvary Violetta',

Scheuring Noémi Gabriella*

'Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatékérhdz
Csecsemé és gyermekgyogydszati Osztdly, Szombathely,
’Heim Pdl Orszdgos Gyermekgyogydszati Intézet
Csecsemdbgyogydszati Osztdly, Budapest,

*Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgyaszati Intézet
Gastroenterolégiai és Nephrologiai, Budapest,

*Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Koragyermekkori Evés-alvdszavar Ambulancia, Budapest

Bevezetés: A csecsemd- és gyermekkori tdpldldsi zavarok ki-
vizsgdldsa és kezelése komplex megkozelitést igényel, kiilo-
nos tekintettel az organikus, pszichés, csalddi-szocidlis és
neurodevelopmentdlis tényezékre. ElGaddsomban ennek az
Osszetett megkozelitésnek a jelentGségét egy dystrophids kis-
ded példdjan keresztil szeretném hangsulyozni.

Esetismertetés: kisledny pacienstink 14 hénaposan kertlt fel-
vételre osztdlyunkra 6400 gramm teststllyal egy kordbbi am-
buldns megjelenés utan, a hdziorvos hatdrozott kérésére, a
szocidlis szféra aktiv presszidjara. Ekkor mdr kortlbeltl fél éve
érdemben nem gyarapodott. DontSen csak anyatejet fogyasz-
tott, melynek mennyisége nem volt elegendé. Kiilonb6z6 étel-
féleségeket szdjaba vett, de egy-két falat utdn folytatni nem
tudta, mindig az anyai eml6hoz fordult vissza. Mar els6 pszi-
cholégiai beszélgetés alkalmadval igazolédott a fokozott koté-
dés, illetve a teststlyelmaraddssal parhuzamosan észlelhets
viselkedési, mozgdsi és kommunikativ deficit. Dietetikai ta-
ndcsadds tortént a kaldriabevitel novelése érdekében. Az
elébbiekkel parhuzamosan betegiink organikus kivizsgdldsat
is elkezdtuk. Laboratériumi eredményeibdl kiemelends az
extrém magas LDL-koleszterinszint, az emelkedett kreatin-
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kindz érték. Vérgazvizsgdlata enyhe folyadékhidnyt tiikrozott,
hasi ultrahangvizsgdlat kéros eltérést nem tart fel. Neuroldgiai
konzilium az észlelt hypotdnidt és megkésett mozgdsfejlGdést
a taplélékbeviteli deficit kovetkezményének tartotta. Diete-
tikai és pszichés tandcsokkal szoros kontroll mellett otthondba
bocsétottuk, de stagndlé stly ismételt osztdlyos felvételt tett
sziikségessé. Felvétele utdn laktdtacidosist észlelttink, allapot-
stabilizdldst kovetGen tdpszeres szondatdpldldst inditottunk,
igy stlyfejlédése megindult, laboreltérései rendezédni kezd-
tek. Organikus kivizsgaldsat folytattuk, melynek sordn kopo-
nya MR, kardiolégiai, felsé passagevizsgdlat, anyagcsere vizs-
gdlat, verejték Na-teszt kéros eltérést nem igazoltak. Bayley-Ill
teszt sordn a kisded az expressziv kommunikdciéban és a
nagymozgdsokban maradt el az életkori dtlagtél. Hazabocsa-
tds utdn korai fejlesztés és gydgytorna indult a lakhelye szerint
illetékes Pedagdgiai Szakszolgalatndl.

Egy hoénappal emisszigjdt kovetGen a Heim Pdl Kérhdzban
folytatédott kivizsgdlasa. Itt tobbek kozott dietetikai konzilium
tortént, amely a szondatdpldlds adagjdnak tovabbi emelését
javasolta a komfort szoptatds fokozatos elhagydsdval. Evés-
megfigyeléseket kovetSen pszicholdgiai konzultdcio rogzitet-
te a gyermek tdpldlékkal szemben érdekl6ds, ugyanakkor az
elfogyasztdssal szemben kozombos attittidjét, illetve a szi-
|6-gyermek kommunikdcié adekvat voltat. Otthondban a per
os fogyasztds mennyisége nem emelkedett, a tervezett tapszer-
emelés csak részben valdsult meg, kognitiv- és mozgdsfejlGdé-
se javuldst mutatott, teststilya lassan gyarapodott.

Ismételt Heim P&l Kérhdzban torténé hospitalizdcidjakor a
tdpszeradagok emelése hanyds miatt sikertelen volt, ennek
hétterében a gastroscopia pylorusba 16g6 szondavéget azono-
sitott, emellett azonban a gyomor és a nyel6csé nydlkahdrtya-
ja makroszképosan és szovettani vizsgalat alapjan is épnek bi-
zonyult.A per os tapldlds sikertelen forszirozdsa, a hosszu tavi
mesterséges tdpldlds igénye miatt egy hoénappal késébb
gastrotubus behelyezése tortént.

Jelenleg betegtink fejlédése kielégitd, gastrotubuson keresztiil
valé téplédldsa rendezett. Per os fogyasztdsa mindemellett to-
vdbbra is minimdlis, kezelése, kovetése minden bizonnyal
még hosszu ideig sziikséges lesz.

Osszegzés: a csecsemd- és kisdedkori evészavar, illetve sdly-
allds észlelése és komolyan vétele a sziil6k és az egészségligy
részérdl is fokozott odafigyelést kovetel meg. Silyosabb eset-
ben részletes kivizsgdldsa Osszetett, alapos munkat igényel,
komplex kezelése tobb tdrsszakma bevondsdval valdsithaté
meg!

Importdlt ritkasdg?

Elamin Fl6ra Amina', Kalocsai Krisztina?,
Liptai Zoltdan®, Farkas Ferenc Baldzs®, Sesztdk Timea®,
Barcsay Erzsébet®, Szabé Attila®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Csecsem{-és gyermekgyogydszat,

2Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Infektologiai Osztdly,

*Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Neuroldgiai Ritka Betegségek Osztdlya,
‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Radiolégiai Osztdly,

*Nemzeti Népegészségligyi és Gyogyszerészeti Kézpont
Virolégiai Fésztdly,

®Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika,
Klinikaigazgato

Bevezetés: A nyugat-nilusi virus (West Nile virus, WNV) egy
szinyogok — elsGsorban a Culex nemzetség tagjai — altal ter-
jesztett flavivirus, amely vildgszerte el6fordul, és az esetek
tobbségében enyhe, influenzaszer( tiineteket okoz. A fert6zé-
sek mintegy 20%-a jdr tiinetekkel, mfg a neuroinvaziv forma
az esetek kevesebb mint 1%-aban alakul ki. Utébbi menin-
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gitis, encephalitis vagy akut petyhtidt bénulds formdjdban je-
lentkezhet, a tiinetek stilyossdga pedig az enyhe dezorientalt-
sdgtdl a stlyos tudatzavarig terjedhet.

Gyermekkorban a stilyos idegrendszeri érintettség viszonylag
ritka, ezért a diagndzis megdllapitdsa kihivdst jelenthet.
Esetismertetés: Egy kordbban egészséges, 3 éves gyermek 3
napja tarté laz (Tmax 38,1 °C), hdnyds és fokozédé aluszé-
konysdg miatt érkezett Klinikdnk StirgGsségi Osztdlydra 2025
szeptemberének elején. Felvételkor meningedlis izgalmi jelek
nem voltak észlelhetSk, azonban 24 6ran belil tarkékotottség
jelentkezett. Neuroldgiai vizsgdlat sordn torzsataxia, széles
alapu jérds, valamint renyhe patella reflex volt megfigyelhetd.
Diagnosztika: Neuroinfekcié gyandja miatt lumbalpunkcié
tortént, és empirikusan intarvénds ceftriaxon- és acyclovir- ke-
zelést inditottunk. A liquor kémiai vizsgdlata emelkedett fe-
hérjeszintet és pleiocytosist mutatott, azonban mikrobiolégiai
vizsgdlatokkal - BioFire multiplex PCR és tenyésztés- kéroko-
z6t kimutatni nem tudtunk.

A klinikai kép, a neuroldgiai tiinetek, valamint a liquor vizsgé-
lat és EEG alapjdn encephalititis alapos gyanudja merlt fel,
ezért koponya- és gerinc MR vizsgdlat tortént. A képalkoté
vizsgdlatok térsz(kit& folyamatot nem igazoltak, a morfolégiai
eltérések alapjan ADEM vagy autoimmun encephalitis sem
merdlt fel.

A szezonalitdst és az epidemiolégiai adatokat figyelembe véve
az encephalitis infekcids eredetének tisztdzdsdra tovdbbi
etioldgiai vizsgdlatokat végeztiink, melynek sordn a nyugat-ni-
lusi virus kéroki szerepe igazolédott.

Kovetkeztetés: Esetiink rdmutat arra, hogy hazdnkban az in-
fekcids eredetl encephalitis hétterében WNV fert6zés is all-
hat. A specifikus mikrobiolégiai diagnézist csak abban az eset-
ben dllapithatjuk meg, ha az epidemioldgiai adatok, a klinikai
kép és a liquor eltérések alapjan gondolunk a nyugat-nilusi laz
lehetGségére.

A West Nile virus nem ,importdlt ritkasdg”, hanem tkoldgiai-
lag megtelepedett kérokozé Magyarorszagon. A f6 vektorként
szolgdlé Culex pipiens régéta jelen van hazankban, és biolégi-
ai sajdtossdgai révén hatékony virusterjeszt6. Madarak mellett
eml|Gsoket, igy embert is csip, ezért hidként szolgal az dllati és
human fert6zések kozott.

Elmondhaté tehdt, a WNV jelenlétét a maddr—sziinyog termé-
szetes fert6zési ciklus fennmaraddsa, a vonulé madarak dltal
biztositott terjedés, valamint a klfmavdltozds miatt kedvez&b-
bé vdlé sziinyogszaporoddsi feltételek magyardzzdk, igy a vi-
rus mdra Eurépdban — koztlik hazankban is — endémidssd valt.

Amikor a hatékony kezelés mellékhatasokba
iitkozik — tapasztalatok acetazolamid terdpidval

Fehér Déra', Péter Istvdan?, Zsibords Csaba?,
Lakatos Orsolya®

'Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Stirgbsségi Ambulancia,

’Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Neuroldgia Osztdly,

*Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Mestydn Gyula Osztdly

Bevezetés: Az idiopathias intracranialis hypertonia (IHH) egy
gyermekkorban ritkdn eléfordulé kéréllapot, amely emelke-
dett intracranialis nyomadssal jar, anélkl, hogy liquor elfolydsi
akaddly, vagy strukturdlis koponyaliri eltérés igazolhaté lenne
a hatterében. A diagnézis feldllitdsa multidiszciplindris meg-
kozelitést igényel, mivel a vezet6 tiinetek — fejfdjds, hanyinger,
|dtdszavar- gyakran nem specifikusak, és a képalkot6 vizsgdla-
tok rendszerint nem mutatnak kéros eltérést. A szemészeti és
neuroldégiai vizsgdlat elengedhetetlen, valamint liquor nyo-
mdsmérés sziikséges. Kezeletlen esetben jelentGsen ronthatja
az életmindséget, és maradandé latdskdrosoddshoz vezethet.
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A farmakoldgiai terdpidban els6ként vidlasztand6 szer az
acetazolamid, amely egy karboanhidrdz-gétlé és a liquor-
termelés csokkentésén keresztil mérsékli az intracranialis
nyomast.

Esetismertetés: Két beteg esetét ismertetjiik, akik IHH gyandja
miatt gondozds alatt dllnak és acetazolamid terdpidban része-
stilnek. Elsé betegiinknél a diagnézis feldllitdsat kovetSen
acetazolamid kezelést kezdtek. A gyégyszeres kezelés harma-
dik évében endokrinoldgiai szakrendeléstinkon jelentkezett,
ahol osteoporosis igazolddott. Ezt kovetSen részletes laboraté-
riumi vizsgdlatok mellet vizeletvizsgdlata tortént, mely kifeje-
zett hypercalcuriat igazolt. Hasi ultrahang vizsgdlata sordn
nephrocalcinosis igazolédott, igy a gyermek nephroldgiai
gondozdsa is megkezd&dott. A rendszeres vérgaz-, laboratéri-
umi vizsgdlatok sordn hyperchloraemias metabolikus acidosis
volt ldthaté. Az eltéréseket az acetazolamid kezelés mellékha-
tasdnak véleményeztik. A kalcium arités mérséklésére
hypothiazid kezelést kezdtiink, valamint bikarbondt pétldst
inditottunk, mely mellett az acetazolamid dézisét csokkenteni
tudtuk. A kezelés modositasét kovetGen a gyermeknek az
intracranialis nyomds fokozéddsdra utalé klinikai tiinete, pa-
nasza nem jelentkezett, ugyanakkor a hypercalcuria, hyper-
chloraemias metabolikus acidosis megszint.

Madsodik betegiinknél szemészeti javaslatra, IHH gyandja mi-
att indult acetazolamid kezelés. Ezt kovetGen néhany hénap-
pal jelentkezett strg6sségi ambulancidnkon viralis gastro-
enteritis klinikai képével. A klinikailag enyhe tiinetek ellenére
a vérgdzvizsgdlat sordn kifejezett hyperchloraemids metabo-
likus acidosis mutatkozott, amely miatt az akut elldtds sordn
intravénds bikarbondtpétldsban is részestlt. Az elvégzett vize-
letvizsgdlat ebben az esetben is hypercalcuridt igazolt, azon-
ban a hasi ultrahang vizsgalata sordn nephrocalcinosis még
nem volt [thaté. Emissziéjdt megel6zGen neuroldgiai konzili-
um tortént, mely az acetazolamid kezelés felfliggesztését, sze-
mészeti kontroll vizsgélatot, ennek fliggvényében liquor nyo-
mdsmérést javasolt.

Osszegzés: Az IHH diagnosztikdja, kezelése gyermekkorban
multidiszciplindris megkozelitést igényel. Az leggyakrabban
alkalmazott acetazolamid kezelés hatékony ugyan az
intracranialis nyomds csokkentésében, ugyanakkor nem sza-
bad megfeledkezniink a mellékhatdsok nyomon kovetésérs|
sem. Esetbemutatdsaink rdvildgitanak arra, hogy a ritka, de po-
tencidlisan silyos mellékhatdsok felismerése és a rendszeres
klinikai, laboratériumi és képalkoté utan kovetés elengedhe-
tetlen a biztonsdgos kezeléshez.

Hypertrophids cardiomyopathia terdpias
kihivdsai hirtelen szivhaldlt kovetden

Frohlich Roland, Szabé Andrea, Kornyei Laszlé

Gottsegen Gyéorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermekkardiologia, Budapest

Bevezetés: A hypertrophids cardiomyopathia (HCM) pre-
valencidja 1:500. A kérkép jelentGsen aluldiagnosztizdlt, és a
felismert esetek klinikai megjelenése széles skaldn viltozik, ti-
netmentes génhordozdstdl a szivtranszplantaciét igényl6 ural-
hatatlan ritmuszavarokig. A primer HCM-et valamely szarko-
merfehérje mutdcidja okozza, de gyakori etioldgiai faktor a
nem szarkomerfehérje mutdcié (pl. rashopathidk, troponin-
szintézis zavarai), lizoszomalis, glikogén tdroldsi betegségek,
zsirsav-oxiddciés zavarok, ill. egyes malformdcios szindrémak
(Noonan, LEOPARD szindréma). A HCM életveszélyes szo-
védménye részben a balkamra kidramldsi obstrukcié lehet,
ami jél nyomonkdévethets progresszidval Iép fel. Kevésbé ki-
szamithaté a madsik kockdzat, a genetikailag karosodott
myocardiumbdl kiindulé malignus kamrai ritmuszavarok fel-
lépése. A hirtelen aritmiahaldl gyakori prezentdcios tiinete a
kérképnek, és nagy kihivas az SCA fellépésének val6szintisé-
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gét, a preventiv céld ICD (Implantable Cardioverter
Defibrillator) betiltetés indikdciéjat meghatdrozni. Figyelembe
kell venni, hogy kis testméreteknél kifejezett technikai nehéz-
ségek léphetnek fel az ICD beliltetésénél, mdsrészt szamolni
kell a késziilék inappropriate miikodésének, az elektrédato-
résnek, a generdtorzseb befert6zésének hosszu tavi kockdza-
tdval. Nincsenek egyértelm( nemzetkozi guideline-ok az ICD
primer prevencids célu belltetésére, minden eset egyedi mér-
legelést igényel.

Esetismertetés: 6 éves filigyermek kisdedkorban pozitiv csald-
di anamnesis (testvérének Fallot-tetralogidja) miatt kerdlt kar-
diolégiai gondozdsba, HCM-je kordn felismerésre kertilt. Ge-
netikai vizsgdlata MYH7 (miozin nehéz lanc) heterozigéta
mutdcidt igazolt. Paraméterei alapjan nem sorolédott SCA
szempontbdl magas rizikéju csoportba. 2023. novemberében
két nap kiilonbséggel eszméletvesztés, majd keringésmegéllds
kovetkezett be. Sikeres BLS-, ALS-nek koszonhetGen kivdlé
neuroldgiai statussal élte til az eseményt, a reanimdcié utani
koponya MR és EEG sem jelzett kérosat. Hirtelen szivhaldl
secunder prevencidja céljabdl bétablokkolé indult, ill. ICD-t
tltettink be. Kis testméretei miatt sem a klasszikus endo-
cardialis, sem subcutan rendszer nem volt kialakithat6, igy
egyéni mérlegelés alapjdn a sokk-elektréda a balkamra
lateralis faldra intrapericardidlisan, a generdtor pedig jobbol-
dali subcostalis intramuscularis zsebbe kerult betiltetésre.
2024. szeptemberében két nap kilonbséggel kétszer, majd
(béta-blokkol6 dézisdnak emelése ellenére) 2025. mdrciusd-
ban harmadszor a gyermeknek révid prodroma utdn eszmélet-
vesztése volt, melynek hatterében a készulék frekvens poli-
morf kamrai tachycardidt észlelt és appropriate DC sokkot
adott le, ami a tachycardiat sikeresen termindlta. A gyermek
gondozdsa sordn nehézséget okozott, hogy az a gyégyszerdé-
zis, ami a tovdbbiakban effektivnek bizonyult a kamrai ritmus-
zavar megel6zésére, kifejezett nyugalmi bradycardidt, a
kronotrop vélaszkészség teljes megsziinését, igy a gyermeknek
faradékonysdgot, stlyos terhelési intolerancidt okozott. A
(kényszertiségbdl) intrapericardialisan beliltetett kamrai elekt-
réda lehet6vé tette szdmunkra, hogy a rendszert egyiregi
pacemakerként is haszndlva kamrai ingerlést alkalmazzunk.
Az ily médon megemelt szivfrekvencia a perctérfogat masfél-
szeresre emelését, mdsrészt az Un. ,rate responsiv” programo-
zdssal a kronotrop kompetencia biztositdsdt tette lehet6vé sza-
munkra — igaz, magasabb frekvencidkndl a pitvar-kamrai
szinkronitds elvesztése drdn. A legutolsé terdpiamédositast ko-
vetden a gyermek tobb mint egy 1 éve tiinetmentes, ismételt
ICD shock nem tortént, sztileivel 4 km-es hegyi tirdkat faradds
nélkal teljesit.

Osszegzés: HCM-ben legnagyobb kihivast a hirtelen szivhaldl
kockdzatdnak becslése, az ICD betiltetés indikdcidjanak feldl-
litdsa jelenti. A statisztika torvényei alapjan a hirtelen szivha-
ldlt elszenved6 pdciensek nagyobb hdnyada kertl ki az ala-
csony rizikéju csoportbdl. Sikeres reanimdciét kovetGen
secunder prevencio céljdbdl torténd ICD belltetés indikdcidja
nem kérdés, de nem is old meg minden problémadt, a betegek
szoros nyomonkdovetést és komplex terdpidt igényelnek

Non-invaziv légzéstamogatds szerepe
Prader-Willi-szindré6mdban

Fiiz-Kulcsar Nikolett, Gergely Anita

Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Otthonlélegeztetési Részleg, Budapest

Bevezetés: ElGaddsomban a poliszomnogrdfia és a non-
invaziv légzéstamogatds szerepét szeretném hangstlyozni a
Prader-Willi-szindrémaval €16 betegek esetén. Koérhdzunk
Ottholélegeztetési részlegén négy beteget gondozunk, az &
torténetiikon keresztiil mutatom be a programba ker(ilés méd-

jat, a légzéstdmogatds bevezetése soran felmerils esetleges
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nehézségeket, valamint az azéta tapasztalt pozitiv vdltozdso-
kat, melyrél a sziil6k és gyerekek szdmoltak be és vizsgdlati
eredmények témasztanak ald.

Esetismertetés: Prader-Willi-szindrémaban az alvas alatti lég-
zészavarok gyakoriak és Osszetett eredetliek. A betegekben
eléfordulhat obstruktiv alvdsi apnoe, centrdlis apnoe, vala-
mint alveoldris hypoventilatio is. Ezek kialakuldsdban szerepet
jatszhat az elhizds, azonban a probléma nem vezethet vissza
pusztdn a testsilytobbletre. Fontos megemliteni a csokkent
izomténust, a fels6 légutak sztkuletét, illetve a kozponti lég-
zésszabdlyozds zavarat is.

A PWS-ben nemcsak |égzéssel 6sszefliggs alvdszavarok jelen-
hetnek meg, hanem fokozott nappali aluszékonysdg, kéros
alvdsarchitekttira és egyéb alvasreguldcios zavarok is. Emellett
a betegek gyakran mutatnak olyan viselkedési nehézségeket,
amelyek megnehezithetik a terdpids beavatkozasok hatékony
kivitelezését.

A kezelés egyénre szabott: széba johet teststlycsokkentés,
adenotonsillectomia, non-invaziv |égzéstdmogatds, illetve
szoros monitorozds, kilonosen novekedési hormonkezelés
mellett.

Az éltalunk kezelt betegek példdjan keresztil most a non-
invaziv légzéstamogatds jelentGségét és életmingség javité ha-
tdst emelném ki a tobbi terdpids lehetség kozil. Itt nemcsak a
beteg, hanem az egész csaldd egyuttmikodése fontos, hiszen
az 6 életlikre is hatdssal van az ezzel jaré véltozas. Legyen sz6
akdr a gépek kezelésérdl, egy utazds megszervezésérdl vagy a
rendszeres kontrollokra valé eljutasrél. Ok latjak ugyanakkor
testkozelbdl a pozitiv vdltozasokat is kezdve a kevesebb légtiti
betegségtdl, a javulé iskolai teljesitményen &t, a jobb kedvd,
élénkebb gyerekekig.

Osszegzés: Prader—Willi-szindrémaban alapvetd fontossagu a
légzéssel Osszefliggd alvdszavarok szirése és kezelése, a
kardiovaszkuldris egészség meg6rzése, a nappali funkcidk ja-
vitdsa, valamint az alvds alatti stilyos légzési események koc-
kdzatanak csokkentése érdekében.

Ritka betegség a metabolicus acidosis
hatterében

Gut Fanni Réka’, Jakab Daniel?

'Szegedi Tudomanyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinika
Kézpont Gyermekgyogydszati Klinika és
Gyermekegészségligyi Kbzpont csecsemd-gyermekgydgydsz
rezidens,

’Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinika
Kézpont Gyermekgyogydszati Klinika és
Gyermekegészségligyi Kézpont csecsemd-gyermekgydgydszat,
nefrolégia

Bevezetés: A sav-bdzis haztartast érint§ egyenstilyzavarok na-
gyon gyakoriak a gyermekgydgydszati elldtdsban. A meta-
bolicus acidosis hatterében megnovekedett savtermelés, csok-
kent sav elimindcié vagy bazishidny dllhat. Normdl anion
gappel jdré, hyperchloraemids metabolicus acidosis, alkalo-
tikus vizelet, pozitiv vizelet anion gap egytittes fenndlldsa
distalis renalis tubularis acidosisra (dRTA) jellemz6, ezeket az
eltéréseket gyakran hypokalaemia és hypercalciuria kiséri. A
dRTA kezelésének alappillére az elektrolit eltérések rendezése
és a metabolicus egyensly helyredllitasa alkalizélé dgensek-
kel. Kezeletlen vagy nem megfelel6en gondozott esetekben a
betegek életminGsége jelentGsen romlik a gyakran
irreversibilis szovédmények koévetkeztében.

Esetismertetés: Célunk a Klinikdnkon primer distalis renalis
tubularis acidosis miatt gondozds alatt 416 testvérpar (életkor
elsé észleléskor: 8 hénap és 3 év) esetének bemutatdsa. Az
el6adds soran ismertetem a diagnosztikus lépéseket és terdpids
dontéseinket a nemzetkozileg elfogadott legijabb terdpids
ajanldsok mentén.
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Osszegzés: A metabolicus acidosis hdtterében ritka genetikai
betegségek is dllhatnak. A primer tubulopathiak diagnézisa rit-
kasdguk miatt késhet, ami hozzdjdrul a progressziv szervkaro-
soddshoz, és romlo életminGséget eredményez. A betegség di-
agnozisdnak feldllitdasa mellett elengedhetetlen a sziil6k és a
betegek oktatdsa a lehets legjobb compliance elérésének ér-
dekében.

Az atépids dermatitisz szerepe az étel- és léguiti
allergidk kialakuldasdban: patomechanizmusok és
klinikai osszefiiggések

Gyérik Dorka, Téth Viktéria

Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdérhdza,
Budapest

Hattér: Az atépids dermatitisz (ekcéma) és az allergids beteg-
ségek kozotti kapcsolat az utébbi években a kutatdsok kozép-
pontjdba kerilt. Az ,atépids menetelés” elmélete szerint az
ekcéma gyakran az allergids betegségek els6 manifesztacidja,
amelyet ételallergia, majd késébb légiti allergidk — példaul
poratka-allergia, asztma vagy allergids rhinitis — kovethetnek.
Célkitiizés: Jelen 6sszefoglalé célja annak bemutatdsa, hogy
az ekcéma milyen mechanizmusokon keresztil jarulhat hoz-
zd nemcsak az ételallergia, hanem a késébbi légtiti allergidk
kialakuldsahoz.

Médszerek: Szisztematikus irodalmi dttekintést végeztiink, ki-
[6n6s tekintettel a longitudindlis vizsgdlatokra, immunolégiai
mechanizmusokat feltdiré kutatdsokra, valamint az aero-
allergének és az atdpids dermatitisz kapcsolatat vizsgdlé tanul-
manyokra.

Eredmények: Az irodalmi adatok korreldciét mutatnak az
atépids dermatitisz fenndlldsa, valamint az alimentdris és lég-
dti allergidk fokozott incidencidja kozott.! A patomecha-
nizmusban szerepet jdtszhat a b&rbarrier kdrosoddsa, amely
lehet6vé teszi az allergének — koztiik a élelmiszer- és inhalativ
allergének — transzkutdn bejutdsdt, ez pedig immunoldgiai
szenzitizdci6hoz vezethet. Ebben a folyamatban kulcsszere-
pet jdtszanak a filaggrin gén mutdcidi, a Th2-domindns im-
munvélasz és a bér mikrobiomjdnak megvaltozasa is.” Szamos
vizsgdlat igazolja, hogy az atépids dermatitiszben érintett
egyének jelent6s hdnyadadndl kimutathatés szenzitizdcié
hdziporatkdval szemben, ami Osszefliggést mutat a légtiti
atépia késsbbi kialakuldsaval.’ Egyes tanulmdnyok szerint az
allergénexpozicié nem csak silyosbithatja az ekcémat, ha-
nem alapvetd szerepet jdtszik a szisztémds szenzitizdcié prog-
resszidjdban is, mely késgbb légtiti tlinetekben manifesztaléd-
hat. A klinikai adatok aldtémasztjdk, hogy az atépids
dermatitiszben kialakul6 korai szenzitizdcié noveli az asztma
és allergids rhinitis kialakuldsanak valdszintiségét a késébbi
életkorban.’

Kovetkeztetések: Az at6pids dermatitisz nem csupdn tdrsulé
jelenség, hanem potencidlisan oki szerepet jdtszik az étel- és
légditi allergidk kialakuldsdban. A bérbarrier korai helyredllita-
sa és az allergénexpozicié kontrollja kulcsfontossdgu lehet az
atépids menetelés megszakitasdban és az allergids betegségek
progressziéjdnak megel6zésében.
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A négyvégtagi bénulds fogsagdaban

Havai Andras’, David Maté’, Rosdy Bedta',

Melldr Ménika', Méser Judit', Cserhati Helga',
Solymér Natdlia', Hadas Veronika', Orbék Anna’',
Kiss Viktéria?, Baldzsfi Réka®, Szentirmai Réka?,
Rimely Endre®

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Neuroldgiai
Osztdly, Budapest,

’Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Anesztezoldgiai és Intenziv Terdpids Osztdly, Budapest,
*Heim Pdl Orszdgos Gyermekgyogydszati Intézet Gyermek
MR és CT Diagnosztikai Kézpont, Budapest

Bevezetés: A Guillain-Barré-szindréma akut kezdetd, gyorsan
progredidlé periférids neuropdtia. A gyermekkori flaccid para-
lizisek hatterében dall6 leggyakoribb kérkép, amely dltaldban
szimmetrikus, felszdll6 izomgyengeséggel, hypo- vagy
areflexidval jdr, illetve autoném- és agyideg érintettségek is ki-
sérhetik. A tineteket az idegek demyelinizdciéja, valamint
axondlis kdrosoddsa okozza, mely dltaldban megel6z§ infek-
cioét kovetGen, autoimmun mechanizmus révén alakul ki.
A vidltozatos, szertedgazo tiinettan miatt a betegség elldtdsa
komoly szakmai kihivdst jelent. Az elsGszdmu terdpidt a
plazmaferezis és az intravénds immunglobulin jelentik, de a
szupportiv terdpia is létfontossdgu.

Esetismertetés: A 14 éves, serdils lanybetegnél Neuroldgiai
Osztdlyunkra torténé felvétele el6tt 10 nappal ldzzal, torokfa-
jassal, nyaki nyirokcsomé duzzanattal és nyeléskor jelentke-
z6, bal oldali filfdjdssal jaré6 mononukledzis fertézés indult. A
betegség hetedik napjdra periférids izomgyengeség és egész
testet, valamint négy végtagot érint6 zsibbadds jelentkezett,
majd tovdbbi négy nap alatt paresise jarasképtelenség kozeli
dllapotig progredialt. Felvétele napjan bal oldali facialis
paresis is jelentkezett. Osztdlyra kertilésekor a klinikai képet
bal oldali tdlsulyd tetraparesis, alsé végtagi areflexia, kozépal-
lasban kotott tarkd, bal oldali periférids facialis paresis és
mononucleosis infectiosa gyégyulé fazisdaban lévs garatkép
uraltdk. A diagnézist tobb vizsgdlat alapjdn dllitottuk fel: a
klinikum mellett elektroneurogréfids (ENG) vizsgalat senso-
motoros demyelinisatios polyneurapathidnak megfelel6 képet
mutatott, a liquorban sejt-fehére disszocidciét lattunk, gerinc
MR vizsgdlaton a cauda rostok mentén diszkrét kontraszt-
anyag halmozas volt lathaté. Emellett szérum EBV IgM és 1gG,
valamint CMV IgG vizsgdlatai pozitivak lettek.

A vegetativ idegek érintettségét hyperhydrosis, a betegség kez-
deti fazisdban mérsékelt bradypnoe, valamint tachycardia és
hypertonia jelezték, utébbit spironolaktonnal kezeltik. Ala-
csony légzésszamok miatt végzett vérgdzvizsgdlata enyhe
CO2 retenciét mutatott, melyet kontroll vérgazanalizis idejére
spontdn rendezett. Nyelési fdjdalma miatt fil-orr-gégészeti
konziliuma tortént, amely fdjdalmdt garat eredetd, fiilbe kisu-
garzo fadjdalomnak véleményezte. A fajdalom miatt nyeléstdl
valé félelme alakult ki, ez per os bevitelét jelentsen korldto-
z6, Onrestriktiv magatartdsban nyilvanult meg, emiatt 11 napig
nasogastricus szonddan keresztuli tapldldsra kényszertltink. A
szonda a garatfal ingerlése révén fokozott fajdalmat okozott,
ezdltal tovdbb stlyosbitva a nyelési fdjdalom eredet( tapldldasi
nehézségeket. Folyamatosan fenndlls, fdjdalomcsillapitéra
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sem mulé panaszai miatt a szondat eltdvolitottuk, per os bevi-
tele ezt kovetGen spontdn rendezédott. Az dllandé fekvé hely-
zet miatt sacralisan decubitus kezd&dott, mely lokdlis kezelés-
re gyogyult. A képet a kiilon €16 sztl6k betegséghez valé elté-
ré viszonyuldsa tovdbb szinezte.

Apoldsa madsodik napjdn Intenziv Osztdlyunkon plazma-
ferezist kezdtiink, melyet bennfekvése alatt 6sszesen ¢t alka-
lommal alkalmaztunk. Felvételét kovetSen paresise eleinte
rosszabbodott, majd a ferezis hatdsdra el6bb stagndlds, utdna
javulds kovetkezett. Osztalyunkrdl rehabilitdciéra kertlt. Az
dthelyezés idején minimadlis, fels6 végtagokon distalis, alsé
végtagokon proximalis tdlstlyd tetraparesise volt, (ilGegyensu-
lydt 6ndlléan megtartotta, segitséggel néhdny széles alapu |é-
pést tudott tenni.

Osszegzés: Célunk, hogy az esetismertetéssel felhivjuk a fi-
gyelmet a Guillain-Barré-szindréma prezentdlé tlineteire, a
vdltozatos idegrendszeri érintettségb6l kovetkezé komplex,
tobb klinikai tertletet igényl6 kezelésre, valamint a betegség-
hez térsulo, egyéb szervrendszereket érint6 komplikdcidkra és
a szupportiv kezelés fontossdgdra.

Gydgyithaté az ételallergia?

Hegyi Virdg, Téth Viktéria
Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkorhdza,
Budapest

Bevezetés: Az ételallergidk eléforduldsa az elmdilt évtizedek-
ben jelent&sen novekedett, kiilonosen a fejlett orszdagokban és
a gyermekpopuldcié korében, ahol prevalencidjuk elérheti a
6-8%-ot. Az ételallergia immunoldgiai alapu tilérzékenységi
reakcid, amely leggyakrabban IgE-medidlt mechanizmusokon
keresztil alakul ki, és stlyos esetben anafilaxidhoz vezethet.
Hosszu idén keresztiil a kezelés alapjat az allergének szigoru
kertilése és a tuneti terdpia képezte. Az utébbi évtizedben
azonban paradigmaviltds figyelhet6 meg, a kutatdsok uj pers-
pektivdt nyitottak: az immunrendszer befolydsoldsaval, im-
munvdlasz médositdsdval lehet&ség nyilhat a tolerancia kiala-
kitdsara. Ennek fényében egyre hangstilyosabb kérdés, hogy
az ételallergia gyogyithaté-e, vagy inkdbb kontrolldlhaté dlla-
potként értelmezendd.

Targyalds: A jelenlegi tudomdnyos konszenzus szerint az étel-
allergia bizonyos esetekben spontdn megsztinhet, kiillonosen
gyermekkorban (pl. tej- vagy tojdsallergia esetén), mig mds al-
lergidk (pl. foldimogyord, diéfélék) gyakrabban perzisztdlnak.
Az aktiv terdpids beavatkozdsok célja ezért az immunoldgiai
tolerancia el&segitése.

Az egyik legfontosabb preventiv és terdpids megkozelités a ko-
rai allergén bevezetés. Randomizdlt vizsgdlatok (pl. LEAP
study) kimutattdk, hogy a magas kockdzatd csecsemdk eseté-
ben a foldimogyoré korai, 4-11 hénapos korban torténé beve-
zetése akdr 80%-kal csokkentheti az allergia kialakuldsanak
esélyét. Ez az (n. ,immunoldégiai ablak” kihaszndldsdn alapul,
amikor az immunrendszer még tolerogén irdnyba terelhetd.
A madr kialakult ételallergia kezelésében az ordlis immunterd-
pia (OIT) az egyik legintenzivebben kutatott médszer. Az OIT
sordn a beteg fokozatosan novekvé mennyiségben kapja az
allergént, amely deszenzitizdciéhoz vezethet, azaz noveli a
tolerdlhaté dozist. Klinikai vizsgdlatok alapjdn a betegek je-
lent&s részében elérhetd a klinikai védelem a véletlen expozi-
ciéval szemben, azonban a tartds tolerancia (azaz a kezelés
abbahagydsa utdni tlinetmentesség) ritkdbb, és fenntarté keze-
lés sziikséges lehet.

Az djabb terdpids lehetségek kozé tartoznak a bioldgiai terd-
pidk, kilonosen az anti-IgE monoklondlis antitestek (pl.
omalizumab). Ezek a készitmények csokkentik a keringé IgE
szintjét és gdtoljdk a hizdsejtek és bazofilek aktivdcigjat. Klini-
kai vizsgdlatok szerint dnmagukban is csokkenthetik az aller-
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gids reakciok sulyossdgat, illetve kombindciéban (pl. OIT-val)
novelhetik a kezelés biztonsdgossdgat és hatékonysagat.
Tovabbi vizsgdlatok folynak alternativ immunterdpids méd-
szerekkel is, mint példaul a szublingvdlis vagy epicutan im-
munterdpia, amelyek potencidlisan kedvezébb mellékhatds-
profillal rendelkeznek, bdr hatékonysaguk jelenleg elmarad az
OIT-t6l.

Osszegzés: Az ételallergia jelenlegi ismereteink szerint nem
minden esetben gyégyithaté klasszikus értelemben, azonban
egyre tobb lehet§ség dll rendelkezésre az immunvélasz médo-
sitdsdra és a tolerancia kialakitdsdra. A korai allergén beveze-
tés hatékony prevencids stratégia, mig az ordlis immunterdpia
és a bioldgiai kezelések a mar kialakult allergia esetén kindl-
nak terdpids alternativat. A ,gyégyulds” fogalma ebben a kon-
textusban inkdbb a tartés immunoldgiai tolerancia elérését je-
lenti, amely jelenleg még nem minden beteg szdmdra biztosit-
hat6, de a kombindlt és személyre szabott terdpidk fejl6désé-
vel egyre redlisabb célld vdlik. A jové kutatdsainak kulcskérdé-
se a hosszu tavi tolerancia biztonsdgos és széles korben alkal-
mazhatd elérése.

Ritka fejlédési rendellenesség egy hasi panasz
hatterében, a korai diagnézis kulcsa

Hoppdl Kinga Anna, Huszti Attila, Retkes Tamads

Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Korhdz-RendelGintézet Csecsemd- és gyermek osztdly,
Szolnok

A hymen imperforatus egy ritka fejl6dési rendellenesség, el6-
forduldsi gyakorisdga 2000 néi szlletésbdl 1. Tiinetei dltala-
ban 10-16 éves korban jelentkeznek. Leggyakoribb panaszok
a primer amenorrhoea, alhasi féjdalom, amely gyakran cikli-
kus jellegd, illetve nyomdsi tiinetek, mint obstipatio, vizelet-
uritési nehézség.

Kezelés nélkiil stlyos szovédmények alakulhatnak ki. Ilyen le-
het a hematometra, valamint a retrogrdd menstrudcié kovet-
keztében kialakul6 endometriosis és infertilitds. A korai diag-
nozis ezért kiemelten fontos.

A diagnozist neheziti, hogy a székrekedés gyakori panasz
gyermekkorban, ami a gyermekek kozel 30%-dt érinti életiik
sordn. Egy 2022-es német tanulmdny szerint az esetek
90%-dban funkcionalis ok dll a hattérben. Emiatt kilonosen
fontos felismerni azokat a tlineteket és anamnesztikus adato-
kat, amelyek organikus okra utalhatnak.

Egy 12 éves lany esetét ismertetjik, aki erés alhasi féjdalom
miatt jelentkezett ambulancidnkon. Fizikdlis vizsgalatakor ki-
fejezett nyomdsérzékenységet jelzett az alhas és a hélyag teri-
letén, illetve hdnyingert panaszolt. A felvételt megel6z6 na-
pon hig székletet Uritett, dysurids panasza nem volt.
Anamnézisében szerepel, hogy 2 hénappal kordbban oszté-
lyunkon fekiidt elhizédé hasi féjdalom és székrekedés miatt.
Az ekkor készilt nativ hasi rontgenen kifejezetten székletes
vastagbelet irtak le. A javasolt diéta és székletlazité kezelés ha-
tdsdra azonban széklete rendezédott, gasztroenteroldgiai els-
jegyzéssel elldtva emittéltuk.

A jelen felvétel masodik napjdn a beteg anuridssd valt. Hasi
ultrahang vizsgdlata tortént, amelyen telt hdgyhdlyag,
pyelontdgulat mellett tdgult rectum volt megfigyelhetd.
A higyhdlyag mogott 75 mm-es folyadékkal telt képlet dbré-
zolédott. Kontroll nativ hasi rontgen felvételen szintén székle-
tes vastagbelet frtak le.

Hugyuiti katéterezés sordn el6domborodé hymen volt ldthats,
mogotte livid folyadékgyiilemmel, igy felmerdlt hymen imper-
foratus gyanuja, amit négydgydszati konzilium megerdsitett.
Még aznap sor keriilt a hymen incisiéjdra narkézisban, anti-
biotikum védelem mellett. A beavatkozds sordn 800 ml alvadt
vér volt lebocsdthaté. A gyermek 3 nap mulva panaszmentes-
sé vilt, otthondba bocsétottuk.
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SerdiilSkord lanyok esetén primer amenorrhoea, alhasi fdjda-
lom vagy nyomadsi tiinetek esetén mindig gondoljunk erre a le-
hetGségre. A korkép fizikdlis vizsgdlattal felismerhetd, a hi-
velybemenetben el6domborodd, livid szint hymen ldthaté.
Fontos serdiil6korban a gattdjék és a kiils6 nemi szervek fizi-
kdlis vizsgdlata, ugyanis ezzel gyors diagnézist dllithatunk fel,
és elkertlhetjik a felesleges vizsgdlatokat, és ami még fonto-
sabb, az esetleges szovédmények kialakuldsét.

Hirtelen asystolia — Epilepszidban?

Horvdth Bertalan', Frohlich Roland?, Szab6 Andrea?,
Kornyei Laszl6?, Farkas Viktor®, Krivdacsy Péter*

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgyogydszat,
“Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermekkardioldgia, Budapest,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Neuroldgia,

‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Stirgbsségi Osztdly

Bevezetés: Az epilepszidban fellépd hirtelen, vdratlan haldl
(SUDEP — Sudden Unexpected Death in Epilepsy) egy sokszor
fatdlis kimenetel szov6dmény lehet az epilepszidval gondo-
zottak korében. A SUDEP jellemz&en generalizdlt ténusos-
klénusos gorcsroham posztiktdlis idGszakdban jelentkezik,
agytorzsi-, respiratorikus- és kardidlis diszfunkciéval jdrhat,
amelyek kovetkeztében felléps autoném diszreguldcié vezet-
het haldlhoz. A SUDEP diagndzisa kizarélagos, a fellépé
asystolia hatterében egyéb organikus ok nem identifikdlhatd.
A tovdbbiakban egy 5 éve tempordlis epilepszidval gondozott
fiatal esetét ismertetjik, akinek egy 45 mdsodpercig tart6
SUDEP epizédot kévet&en spontdn keringés visszatérése volt.

Esetleirds: Esetbemutatdsunkban szerepl6 15 éves fid 5 éves
kértorténetében szdmos gydgyszermddositds tortént perzisz-
tdl6, igen gyakori fokdlis konvulziék miatt. A Semmelweis
Egyetem Gyermekklinikdjanak Strg&sségi Betegelldté Oszté-
lydra val6 felvételét megel6zGen otthondban bizonytalan
rosszulléte zajlott 2 év 4 hénap rohammentességet kovetSen.
Felvételének reggelén kezel6orvosaval torténé konzultaciéja
sordn Klinikdnkon generalizdlt ténusos-klénusos konvulziéja
zajlott, amely rectalis diazepamra oldédott. Szorosan
obszervdltuk StirgGsségi Osztdlyunkon, fizikalis statuszabdl
elesett dltaldnos dllapot és bradikardia volt kiemelendd. Meg-
figyelési idGszaka 5. 6rdjaban hirtelen dtmeneti szivmegalldsa,
légzésledlldsa és tudatvesztése tortént. Asystolia 45 masodper-
cen keresztll volt kovethet§ a monitoron, megbizonyosod-
tunk, hogy nem technikai hibaval &llunk szemben. Ujraélesz-
tés megkezdése el6tt spontdn keringés visszatérés (ROSC =
Return of Spontaneous Circulation) tortént. Feltételezéstink
szerint a tudatvesztés az asystolidval szinkronban lépett fel, a
ROSC-t kovetSen tudata fokozatosan hozzaférhetévé vilt, ez-
alatt gorcstevékenységre utalé tiinetet nem detektdltunk. In-
tenziv Osztdlyunkra felvételét kovetSen a vena jugularis
interndn keresztil ideiglenes pacemaker elektréda kertilt be-
Usztatdsra a jobb kamra cstcs szeptélis faldba. A tovabbi na-
pokban intenziv osztdlyos megfigyelés keretén belil részletes
kivizsgdlds kovetkezett: echokardiogréfiai vizsgdlaton szignifi-
kdns strukturdlis eltérés nem igazolddott; EKG vizsgdlata sordn
jobb Tawara szdrblokk kertilt felismerésre; 24 6rds EEG vizsga-
latan gorcstevékenységre utalét nem detektdltunk. Tekintettel
vizsgdlati eredményeire és rohammentességére, tovabbi meg-
figyelés céljabol Neuroldgiai Osztdlyunkra helyezték. Ismételt
kardiolégiai konziliumon tartés pacemaker indikdciéja nem
merlt fel, igy az ideiglenes pacemaker elektréda is eltavoli-
tdsra kertlt. Obszervdciés id6szaka alatt dokumentdltan 1 al-
kalommal tortént a kordbbiaknak megfelel§ gorcstevékenysé-
ge, ami miatt a bdzis antiepileptikum terdpidjan médositottak,
majd elldtdsa 12. napjdn otthondba bocsdtottdk. A késébbiek-
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ben tovabbi ambuldns kardiolégiai kivizsgdlason (Holter,
echokardiogrdfia, ergometria) sem kertilt leirdsra kardioldgiai
eredet, kontroll koponya MR vizsgdlaton a kordbbi eltérései-
hez képest novum nem volt l4thato.

Osszegzés: A SUDEP gyermekkori megjelenése ritka, az ese-
tek egyharmaddban fatdlis kimenetel(i szovédmény lehet epi-
lepszidban. Ennek lehet&ségével gyermekkorban is szamol-
nunk kell, ezért els6sorban a posztiktalis id6szakban a kocka-
zati csoportba tartozé betegek kiemelt figyelemmel koveten-
dok. Klinikdnk Strg@sségi Osztdlydn dokumentdltunk egy
SUDEP epizdédot egy 15 éves epilepszids gyermek esetében,
amely sordn spontdn keringés visszatérés tortént. A szakirodal-
mi adatok alapjdn pdciensiink a near-SUDEP kategéridba
klasszifikalhaté, mivel spontdn ROSC tortént, illetve kivizsga-
ldsa sordn alternativ diagnézis nem mertilt fel az asystolia hat-
terében. Am ictalis, illetve posztiktdlis asystolia hdtterében
mindig keresend§ primer kardiolégiai eltérés (hosszd QT
szindréma, egyéb ioncsatorna betegség, cardiomyopathia,
strukturdlis eltérés). Megjegyzendd, hogy endocardialis pace-
maker betiltetése gyermekekben szdmos szévédménnyel jér-
hat (pl.: elektréda torés, vénds okklizid, Twiddler-szindréma,
infekcid) ezért ez a beavatkozds betegbiztonsdgi szempontbdl
minden esetben mérlegelends. Pacemaker elektréda betiszta-
tdsa az asystoliat kivalté faktor kivizsgdldsanak idészaka sordn
minden esetben konzultdlandé kardiolégiai centrum kérhdz-
zal. Azonban fontos tudnunk, hogy ez nem biztosit teljes kord
védelmet ismételt SUDEP kialakuldsa ellen.

Az antimikrobidlis rezisztencia terjedése és
a jovébeli megolddsok lehetgségei a
surveillanceben és a terdpidban

Horvath Brigitta

Debreceni Egyetem, Infekcickontroll és Kérhdzi Jarvanyligyi
Tanszék

Az antimikrobidlis rezisztencia (AMR) globdlis kozegészség-
tgyi vdlsag, amelynek megértése és kezelése kizarélag az “Egy
Egészség” (One Health) koncepcié integrdlt alkalmazdsdval
lehetséges. A rezisztens baktériumok és a rezisztencia gének
(ARG-k) folyamatosan dramlanak a human, dllati és kornyeze-
ti okoszisztémdk kozott. A humdn egészségiigyben a nozo-
komidlis infekcidk, kilonosen a multidrog-rezisztens (MDR)
patogének (pl. MRSA, VRE, ESBL-termelé Gram-negativok)
okoznak jelent&s morbiditdst és mortalitdst. Ezzel pdrhuzamo-
san az élelmiszerldnc kritikus rezervodrként funkciondl: az &l-
lattenyésztésben alkalmazott antibiotikumok szelekciés nyo-
mdsa révén felszaporodé rezisztens élelmiszer-baktériumok
(pl. Salmonella, Campylobacter) horizontdlis géntranszfer (t-
jan adhatjdk &t ARG-jeiket a humdn mikrobiomnak.

A rezisztencia terjedésének megfékezésében a gyors és pontos
diagnosztika, valamint a modern feltgyeleti rendszerek kulcs-
fontossaguiak. A MALDI-TOF MS technika forradalmasitotta a
klinikai mikrobioldgidt, lehetévé téve nemcsak a patogének
percek alatti azonositdsat, hanem a rezisztencia mechanizmu-
sok (pl. médosttott antibiotikumok vagy célmolekulak) gyors
kimutatdsat is, kilonosen gépi tanuldsi algoritmusokkal 6tvoz-
ve. Ezen tilmenden a genomidlis epidemioldgia és a teljes
genom szekvendlds (WGS) 4dj dimenziét nyitott az AMR
surveillance-ban. A WGS padratlan felbontdst biztosit a
nozokomidlis kitorések valés idejii nyomon kovetésében, a
magas kockdzatd MDR klénok globdlis terjedésének feltérké-
pezésében, valamint a mobilis genetikai elemek (pl.
plazmidok) mozgdsdnak azonositdsaban a kiilonb6z6 szekto-
rok kozott.

A hagyomdnyos antibiotikumok hatékonysdga folyamatosan
csokken, az alternativ terdpids stratégidk kutatdsa elengedhe-
tetlen. A fagkutatds és a személyre szabott bakteriofdg-terdpia
kiemelked6 jovobeli lehetGségeket rejt a nehezen kezelhetd,
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pdnrezisztens fert6zések lektizdésében. Az Egy Egészség meg-
kozelités, a genomidlis feltigyelet és az innovativ fégterdpids
megolddsok integrdciéja elengedhetetlen a jovébeli AMR-
krizis sikeres kezeléséhez.

Kulcsszavak: antibiotikum rezisztencia, egy egészség, rezisz-
tencia gének, MALDI-TOF, genomidlis epidemioldgia

Miért fontos a sziirés? Autoimmun
tarsbetegségek gyermekkori colidkidban

Horvath Fanni Nikolett', Luczay Andrea?,

Cseh Aron?, Araté Andras®, Béres Néra®,
Dezs6fi-Gottl Antal®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat,
‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Diabétesz, Endokrinoldgiai és Metabolikus
osztdly,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Gasztroenteroldgiai és Hepatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A colidkia és az autoimmun betegségek kozotti
kapcsolat j6l ismert, kilondsen az 1-es tipusi diabétesz
(TIDM) és az autoimmun pajzsmirigybetegség (AITD) eseté-
ben. A korai felismerés kulcsfontossdgu lehet példaul az élet-
veszélyes prezentdciés ketoacid6zis megel6zésében, azon-
ban a tdrsbetegségek sz(irési gyakorlata jelenleg nem egysé-
ges. Mindez kiemeli a célzott sz(irés sziikségességének és ha-
tékonysdgdnak vizsgdlatdt, kilonosen gyermekkorban, ahol a
korai intervencié hosszu tdvi prognosztikai jelentGséggel bir.
Ezért munkacsoportunkkal felmértiik a tarsulé autoimmun be-
tegségek elSforduldsi gyakorisdgdt a Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinikdjanak Békay utcai részlegén gon-
dozott panaszmentes, colidkidval diagnosztizélt gyermekek
korében. A TIDM diagnosztizdldsdhoz négy autoantitest
(GAD, IAA, 1A2, ZnT8) szintjét vizsgdltuk, mig a pajzs-
mirigy-autoimmunitds kimutatdsahoz az ATPO- és az ATG-
antitesteket mértiik. Osszesen 244 beteget sz(rtiink 1-es tipu-
st diabétesz irdnydba, koziluk 15 esetben taldltunk pozitiv
eredményt, és 4 betegnél =2 autoantitest-pozitivitdst igazol-
tunk; emellett 241 beteg pajzsmirigy-sz(irése sordn 20 esetben
észleltiink pozitiv eltérést. Az aldbbiakban két jellegzetes ese-
tet mutatunk be.

Esetbemutatds: Az egyik esetiinkben egy 10 éves ldnybetegnél
2021-ben igazoltuk a colidkidt non-invaziv médszerrel (sz6-
veti transzglutamindz IgA: 10xULN, EmA: pozitiv). Harom év-
vel a diagnézisa utdn sziir6vizsgalat tortént 1-es tipusd diabé-
tesz (TTDM) és autoimmun pajzsmirigybetegség (AITD) ird-
nydba, ahol a vizsgalt diabétesz markerek koziil 3 antitest po-
zitiv eredményt adott, ugyanakkor a paciens szénhidritanyag-
csere-paraméterei normdlisak voltak (HbA1c 5,4%, random
vércukor 5,4 mmol/l). Ez id6szak alatt a beteg a gluténmentes
diétat szigoruan tartotta. Megerdsit§, masodik vérvételt kove-
tGen igazolddott az 1-es stadiumd T1DM, emiatt szoros kove-
tés és rendszeres glikézmonitorozds javasolt. Két hénappal az
1-es stadium diagnozisa utdn posztprandidlis hiperglikémidt
észleltiink klasszikus diabéteszes tiinetek nélkil, ami miatt
osztalyos kivizsgdldst kovetSen szubkutdn inzulinterdpia bedl-
litdsa tortént; a betegség rovid idén beltl 3. stddiumba
progredidlt. Azé6ta a beteg rendszeres gondozds mellett stabil
anyagcserehelyzetet mutat, vércukorértékei célértéken beldl
vannak, HbA1c-értéke tartésan normdltartomanyban maradit,
klinikai dllapota panaszmentes, ami aldtdmasztja a korai felis-
merés és az id6ben megkezdett terdpia jelentGségét.

A mdsik esetben egy 14 éves ldnybetegnél pozitiv pajzsmirigy-
autoantitestek mellett normdlis pajzsmirigyfunkciét és auto-
immun thyreoiditisre jellemz ultrahangeltéréseket talaltunk.
A colidkia diagnézisa és az autoimmun thyreoiditis megjele-
nése kozott 11 év telt el, amely idGszak alatt a beteg a glutén-
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mentes diétdt szigordan tartotta. A kovetés sordn a pajzsmi-
rigyfunkcié normdlis maradt, ezért évenkénti kontroll javasolt.
Osszegzés: A bemutatott esetek rémutatnak arra, hogy a
colidkidval él6 gyermekekben a tdrsulé autoimmun betegsé-
gek — kiilénosen az 1-es tipust diabétesz — mar tiinetmentes,
korai stddiumban is felismerhetSk célzott sz(rés segitségével.
A rendszeres és strukturdlt utdnkovetés lehetévé teszi a beteg-
ség progressziéjanak id6ben torténd észlelését és az optimalis
terdpids beavatkozdst. Mindez jelent&sen befolydsolja a bete-
gek hosszu tavi kezelését. A diabéteszes ketoacidézis egy po-
tencidlisan életveszélyes dllapot, amelynek id&ben torténé fel-
ismerése kiemelten fontos. A korai felismerés lehet&séget ad a
stlyos szovédmények megel6zésére, javithatja a hosszu tavi
prognozist, mindemellett koltséghatékonyabb betegellatdst
eredményezhet.

Az elsé recidivan til: tilélés mdasodik recidiva
utdn gyermekkori akut limfoblasztos
leukémidban (ALL)

Hébor Bence, Erdélyi Daniel

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia

Bevezetés: A gyermekkori akut limfoblasztos leukémia (ALL)
relapszusa a betegek mintegy 10-15%-dban fordul els. Az
els6 relapszust kovet§ eseménymentes tilélés (EFS) tovdbbra
is kedvezétlen, az egyes alcsoportokban 25-75% kozott mo-
zog. A masodik recidiva progndzisa ennél is rosszabb: kilon-
b6z6 tanulmanyok alapjdn az 5 éves eseménymentes tilélés
mindossze 9-15%. A gyermekkori ALL mdsodik relapszusat
kovets kimenetelekrél azonban igen kevés adat dll rendelke-
zésre, és a meglévé kozlemények gyakran egydtt elemzik eze-
ket a betegeket a primer refrakter vagy tobbszorosen relabdlt
csoportokkal. Szamos potencidlis prognosztikai tényez§ sze-
repe mindeddig nem kertilt vizsgdlatra. Az ALL-IC REL kutato-
csoport regisztere egyeduldllé lehetGséget biztosit ezen isme-
rethidnyok pétldsara.

Médszerek: Az adatgyijtés pszeudoanonim online adatbdzis-
ban (REDCap) tortént. Retrospektiv analizistinkbe a 18 éves
korndl fiatalabb mdsodik relapszust elszenvedett betegek ke-
riltek bevondsra. A statisztikai elemzéseket az IBM SPSS
Statistics (30.0 verzid) szoftverrel végeztiik. Az eseménymen-
tes tdlélést (EFS) és az Gsszesitett tidlélést (OS) a Kaplan-Meier
mddszerrel becsltik, a csoportok kozotti kiilonbségeket
log-rank teszttel vizsgdltuk.

Eredmények: A regiszterben 276 mdsodik relapszuson dtesett
beteg adatait azonositottuk, melybdl a kizdrdsi kritériumok al-
kalmazdsa utdn 245 beteg kertilt elemzésre. A betegek 2013
oktébere és 2026 madrciusa kozott szenvedtek mdsodik
relapszust, és 9 kiillonb6z& orszdgban részesliltek kezelésben.
A kohorszban 168 fid és 77 ldny szerepelt. A betegek tilnyo-
mé tobbsége B-sejtes immunfenotipusi volt (n=216), mig
T-sejtes ALL ritkdbban fordult el§ (n=27). A nem elhunyt bete-
gek medidn utdnkovetési ideje 1,76 év volt. A teljes kohorszra
vonatkoz6 2 éves Osszesitett tiilélés 16,7% (+2,5% SE), mig az
eseménymentes tilélés 9,8% (+2,1% SE) volt. A B-sejtes bete-
gek 2 éves Osszesitett tilélése 18,9% (+2,9% SE) volt, mig a
T-sejtes betegek korében tilélst nem észleltink (p=0,01). A
masodik relapszus sordn 47 beteg (19%) részesiilt allogén
hematopoetikus Gssejt-transzplantdciéban (HSCT), mig 198
beteg (80%) nem. A 2 éves Osszesitett tilélés a transzplantdlt
és nem transzplantdlt csoportokban rendre 53,3% (+7,6% SE)
és7,6% (£2,1% SE) volt (p<0,01). A transzplantacié elmaradd-
sdnak leggyakoribb okai a hidnyos adatok, betegségprog-
resszié vagy egyéb klinikai tényezék voltak. Az elsé és mdso-
dik relapszus kozott eltelt id6 alapjdn 6t alcsoportot képez-
tink (<6 hénap, 6-12 hénap, 12-18 hénap, 18-24 hénap,
>24 hénap). A 2 éves Osszesitett tilélés ezekben a csoportok-
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ban rendre 5,5% (£3,1% SE), 9,4% (£3,6% SE), 21,5% (£6,5%
SE), 13,4% (£6,8% SE) és 48,3% (+9,8% SE) volt (p<0,05).
Kovetkeztetések: A gyermekkori ALL madsodik relapszusdra
vonatkozé adatok az irodalomban hidnyosak; jelen vizsgdlat
egy nagyméretl, kozepes—-magas jovedelm( orszdgokat repre-
zentdld kohorszban nydijt dtfogobb képet a tidlélésrél és a klini-
kai jellemzékrél. Eredményeink alapjan a mdsodik relap-
szusban végzett HSCT jelent&s prognosztikai értékkel bir. A 24
hénapndl késébb bekovetkezé mdsodik relapszus kedvezébb
tdléléssel tarsult. A jovében az adatbdzis tovabbi bévitése és a
hidnyz6 adatok pétldsa lehet6vé teheti a kiilonb6z6 indukcids
kezelések 6sszehasonlitasat, valamint a terdpids dontéshoza-
tal — beleértve a palliativ megkozelitéseket — megalapozé-
sdt. Az ilyen val6s életb6l szarmazo adatokon alapulé elemzé-
sek jelent&sen hozzdjdrulhatnak a klinikai dontéshozatalhoz
és a csaladok megfeleld tdjékoztatdsdhoz a vdrhaté kimenete-
lekrél.

GLP-1 analégok a gyermekdiabetolégiaban:
kezdeti tapasztalataink

Huszti Attila

Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Koérhdz-RendelGintézet Csecsemé- és Gyermek Osztdly,
Szolnok

Bevezetés: A 2-es tipusu diabétesz incidencidja gyermek- és
serdilkorban folyamatosan emelkedik, amely szoros Gssze-
flggést mutat az obezitds prevalencidjanak novekedésével.
A terdpids stratégia alapjat az életmddintervencié és a met-
formin képezi, azonban szédmos esetben kiegészité farmako-
terdpia valik sziikségessé a megfelel6 metabolikus kontroll el-
éréséhez. A GLP-1 receptor agonistdk alkalmazdsa a felnétt
populdciéban kedvezd hatdsokat mutatott mind a teststly-
csokkentés, mind a glikémids kontroll javitdsa terén, és egyre
tobb adat dll rendelkezésre gyermekgydgydszati alkalmaza-
sukrdl is.

Célkitiizés: Két, 2-es tipusi diabéteszben szenvedd, gyer-
mekdiabetoldgiai gondozds alatt dll6 beteg esetének ismerte-
tése, a GLP-1 analdg terdpia teststilyra és glikémids kontrollra
gyakorolt hatdsanak értékelésével.

Esetismertetés: Mindkét beteg esetében GLP-1 receptor
agonista kezelést inditottunk a nem kielégit6 metabolikus
kontroll és tarsul6 obezitds miatt. A terdpia megkezdését kove-
t6en mindkét betegnél javuldst észleltiink a glikémids paramé-
terekben, amely a HbA1c értékek csokkenésében és az onel-
lendrzési vércukorprofilok kedvezg alakuldsdaban nyilvanult
meg.

Az egyik beteg esetében szignifikdns teststilycsokkenés kovet-
kezett be, amelyhez megfelel6 adherencia és életmdédvdltozas
tarsult. A mdsik gyermeknél a testsilycsokkenés mérsékeltebb
mértékd  volt, amely  hétterében  dokumentdlhat6
adherencia-problémdk alltak, ugyanakkor a kezelés kezdeti
szakaszdban ndla is javulé glikémids kontroll volt megfigyel-
hetd. Ndla sajnos a kezdeti kedvezd metabolikus tendencia el-
lenére progresszié jelei mutatkoztak, és a glikémids célértékek
fenntartdsa érdekében inzulinterdpia ismételt bevezetése valt
sziikségessé. A masik beteg esetében a GLP-1 analog kezelés
mellett tartésan kielégité anyagcserehelyzet volt biztosithatd.
Megbeszélés: Eseteink aldtdmasztjdk, hogy a GLP-1 receptor
agonistdk alkalmazdsa gyermekkorban is hatékony lehet a
teststlycsokkentés és a glikémids kontroll javitdsa szempontjd-
bél. Az adherencia meghatdrozé tényezG a terdpids vdlasz
mértékében, kiilonosen a teststily alakuldsa tekintetében. A
klinikai kimenetel jelent8s interindividudlis variabilitdst mu-
tat, és egyes esetekben a betegség progressziéja miatt intenzi-
vebb kezelés, igy inzulinterdpia bevezetése vdllhat indokoltta.
Kovetkeztetés: A GLP-1 receptor agonistak hatékony és biz-
tonsagos terdpids opcidt jelenthetnek 2-es tipust diabéteszben
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szenved§ gyermekek esetében, kiiléndsen obez betegekben.
Alkalmazdsuk sordn kiemelt jelent&ségi a betegedukdcio, az
adherencia folyamatos monitorozdsa és a rendszeres meta-
bolikus kontroll, amely lehet6vé teszi a terdpids stratégia id6-
beni médositdsét a hosszu tavi eredményesség biztositdsa ér-

dekében.

RSV: Really Serious Virus? A 2025-2026-0s
szezon tanulsdgai Jasz-Nagykun-Szolnok
Vdarmegyében

Huszti Attila

Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Kérhdz-RendelSintézet Csecsemd- és gyermek osztdly,
Szolnok

Bevezetés: A respiratorikus syncytialis virus a csecsemd- és
kisdedkori alsé légtiti infekcidk vezets kérokozéja vildgszerte.
A jarvdnyok szezonélis megjelenése az elmdilt években egyre
kevésbé kiszdmithaté, mind id6zitésiikben, mind intenzita-
sukban eltéréseket mutat. Ez a vdltozékonysdg jelentds kihi-
vdst jelent a betegellatds szervezésében és a prevenciés straté-
gidk tervezésében. A 2025-2026-0s szezon kulondsen nagy
esetszdmmal és vdltozatos klinikai megjelenéssel zajlott.
Célkitlizés: A 2025-2026-0s RSV szezon sordn intézmé-
nylinkben kezelt betegek klinikai jellemz&inek, kimenetel-
ének és az elldtds sordn szerzett tapasztalatoknak az 4tfogé be-
mutatdsa, kiilonos tekintettel a stlyos lefolydsu esetekre és az
elldtérendszerre gyakorolt hatdsra.

Médszer: Retrospektiv adatfeldolgozdst végeztink a 2025
Gszét6l 2026 tavaszdig tarté idGszakban RSV-fert6zés miatt in-
tézménylinkben kezelt gyermekek korében. A diagnézist anti-
gén alapu virolégiai vizsgalat igazolta. Az elemzés sordn rog-
zitettlik a betegek demogréfiai adatait, perinatélis anamnézi-
sét, alapbetegségeit, a felvételkori klinikai dllapotot, a fébb tu-
neteket, valamint a szlikséges terdpids beavatkozdasokat. Vizs-
gdltuk az oxigénigényt, a magas dramldsd nazalis oxigénkeze-
Iés alkalmazdsat, az intenziv osztdlyos ellatds sziikségességét,
tovdbba a kérhazi tartézkodds id6tartamat.

Eredmények: A szezon a megszokottndl elhiizédébb lefutdst
mutatott, tobb hénapon keresztil folyamatos betegdramldst
eredményezve. Az intézményiinkben elldtott esetek szédma je-
lent6sen meghaladta a korabbi évek atlagat. A klinikai megje-
lenés spektruma széles volt, az enyhe felsd 1égtiti tiinetektdl a
stlyos bronchiolitisig és |égzési elégtelenségig terjedt. A leg-
gyakoribb tiinetek kozé tartozott a tachypnoe, a mellkasi be-
hizéddsok, az orrszdrnyi légzés, a hypoxia, valamint a tdpld-
ldsi nehezitettség. A hospitalizalt betegek jelentds részénél
volt szlikség kiegészité oxigénterdpidra, és egyre gyakrabban
alkalmaztunk magas dramlasu nazdlis oxigénkezelést.

A kérhazi tartézkodds ideje dtlagosan novekedett, kiilondsen
a légzéstamogatdst igényl6 betegek korében. Az esetszdm no-
vekedése és a betegek stlyossdga jelentds tobbletterhelést
eredményezett az osztdly mikodésében. Gyakoribba valt a
kapacitdshatdrok elérése, ami az elldtdsszervezés folyamatos
adaptdcidjat tette sziikségessé.

Megbeszélés: Az intézményi tapasztalatok jél tikrozik az RSV
epidemiolégia dtalakuldsat. Az elhtizédébb jelenlét folyama-
tos készenlétet igényelt az elldtérendszertsl. A terdpids gya-
korlatban a nem invaziv légzéstamogatdsi formak, kilonosen
a magas dramldsd nazdlis oxigénkezelés szerepe felértékels-
dott. A prevencios lehetGségek kihaszndltsdga tovdbbra sem
optimdlis. A rizikécsoportok célzott védelme mellett felmerdil
a szélesebb kori megel6zés sziikségessége is, kiilonosen a sui-
lyos esetek szdmdnak novekedése miatt.
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Interkulturdlis orvos-beteg kommunikacio

Huszti Attila

Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Kérhdz-RendelGintézet Csecsemo- és gyermekgydgydszat,
Szolnok

Az interkulturdlis orvos-beteg kommunikdcié kulcsszerepet
jatszik az egészségligyi ellatds min&ségében, kiilonosen a
marginalizdlt csoportok esetében. A roma népesség egészségi
dllapota szdmos mutatéban elmarad a tobbségi tarsadalomé-
t6l, amelyben nemcsak szocidlis és gazdasdgi tényezok, ha-
nem kommunikdciés nehézségek is szerepet jatszanak. A kul-
turdlis killonbségek, az eltéré egészségképzetek, a bizalomhi-
dny és a kordbbi negativ tapasztalatok mind befolyasoljédk az
orvos-beteg kapcsolatot.

A roma betegek esetében gyakran megfigyelhet az indirek-
tebb kommunikdcié, a csaldd kiemelt szerepe a dontéshoza-
talban, valamint az egészséggel és betegséggel kapcsolatos sa-
jatos hiedelmek jelenléte. Ezek figyelmen kiviil hagydsa félre-
értésekhez, alacsony adherencidhoz és elégedetlenséghez ve-
zethet. Az egészségligyi dolgozok részérdl a kulturdlis kompe-
tencia fejlesztése, az empatikus hozzdallds és az aktfv meg-
hallgatds alapvet6 fontossagu.

A hatékony kommunikdcié érdekében sziikséges az egyszerd,
vildgos nyelvezet haszndlata, a nonverbdlis jelzések tudatosi-
tdsa, valamint a bizalmi kapcsolat kiépitése. A kozosségi
medidtorok bevondsa és a roma kozosségek sajdtossdgaira
épit6 edukdciés programok hozzdjarulhatnak az elldtds ered-
ményességének javitdsdhoz.

Az interkulturdlis kommunikdcié fejlesztése nemcsak az egyé-
ni betegelldtds szintjén hoz el6relépést, hanem hosszu tdavon

csokkentheti az egészségligyi egyenl6tlenségeket is.

Amikor a gastroenteritis nem all meg
a bélrendszernél...

Irmes Berta Eszter, Molndr Kata, Lakatos Csilla,
Tory Vera

Eszak-budai, Szent Jdanos Centrumkérhdz és Szakrendels
Gyermek- Korasziilétt- és CsecsemGosztdly, Budapest

A myocarditis a szivizom gyulladdsos megbetegedése. El&for-
duldsa ritka, incidencidja 1-2/100000 évente a gyermekkort
populdcié korében, magasabb el6forduldsi ardnnyal a fid be-
tegek kozott. A tilinetek véltozatos megjelenéstiek, a szub-
klinikai lefolydstSl a mellkasi fajdalmon és ritmuszavarokon &t
egészen a szivelégtelenségig vagy akdr a hirtelen szivhaldlig.
Etiol6gidjat tekintve fert6zd és nem fertézé eredetet kiilonboz-
tettink meg. Az infektiv okok kozul gyermekkorban gyakoribb
a virdlis eredet (pl. enterovirus, adenovirus, EBV, parvovirus
B19), azonban el6fordulhat bakteridlis fert6zés szovédménye-
ként is, példaul Campylobacter enteritist kovetGen.

A Campylobacter enteritis az egyik leggyakoribb bakteridlis,
bélrendszert érint6 fert6zés, melynek hatterében jellemzd&en
Campylobacter jejuni, ritkdbban egyéb Campylobacter fajok
dllnak. A kérokozdk leggyakrabban, nem megfelelGen
hékezelt hisok és tejtermékek, vagy szennyezett viz fogyasz-
tasdval kertilnek a szervezetbe. A tiinetek jellemz&en magas
ldzzal, iztleti- és izomfdjdalommal kezd&dnek, melyet erés
hasi fajdalom, véres székletiirités, hasmenés, szédulés, sok-
szor hanyds kovet. Leggyakrabban magatdl gyégyulo kérkép,
a betegek tobbnyire csak szupportiv terdpidt igényelnek,
azonban alkalmanként extraintestindlis szovédmények ala-
kulhatnak ki. llyen az akut szakban megjelené myo-, illetve
pericarditis, cholecystitis, osteomyelitis, vasculitis, cellulitis,
valamint a késébb kialakulo reaktiv arthritis, illetve a Guillain-
Barré szindréma.
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Osztdlyunkon 2023 és 2026 kozott 3 gyermeket kezeltlink
Campylobacter infekcié szovédményeként kialakuld, akut
myocarditis miatt.

Az els6 egy 16 éves, fil serdiil§ volt, aki retrosternalisan je-
lentkezé mellkasi fdjdalom, valamint par nappal kordbban in-
dulé hasmenés miatt kertlt felvételre osztdlyunkra. Anamné-
ziséb6l kiemelends, hogy 2 évvel kordbban mdr kezeltiik,
gastroenteritist kovetd szivizomgyulladds miatt, azonban kér-
okozét kimutatni akkor nem tudtunk. Kezdeti laborvizsgdlatok
magas gyulladdsos markert, emelkedett proBNP és troponin T
szinteket mutattak. EKG-n az inferior és a lateralis elvezetések-
ben jelzett ST-elevdcié dbrdzolédott, szivultrahang megtartott
bal kamra funkciét irt le. Az elvégzett vizsgalatok myocarditis
lehetGségét vetették fel, igy a pontos diagndzis érdekében dpo-
ldsa otodik napjan kardidlis MRI vizsgdlata tortént, amely
megerGsitette a szivizomgyulladdst. Széklet mikrobioldgiai
vizsgdlata Campylobacter jejuni fert6zést igazolt.

A mdsodik esetben egy 14 éves, fiti serdilét vettiink &t vidéki
kérhazbol, mellkasi fajdalom, emelkedett troponin | szint mi-
att, akut myocarditis gyandjdval. Felvételét megel6zGen indult
otthondban gorcsos hasi fajdalma, majd hasmenés, |4z jelent-
kezett. Atvételkor laborjaban emelkedett gyulladdsos marker,
kis fokud leukocytosis, neutrofil tdlsdly, valamint emelkedett
sziv nekroenzim szintek dbrdzolédtak. EKG kéros eltérést nem
mutatott, azonban a sziv ultrahangvizsgdlata sordn latott, eny-
he bal kamra diszfunkcié miatt ACE gatl6 kerilt bedllitdsra.
Kardidlis MRI vizsgdlat igazolta a szivizom gyulladdsat, szék-
let mikrobioldgiai vizsgdlat jelen esetben is Campylobacter
jejuni enteritist igazolt.

A harmadik esetiink egy 16 éves, szintén fit serdiild, akit ha-
sonléan az el6z6 két esethez hasmenést kévetSen két nappal
jelentkezd, igen erds retrosternalis féjdalom miatt vetttink fel.
Laborvizsgdlat ekkor is emelkedett gyulladdsos markert és ma-
gas sziv nekroenzim szinteket mutatott. EKG-n az inferior el-
vezetésekben diszkrét repolarizdcids eltéréseket I4ttunk.
Echocardiographidn a kamrafunkciok megtartottak voltak,
pericardialis folyadékgytlem nem volt lathat6. Sziv MRI vizs-
gdlata a myocarditis irdnydiagnézist megerdsitette, székletbdl
jelen esetben is Campylobacter jejuni volt kimutathaté.

Az akut myocarditis gyermekkorban ritka, azonban potencid-
lisan életveszélyes dllapot, mely az igen gyakran eléfordulé
Campylobacter enteritis szovédményeként is kialakulhat.
Ezért fontosnak tartjuk kiemelni, hogy gastroenteritist kovets-
en jelentkezé mellkasi féjdalom esetén mindenképpen gon-
doljunk a lehetGségére.

Szemészeti panaszok titvesztgjében

Janoska Zséfia', Csakvdry Violetta', Bazsé Déra’,

Zabé Eva?, Koranyl Katalin®, Antus Zsuzsanna’®
"Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatokorhdz
Csecsemo és gyermekgyogydszati Osztdly, Szombathely,
?Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatékérhaz

Szemészeti osztdly, Szombathely,

‘Semmelweis Egyetem Szemészeti Klinika szemészet

Bevezetés: A gyermekkori ptosis gyakori, dm gyakran figyel-
men kivil hagyott tiinet, jelentkezhet enyhe formédban, azon-
ban sllyos esetben a pupilla takardsdval a latdst is befolydsol-
hatja. Hatterében leggyakrabban a szemhéj mozgdsat szabd-
lyozé izmok, vagy idegek rendellenessége ll.

Esettanulmdny: A 15 éves serdiil§ 2025. novemberében 5 na-
pos panaszokkal jelentkezett kérhdzunk Szemészeti Ambu-
lancidjdn. Panaszai bal oldali alsé és fels6 szemhéj duzzanat-
tal kezd&dtek, tertileten alkalmazott helyi kezelés hatdstalan-
sdga miatt szemészeti vizsgdlat sordn bal oldalon duzzadt,
hyperaemias szemhéjakat és zart szemrést észleltek, ble-
pharitist véleményeztek. Lokdlis tobramycin és dexamethason
kezelés mellett panaszai progredidltak, a kordbban észlelt ti-
netek mellett bal oldalon retrobulbaris nyomdsérzékenység je-
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lentkezett. A klinikai kép felvetette praeseptalis cellulitis gya-
nidjdt, ezért szemészeti javaslatra osztdlyunkon intravénds
ceftriaxon kezelést inditottunk a lokdlis terdpia mellett. A gyul-
laddsos tiinetek jelent&s javuldst mutattak, azonban a bal fels¢
szemhéj ptosisa silyosbodott, szemét csak résnyire tudta nyit-
ni, felfelé tekintéskor kett&sképet jelzett. Kiegészits vizsgdla-
tok torténtek, mellkas rtg negativ eredményt adott, akut kopo-
nya és orbita MR vizsgdlat térfoglalé folyamatot, illetve egyéb
kéros eltérést nem igazolt. Parenterdlis ceftriaxon terdpidjat 7
napban komplettaltuk, szemészeti kontroll vizsgdlatok sordn a
ptosis fokozatos javuldsa volt észlelhetd, igy a gyermeket ott-
hondba bocsédtottuk. Azonban 1 hét mulva, akutan jelentkezd,
kifejezett szemhéjcsiingés miatt, kontroll neurolégiai vizsgdlat
tortént. Liquor minta dltaldnos, cytoldgiai, elfo és myasthenia
gravis irdnydban kuldott vizsgdlati eredményei kéros eltérést
nem igazoltak. EMG vizsgdlat, illetve a pszicholdgiai
explordcié szintén negativ eredményt adott. Virusszeroldgiai
vizsgdlatok torténtek (liquor és vérsavd), frissen dtvészelt EBV
infekciét igazolédott. A szakirodalomban taldlt adatok alapjdn
EBV infekci6 ritka szovédményeként ptosis kialakulhat, ezért
a gyermek per os aciklovir kezelésben részesiilt, azonban tu-
netei emellett javuldst nem mutattak. A ptosishoz Uj tlinetként
bal oldali szemhéj oedema is tdrsult, szemészeti javaslatra
parenterdlis, majd per os metilprednizolon kezelést alkalmaz-
tunk dsszesen 21 napig, fizioterdpids kezeléssel kiegészitve.
Atmeneti javulds utdn ismét feler6sodd tinetek miatt per os
amoxicillin+klavuldnsav kezelés tortént. A gyermeknél tébb
hénapon dt észlelt, hulldmzé, de teljes tlinetmentességet nem
mutato klinikai tiinetek miatt, eset referdlds tortént a budapesti
Semmelweis Egyetem Szemészeti Klinikdra, ahol a kordbban
leirt ttinetek mellett a bal kénnymirigy enyhe gyulladdsét ész-
lelték, orbita UH kérosat nem igazolt, konnymirigy biopszia
elvégzése tortént. A szovettan vasculitis lehet&ségét vetette fel,
a gyermek immunoldégiai kivizsgdldsa elindult, az eredmények
folyamatban vannak.

Osszefoglalds: Esetiink felhivja a figyelmet egy gyakori tiinet-
re, melynek kivizsgdldsa gyakran komplex, multidiszciplindris
egylttmdkodést igényel a minél kordbbi diagnozis és megfele-
|6 terdpia érdekében.

Dontéstamogatds gyermekkori léguti
idegentest-aspirdcioban: a FOBAS pontrendszer
retrospektiv validdlasa

Katé Léna', Baldzs Gergely?®, Balajthy Andras’

"Debreceni Egyetem Klinikai Ké6zpont Csecsemé- és
§yermekgyogyaszati Klinika, Debrecen,

Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont Neonatologla/ intenziv
centrum, Debrecen

Bevezetés: Az idegentest-aspirdcio a 3 év alatti gyermekek ko-
rében a baleseti morbiditds és mortalitds gyakori oka. A korai
felismerés és id6ben elvégzett bronchoscopia kulcsfontossagu
a kedvezd kimenetel szempontjédbdl, azonban a beavatkozds
nem veszélytelen. A rendelkezésre dll6 anamnézis, a fizikdlis
és képalkoté vizsgdlatok diagnosztikus bizonytalansdga meg-
neheziti a terdpids dontéshozatalt. A FOBAS (Foreign Body
Aspiration Score) egy validélt, magas prediktiv értékd dontés-
tdmogaté pontrendszer, amely segithet a bronchoscopia indi-
kdciéjdnak racionalizdldsdban.

Célkittizés: Vizsgdlatunk célja a FOBAS pontrendszer pre-
diktiv értékének retrospektiv értékelése légtiti idegentest-aspi-
rdcié gyantja miatt bronchoscopidn dtesett gyermekek koré-
ben.

Anyag, médszer: Vizsgdlatunkba 2010.01.01. és 2025.12.31.
kozott  idegentest-aspirdcié  gyandja miatt  Klinikdnkon
bronchoscopidn dtesett 191 gyermeket vontunk be. Az anam-
nézis, fizikalis és képalkot6 vizsgdlatok alapjan kiszéamoltuk a
FOBAS-pontszdmokat, majd az idegentest-aspirdciéval iga-
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zolt és kizdrt eseteket hasonlitottuk 6ssze. Normdl eloszlds
mig nem normdl eloszlds esetén a medidnt és az interkvartilis
tartomdnyt  tintetttk fel. A kvantitativ  vdltozokat
Mann-Whitney-prébdval vizsgdltuk. A kategorikus vdltozék
esetében Pearson-féle = tesztet végeztiink. A légliti idegen-
test-aspirdcié prediktorainak azonositasat logisztikus reg-
resszios analizissel végeztik el. Szignifikdnsnak tekintettik az
eltéréseket p<0,05 esetén.

Eredmények: A 191 betegh6l 66 esetben (34,6%) igazolédott
idegentest-aspirdcié. Az aspirdcios csoportban szignifikansan
gyakoribb volt a magvakhoz valé hozzéférés (p<0,001), a laz
és orrfolyds hidnya (p=0,033), a stridor (p=0,036), az egyoldali
hallgat6zési eltérés (p<0,001) és a mellkasrontgen-eltérés
(p<0,001). A FOBAS 6sszpontszdm szignifikdnsan magasabb
volt az aspirdciés csoportban (medidn: 7, 25-75 percentilis:
6-8) az idegentest negativ csoporthoz képest (median: 4,
25-75 percentilis: 4-5) (p<0,001). A leger&sebb prediktorok-
nak az egyoldali hallgatézasi eltérés (OR=8,570), a mellkas-
rontgen-eltérés (OR=5,953) és a magokhoz val6é hozzéférés
lehetGsége (OR=4,681) adédtak. A FOBAS pontrendszerhez
szerkesztett ROC fliggvény gorbe alatti tertilete 0,857 (95%
konfidencia intervallum 0.797-0.917) volt.

Megbeszélés: A FOBAS pontrendszer hatékony prediktora a
gyermekkori léguti idegentest-aspirdciénak. Alkalmazdsa ob-
jektiv alapot biztosit a klinikai dontéshozatalhoz, segitve a
sziikségtelen bronchoscopidk szamanak csokkentését, mikoz-
ben a valédi aspirdcids eseteket megbizhatéan azonositja.

VEGF és MMP-9 szintek akut fazis fehérjékkel
val6 korreldciéjanak vizsgdlata és klinikai
jelentéségiik autoimmun beteg gyermekek
korében

Kerek Patricia', Budai Vivien?,

Vargané Foldesi R6za®, Antal-Szalmds Péter?,
Pénzes-Daku Krisztina®

"Debreceni Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika csecsemo-
és gyermekgyogydszat,

’Debreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar hallgatd,
*Debreceni Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet
PhD-hallgato,

‘Debreceni Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet
Oktato-kutato orvos,

’Debreceni Egyetem Laboratériumi Medicina Intézet Klinikai
biokémikus, molekuldris biolégus, kutats-oktato

Bevezetés: A gyermekkori autoimmun megbetegedések
nyomonkovetése fontos a kezelés optimalizdlaséhoz és a sz6-
védmények megel6zéséhez. A rutinszer(en alkalmazott akut
fdzis fehérjék korldtozott specificitdsa miatt nagyobb igény
mutatkozik olyan kiegészité biomarkerekre, amelyek specifi-
kusabban tikrozik a szoveti kdrosoddst, az angiogenesist vagy
a gyulladds aktivitdsdt. A vascularis endothelialis névekedési
faktor (VEGF) és a matrix metalloproteindz-9 (MMP-9) igéretes
biomarkerek lehetnek ezen a tertileten, azonban koncentréci-
6ikrél gyermekpopuldcidkban eddig kevés adat dll rendelke-
zésre, laboratériumunk sem méri rutindiagnosztikdban. A
VEGF az angiogenezis egyik kozponti irdnyitéjaként hozzdja-
rul a gyulladds fenntartasdhoz, és meghatdrozé szerepet tolt
be a nydlkahdrtya regenerdcidjdban is. Az MMP-9 egy
endopeptiddz, amely az extracelluldris matrix lebontdsédban
jatszik szerepet. Asszocidcidjukat lefrtdk immunoldgiai ill. da-
ganatos megbetegedésekkel egyardnt.

Célkittizés: Célunk a VEGF és az MMP-9 koncentrdcidinak
ELISA médszerrel valé meghatdrozdsa, majd a koncentrdciok
Osszehasonlitdsa autoimmun beteg és egészséges gyermek-
mintdk kozott. Terveink kozott szerepelt még a fehérje kon-
centrdciok korreldciéjanak vizsgalata akut fazis fehérjékkel és
fehérvérsejt-tipusokkal egyardnt.
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Betegek és mddszerek: 54 autoimmun beteg gyermek és 31
egészséges gyermek szérummintdjdt gydjtottik dssze és meg-
hatdroztuk az MMP-9 és VEGF értékeket ELISA médszerrel. A
vizsgdlt autoimmun gyermekpopuldcié dont6 tobbsége
remissziéban volt, enyhe aktivitas csak kisebb ardnyban, mig
kozepesen stlyos aktivitds egyetlen esetben fordult els. Az
eredmények statisztikai értékeléséhez GraphPad Prism szoft-
vert alkalmaztunk.

Eredmények: A VEGF esetében az egészséges kontrollok
medidnja 213.86 pg/mL-nek (121.47-334.30), mig a betegeké
215.06 pg/mL-nek (165.49-367.05) addédott. Az MMP-9
medidn koncentrdciéja az egészséges 560.93 ng/mL
(192.22-1767.12), az autoimmun betegekben pedig 999.97
ng/mL (265.00-4176.43) volt. Osszességében a VEGF nem
(p=0,6417), mig az MMP-9 esetében tapasztalhaté volt szigni-
fikdns kulonbség (p<0,0001) az egészséges kontroll és
autoimmun betegcsoport kézott. Az MMP-9 koncentrécidi
korreldltak a fehérvérsejt, neutrofil granulocita, monocita és
CRP értékekkel. A ferritin és trombocita értékekkel nem korre-
ldltak.

Diszkusszi6: Bedllitottunk két ELISA médszert az MMP-9 és
VEGF koncentrdciok meghatdrozdsa céljdbdl. Eredményeink
alapjdn a VEGF koncentrdciéi nem, mig az MMP-9 koncentrd-
ci6i kiilonbséget mutattak az autoimmun beteg és egészséges
gyermekszérummintdk kozott. Az MMP-9 esetében felvetédik,
hogy értékes klinikai laboratériumi paraméter lehet a jovében,
érdemes lehet a prognosztikai jelent&ségét is vizsgdlni.

Endokrinolégiai szakambulanciarél az
endoszképos laborba vezetd tt(vesztd)

Kiss Judit', Béres Néra Judit?, Prehoda Bence?,
Sandor Laura'

'Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Kérhdz-RendelSintézet Gyermek-gasztroenteroldgia, Szolnok,
‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Gasztroenteroldgiai és Hepatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A gyulladdsos bélbetegségek incidencidja gyer-
mekkorban egyre névekvé tendencidt mutat. A kérképek meg-
jelenése gyakran atipusos, mds szaktertileteket is érint6 tiine-
tekkel jarhat, illetve extraintesztindlis manifesztaciék megjele-
nése is gyakori.

Esetismertetés: A jelenleg 14 éves nagyfiu felvételére sdpadt-
sag, fél éve visszatérd jellegli goresos hasi fajdalom, illetve vél-
takozo dllagu székletiritések, valamint a szul§ altal indikalt
hasi UH sordn a termindlis ileum régiéjdban gyulladdsos jelle-
g, 6 mm-es falmegvastagodds, kornyezeti besz(rtség miatt
kertilt sor. Anamnézisébdl kiemelends, hogy alacsonynévés
miatt endokrinolégiai gondozds alatt &llt, névekedési hormon
terdpia megkezdését tervezték. Térdhajlataiban idénként ek-
cémds bérelvéltozasokat észlelt. Aktiv sportolds kapcsan oly-
kor boka- és térdfdjdalmat is panaszolt. Fizikdlis statuszdban 3
percentilis alatti teststlyt és testmagassdgot, legkifejezetteb-
ben a jobb alhasi régiéban nyomadsérzékenységet, illetve a
periandlis régidban 6 érdandl berepedést észleltiink. Laborato6-
riumi vizsgdlatok sordn eozinofilidt (7,3%), alacsony vas (3,1
umol/L), valamint mérsékelten emelkedett CRP (41,6 mg/L) és
gyorsult stillyedés (26 mm/h) értékeket detektdltunk. Colidkia
sz(rés negativ, ASCA szeroldgia pozitiv eredmény( lett. Szék-
letleoltdsok (dltaldnos bakteriolégia, Clostridium difficile, fé-
regpete, protozoon) sordn kérokozé nem volt kimutathatd.
Széklet kalprotektin vizsgdlat sordn kifejezetten emelkedett ér-
téket (1371,2 ug/g) lattunk.

Gyulladdsos bélbetegség alapos gyanija miatt megfelels el6-
készitést kovetSen dltalanos narkézisban pdnendoszképids
vizsgdlatot végeztiink, melynek sordn gyulladtabb gyomor-
nydlkahdrtydt, valamint a termindlis ileum teriletén kifejezet-
ten gyulladt, fekélyes, pszeudopolipokkal teli nyalkahartydt
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észlelttink, illetve a szigma aboralis szakaszdan aftoid képletek
voltak sejthetGek (SES-CD aktivitdsi index: 7). Kérszovettani
vizsgdlat sordn a terminalis ileum szovettani képe
Crohn-betegség aktiv stddiumanak felelt meg, a nyel&cs6,
gyomor, duodenum és vastagbél tobbi teriletérél vett mintdk-
ban gyulladdsra utalé jelek nem voltak lathatéak. Csonts(ird-
ség vizsgdlat sordn az életkorhoz viszonyitva mérsékelten
csokkent dsvanyianyag tartalom (Z-score: -1,5) kerdilt leirdsra a
lumbdlis gerinc és combnyak teriiletén is. Szemészeti szak-
vizsgdlat sordn extraintesztindlis manifesztdciéra utalé jelet
nem detektdltak. Az eredmények alapjan Crohn-betegség di-
agnozisat dllitottuk fel.

Protokoll szerinti indukciés kezelést (azatioprin fokozatos
emelés mellett 2,3 mg/kg dozisig, illetve exkluziv enterdlis
taplalds majd Crohn-kizdrdsos diéta, tehéntejfehérje allergia
miatt novényi alapu tdpszer addsdval) inditottunk. Az alkalma-
zott szteroid nélkiili indukciés terdpia mellett 3 hénap alatt kli-
nikailag remissziéba kertilt, de kalprotektin értéke tovabbra is
emelkedett volt (378,7 ug/g), illetve az ekkor késziilt
MRE-vizsgdlat sordn is aktiv gyulladds (diffiziogétlds) volt I&t-
hat6 a termindlis ileumban kb. 10 cm-es szakaszon. Az ered-
mények alapjan, tekintettel a tovdbbra is fenndllé gyulladdsra,
valamint a gyermek életkordra, illetve a novekedésbeli elma-
raddsra és pubertds késésére, korai bioldgiai terdpia bevezeté-
sét tartottuk indokoltnak. TNFalfa gatl6 (adalimumab) kezelés
indukcids fazisa 2025 novemberében indult a SE Gyermekkli-
nika Bokay utcai Részlegén. Alacsony gyégyszerszint észlelé-
se (antitest szint emelkedés nélkiil) miatt a kezdeti dézist
intenzifikdltak.

Az alkalmazott terdpia mellett a gyermek panaszai sztintek, la-
borjaiban gyulladdsos paraméterei j6 regressziét mutattak,
vashdztartdsa javult, stly- és hossznovekedése is megindult.
Osszegzés: Esetiink j6l mutatja, hogy a gyulladdsos bélbeteg-
ségek a klasszikus gasztroenterolégiai klinikum mellett a tiine-
tek rendkiviil széles spektrumdval jarhatnak egyditt, gyakorlati-
lag a gyermekgydgydszat minden teriletén taldlkozhatunk a
kérképpel. A betegek diagnosztizdldsa és kezelése is multi-
diszciplindris megkozelitést igényel, a korai diagnézis és ezdl-
tal az adekvdt terdpids stratégia megvdlasztdsa kulcsfontossd-
gl a novekedés, pubertds és életmingség szempontjdbdl is.

Kétoldali veseduzzanat - nem mindig primer
nephrolégiai korkép

Kiss Kinga, Jakab Ddniel

Szegedi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Gyermeknephroldgiai osztdly

Bevezetés: Ultrahang vizsgdlaton észlelt kétoldali duzzadt,
echodus veseparenchymdt szdmos kérkép eredményezhet.
Tekintve, hogy ez az eltérés nem specifikus, részletes kivizsga-
las sziikséges. Az etioldgiai tényezSk kozott a leggyakoribbak
a gyulladdsos és obstruktiv uropathidk, azonban ritkdn sziszté-
mads, metabolikus, illetve genetikai betegségek dllnak a hattér-
ben.

Esetismertetés: Egy hat éves kordbban egészséges fitigyermek
esetét szeretném bemutatni, akinél fels§ léguti infekciéhoz
hasi fdjdalom tdrsult, melynek kapcsan tdjékozédé hasi ultra-
hang vizsgdlat tortént. Az ultrahang leletben leirt duzzadt ve-
sék negativ vizeletvizsgdlat eredménye mellett aspecifikusak.
A részletes klinikai és laboratériumi vizsgdlatok szisztémds be-
tegség ritka primer manifesztaciéjét igazoltak.

Osszefoglalds: Az ultrahangon észlelet kétoldali veseduzzanat
fokozott echogenitds mellett komplex differencidldiagnoszti-
kai megkozelitést igényel. A képalkoto eltérések 6nmagukban
nem specifikusak, elengedhetetlen a teljes klinikai képpel és
laboratériumi vizsgdlatok eredményeivel torténd egytittes ér-
tékelés a végss diagnozis feldllitdséhoz. A korai és pontos di-
agnozis kiemelt jelent6ségli a mihamarabbi célzott terdpia

megkezdésében és igy a hosszitdvi kimenetel meghatdroza-
saban.

A csecsemdkori szivelégtelenség terdpids
lehetéségei — Harmas ikrek = harom kezelési
terv?

Kocsis Fléra, Vilmanyi Csaba, Ablonczy Laszlé

Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermeksziv Kézpont, Budapest

Bevezetés: A csecsemdkori cardiomyopathidk a gyermekkori
szivbetegségek kozel 1%-dt teszik ki, becsult incidencidjuk
10/100.000 élvesziletés. (1) A gyermekkori kardidlis eredetdd
haldlozdsok 10%-ért felelGsek. (1) A csecsemd&kori dilatativ
cardiomyopathia (DCM) hatterében a genetikai (familidris)
eredet sem elhanyagolhaté. A hagyomdnyos gyégyszeres terd-
pia célja a kongesztiv szivelégtelenség tiineteinek mérséklése.
F& tdmaddsi pontok a szivfrekvencia, szivizomkontraktilitds,
el6-, ill. utéterhelés. (2) Ineffektiv gyégyszeres kezelés esetén
egyetlen hosszitdvi megoldds a szivtranszplantdcié, mely
csecsemdkorban rendkiviil hosszu vardlista idGvel jdr, hosszu-
tdvon inkdbb palliativ szerep. Bridge terdpiaként a mechani-
kus keringéstamogaté eszk6zok alkalmazhatéak, azonban en-
nek a szovédményrdtdja ebben az életkorban igen magas. (3)
Terdpids alternativa a pulmondlis artérids szGkit6gydrd (band)
felhelyezése. (2) Ezdltal transzplantdcié irdnyd bridging, akdr
kardidlis remodelling is elérhetd.

Esetismertetés: Egypetéjdi, trigemini ikercsecsemdink esete
2024 novemberében kezd6dott. Az akkor 6 hetes, ,A” ikertag
stlyos keringési elégtelenség tiineteivel kerult hospitaliza-
cidéra. Per os antikongesztiv terdpia, valamint pulmondlis arté-
rids band felhelyezését kovetSen is igényelte inotrép szer ada-
sat, igy végul transzplantdcids listdzdsa mellett dontottink.
2025 augusztusdban orthotop szivétiiltetésen esett at. Az ,A”
ikertag esetében mar kezdetekben felmertil§ familidris DCM
miatt testvéreit is vizsgdltuk. A ,B” ikertag esetében az elvég-
zett szivultrahang vizsgdlat szintén kifejezetten beszGkiilt
kamrafunkcidkat igazolt. Allapota klinikailag stabil volt. 2024
novemberében per os antikongesztiv terdpidjdt felépitettik.
Antikongesztiv terdpia mellett kamrafunkciok tekintetében ja-
vulds nem volt elérhets, igy 2025 janudrjaban pulmondlis ar-
térids band felhelyezése tortént esetében is. Emellett kamra-
funkcidja restitticiét mutat, spironolakton terdpidja 2026 janu-
drjdban elhagyhatéva valt. A ,C” ikertagndl az elvégzett
echokardiografids vizsgdlat szintén DCM képét mutatta klini-
kai ttinetek nélkul. Per os antikongesztiv terdpia bedllitdsét ko-
vet6en kamrafunkcidja restitudlédott. Genetikai vizsgdlat so-
rdn ismeretlen szignifikancidju eltérést sikertlt igazolni.
(")sszegzés: A csecsemdkori DCM kezelése a kis testméretek, a
mechanikus keringéstdmogaté eszk6zok magas szovédmény-
ratdjd alkalmazdsa, valamint a potencilis szervdonorok cse-
kély szdma miatt tovdbbra is nehézségek elé dllit minket. A ge-
netikailag igazolt DCM-ek esetében a klinikai stabilitds eléré-
se, valamint a transzplantdci6 irdnyd bridging lehet&ségeinek
felmérése kulcsfontossdgl. Azonos genetikai és kornyezeti
héttérrel rendelkezd esetek tekintetében is a kezelési stratégia
megvdlasztdsdban donté a klinikai ttinetek pontos értékelése
és az egyéni, betegre szabott terdpids terv feldllitdsa.
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Dudorok itt, ott, amott

Komlési Kata Orsolya, Balogh Mdrta, Nagy Eszter,
Németh Zsoéfia, Papp Virag, Csdkvdry Violetta

Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatokorhdz
Csecsemd €s gyermekgyogydszati Osztdly, Szombathely

Bevezetés: Az erythema nodosum a gyermekkor leggyakoribb
késGi hypersensitivitdsi reakcion alapulé kérképe, mely sordn
a subcutan zsir septalis venuldi kortl immunkomplex lerako-
dds alakul ki, kovetkezményes lymphohistiocytas infiltracié-
val, plazmasejtekkel és dridssejtekkel.  Prevalencidja
5-10/100 000, nemi megoszldsa gyermekkorban egyenletes,
adoleszcensek korében 3-5:1 a ngi/férfi arany. Az etiolégia
nem mindig tisztdzhat6, ebben az esetben beszéliink primer
formarél. Azonban az esetek tobbségében infekciok,
autoimmun, illetve malignus kérképek, gyogyszerek dllnak a
ldbszdrak feszit§ felszinén, subcutan, féjdalmas, kemény ta-
pintatd csomék mogott, melyeket szekunder formaként emlit-
hettink. Diagndzisa a klinikai tiineteken alapul, mig terdpidja a
tineti szereken kiviil az alapbetegség ismeretében annak cél-
zott kezelésén alapszik.

Célkitiizés: Célunk egy 15 éves gyermek esetének feldolgoza-
sa, aki mindkét ldbszar feszits felszinén észlelt fajdalmas, me-
leg tapintatd bérjelenségek miatt kerdlt latétertinkbe, ezen ke-
resztiil kiemelve a differencidldiagnosztika jelent&ségét.
Méddszerek: A Vas Varmegyei Markusovszky Egyetemi Oktaté-
kérhdz Csecsemd- és Gyermekgydgydszati Osztalydra 2026
janudrjdban egy 15 éves, sovdny testalkatd (BMI: 13 kg/m2)
fiigyermek kertlt felvételre 10 napja fenndllé fejfdjds, ldzas al-
lapot, hig székletirités, jobb szdjzigban észlelt angulus
infectiosus, illetve mindkét ldbszar feszits felszinén megjelend
fdjdalmas, meleg, tomott tapintatd bdérjelenségek kapcsdn.
Rectalis vizsgdlat sordn leirdsra kertltek plicak, melyek men-
tén fdjdalmatlan fissura hdzédott. A bSrgydgydszati szakvizs-
gdlat alapjdn aldtamasztott erythema nodosum hétterében 4ll6
kérképek kivizsgdldsa infekciét igazolni nem tudott. A széklet
calprotectin extrém magas értéke azonban a gyulladdsos bél-
betegségek irdnydba terelte gondolatainkat. Az elvégzett
colonoscopia felvetette a Morbus Crohn gyanujdt.
Eredmények: Az elvégzett MR-vizsgdlat szintén megerGsitette
a diagndzist. A 11. dpoldsi napon a gyermek laboratériumi
vizsgdlatdban szeptikus paraméterek, mélyilé anaemia jelent-
kezett, igy kombindlt antibiotikus terdpidra, t6bbszori transz-
flizié addsdra kerilt sor. A cachexias killem miatt teljes
parenteralis tdpldldst kezdtiink, szteroid addsaval kiegészitve,
majd id6vel a javulé dllapota lehet6vé tette a részleges
enteralis tdpldlds és a Crohn-betegség Kizdrdsos Etrend elkez-
dését. Az extraintestinalis manifesztdcioként kialakult bérje-
lenségek a 18. dpoldsi napra szandlédtak a tiineti, valamint az
alapbetegségre alkalmazott terdpia hatdsdra. A gyermek a 25.
dpoldsi napon emittdlhatéva valt.

Megbeszélés: Az erythema nodosum hdtterében szédmos ok
dllhat. Esetlink sordn is konkrét eltérés igazolédott a tibidk
elétti tertleten észlelt fajdalmas, meleg, tométt tapintatd duz-
zanatok mogott. Az alapbetegség diagnosztizaldsa, illetve an-
nak célzott terdpidja és a tlineti terdpia hatdsdra a b&rjelensé-
gek és ehhez tdrsulé panaszok szandléddsa volt megfigyelhe-
t6.

Kovetkeztetés: A feldolgozott eset sordn tapasztaltak alapjan
kiemelend6 a differencidldiagnosztika fontossdga, melynek
[épésenkénti kizdrdsa segiti a korai diagnozis feldllitdsat, igy
pedig a miel6bbi célzott terdpia csokkenti a kérhdzban toltott
napok szdmadt.
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Kulcsszavak: erythema nodosum, extraintestinalis manifesztd-
ci6, Crohn, laz

A hidnyzé lincszem - kofaktorok és egyéb
rejtett csapddk az anafilaxia viszonylatdban

Kossuth Laura, Balogh Addam

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermek allergoldgia

A gyermekkori anafilaxia htterében nem minden esetben 6n-
magdban csak az allergén expozicié dll. A reakciok sulyossa-
gat és megjelenését kiilonbozs kofaktorok jelentésen befolya-
solhatjak. Fizikai terhelés, infekcid, laz, stressz, alvdshidny,
menstrudcio vagy bizonyos gyogyszerek jelenléte csokkenthe-
ti az ingerkiszobot, és olyan helyzetben is anafilaxidt provo-
kdlhat, amikor az allergén énmagdban kordbban tolerdlhato-
nak bizonyult. A kofaktor indukdlta anafilaxia felismerése
gyermekkorban kiilénosen fontos, ugyanakkor a mindennapi
gyakorlatban tovdbbra is aluldiagnosztizalt jelenség, melyre
egy pl. egy stirgésségi elldtds sordn legtobb esetben nem gon-
dol az elldté orvos.

El6addsomban két, eltéré klinikai helyzetet bemutaté eset
kapcsdn tdrgyaljuk a témdt. Az elss eset egy foldimogyord im-
munterdpidban részestl6 serduld lanyé, akinél két egyidejd
kofaktor jelenlétében anafilaxids reakcio alakult ki. Az eset rd-
vildgit arra, hogy ordlis immunterdpia sordn a biztonsdgos be-
tegvezetés nem korldtozédhat az adagolds kovetésére, hanem
magdban kell foglalnia a reakcick kiiszobét médosité koril-
mények tudatos azonositdsat és a csaldd részletes edukdciojdt
is.

A mdsodik eset az nsLTP-szindréma gyermekgydgydszati je-
lentségét emeli ki. Az nsLTP-medidlt allergia klinikai megje-
lenése valtozatos, az enyhe ordlis tiinetekt6l a silyos
anafilaxidig terjedhet, és a reakcick kialakuldsdban gyakran
meghatdrozé szerepet jdtszanak a kofaktorok. Ez a betegcso-
port kiilénodsen nagy kihivést jelenthet a diagnosztika, a rizikoé-
becslés és a prevencié szempontjdbdl.

A bemutatott esetek hangsilyozzdk, hogy gyermekkori
anafilaxia esetén nem elegend§ kizdrélag az egyértelmd
allergén expozicié meglétére fékuszdlni. A pontos kérisme és
a hatékony megel6zés érdekében elengedhetetlen a ko-
faktorok célzott keresése, a részletes anamnézis, valamint a
személyre szabott életmddi és terdpids tandcsadds. Az elGadds
célja, hogy gyakorlati példdkon keresztil hivja fel a figyelmet
a kofaktorok és egyéb komplex allergolégiai tényezék szere-
pére, valamint ezek kivizsgdldsdnak jelentGségére.

Légzészavarok a Perinatalis Intenziv
Centrumban

Kovdcs Adrienn, Topai Krisztina

Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Korhdz-RendelGintézet Csecsemo és Gyermekosztdly-PIC,
Szolnok

Az Ujszulottkori légzészavar a neonatoldgia egyik leggyako-
ribb és potencidlisan életveszélyes kérképe, fgy korai felisme-
rése és adekvdt elldtdsa kulcsfontossdgu a kedvezg kimenetel
szempontjabdl. El6addsunk célja, hogy a Kérhdzunk Perina-
talis Intenziv Centrumdban ellatott eseteken keresztiil bemu-
tassuk a légzési distressz olykor meglepd okait és felhivjuk a fi-
gyelmet a differencidldiagnosztika jelent&ségére.

El6addsunkban hét ujszilott esetét ismertetjiik, akiknél a fel-
vétel indikdciGjaként a |égzészavar szerepelt. A klinikai kép
heterogenitdsa miatt a differencidldiagnosztika tobb esetben is
kiemelt jelentGséglinek bizonyult, mivel a tiinetek hétterében
pulmonalis és extrapulmonalis okok egyarant igazolédtak. A
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végsé diagnozishoz a klinikai tineteken kiviil a perinatalis
anamnézist, a sziletési kortilményeket, valamint a képalkoté
és laboratériumi vizsgdlatok eredményeit is figyelembe kellett
venniink. A pulmonalis eredet( eltérések koziil a tranziens
tachypnoe és pneumothorax mellett, a meconium aspiratio
okozta stilyos légzési elégtelenség is bemutatdsra kertl. A 1ég-
zészavar extrapulmonalis okai lehetnek tébbek kozott
kardidlis eredettek, valamint fejlédési rendellenességhez, ge-
netikai eltéréshez térsulé kérképek is, melyek szintén az el6-
adds targydt képezik.

Az (jszulott korban jelentkezd 1égzészavarok hétterében 4ll6
korképek széles spektrumot dlelnek fel, ezért a tiinetek értéke-
lése sordn elengedhetetlen a komplex, olykor multidiszcipli-
ndris megkozelités. A részletes anamnézisfelvétel, a gondos fi-
zikdlis vizsgdlat, valamint a célzott diagnosztikai vizsgalatok
egylittes alkalmazdsa alapvetd fontossdgui a pontos diagnézis
és a megfelel§ ellatdsi stratégia feldllitdsdhoz. ElGaddsunkban
gyakorlati példékon keresztiil torekedtiink ramutatni a klinikai
éberség fontossdgdra, és segitséget nyljtani a gyors és haté-
kony dontéshozatalban, hiszen az id6ben megkezdett,
etiolégia-specifikus terdpia jelent&sen befolydsolhatja a kime-
netelt.

Régi korkép, ij kihivds - congenitalis syphilis
napjainkban

Kényi Petra
Szent Borbdla Kérhdz, Tatabdnya Csecsemé- €s
Gyermekgydgydszati Osztdly, Tatabdnya

El6addsom témdjdul a congenitalis syphilist valasztottam.
A téma aktualitdsat az adja, hogy az utébbi idgszakban ismé-
telten novekvé tendencidt mutat a betegség el6forduldsa,
amely ezdltal jelentSs kozegészségligyi problémadt jelent Ma-
gyarorszdgon.

Kutatdsom sordn dttekintettem az elmdilt évek nemzetkozi és
hazai adatait, illetve sszevetettem ezeket az intézménytink-
ben észlelt esetszammal.

Epidemioldgiai adatok és kérhazunkban végzett retrospektiv
adatgy(ijtés sordn a congenitalis syphilis diagnézisaval kezelt
djszulottek szaman kiviil a betegség stlyossdgdra, klinikai jel-
lemzgire, illetve anyai anamnézisekre is kitérek.

Egy osztdlyunkon kezelt beteg esetének bemutatdsan keresztiil
szemléltetem a tobb szervrendszerre kiterjedd tiineteket, me-
lyek hangsilyozzdk a betegség jelentségét, illetve rdmutat-
nak arra, hogy a gyarkran sokszint, nem specifikus tlinetek a
diagnézist megnehezithetik, adott esetben késleltethetik.

A prevenci6 tekintetében célom tovabbd felhivni a figyelmet a
szlrévizsgdlatok és az id6ben megkezdett adekvdt kezelés
fontossagdra. A vizsgalt esetek nagy részében az anyai fert6zés
felismerése nem tortént meg id6ben, vagy a kezelés kivitelezé-
se sordn lépett fel probléma, meghatdrozva ezzel az ujszulott
betegségének tovabbi klinikai kimenetelét.

Legfontosabb kovetkeztetéseim szerint a ndvekvs incidencia
szoros Osszefliggésben all a rizikécsoportok felkeresésének
elégtelenségével, és a terhesgondozds sordn végzett sz(irések
hidnyossdgaival. Fontos felhivni az egészségligyi elldtok és a
lakossdg figyelmét a korai felismerés, az igazolt fert6zések mi-
hamarabbi és adekvét kezelésének, illetve az utdnkovets gon-
dozds fontossdgdra, a tovdbbi esetek szamdnak csokkentése
érdekében.
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Spontdn intracranialis liquor hypotensio
serdiilékorban

Késa Johanna, Merza Mark, Kovdcs Mdrta

Gydr-Moson-Sopron Vdrmegyei Petz Aladdr Egyetemi Oktato
Korhdaz Gyermekgydgydszat

Bevezetés: A spontdn intracranialis liquor hypotensio ritka,
gyermekkorban kiilonosen kevéssé ismert kérkép, melynek
hdtterében leggyakrabban spinalis liquorszivdrgds all. Legjel-
lemzgbb tlinete az orthostaticus fejfdjds, amely fekvé helyzet-
ben gyorsan enyhil. A diagnézis feldllitdsa kihivdst jelenthet a
nem specifikus tiinetek és a valtozatos képalkoté eltérések mi-
att.

Esetismertetés: A 15 éves lanyt progressziv, leginkabb
orthostaticus helyzetekre jelentkezé fejfajds miatt vettik fel
osztdlyunkra. Panaszai kezdetben intermittdléak voltak, majd
napi szintGvé vdltak, kifejezett homloktdji lokalizaciéval. A
fejfdjds flggdleges testhelyzetben gyorsan fokozédott, lefek-
vésre enyhtlt. Fejfdjdsdhoz epizodikus jelleggel szédilés és
rovid ideig tarté homadlyos l4tds tarsult, hdnyds és éjszakai éb-
redés nem szerepelt az anamnézisben.

Neuroldgiai és belszervi stitusza, valamint laboreredményei
kéros eltérést nem mutattak. Szemészeti vizsgdlat sordn ép
szemfenéki képet irtak le, papilladdéma nem volt igazolhaté.
A progressziv, orthostaticus panaszokra valé tekintettel kopo-
nya MR vizsgdlat tortént. A leirt tonsillaris ectopia, tomege-
sebb adenohypophysis, teltebb sinusok, ezen kivil kitoltott
basalis ciszterndk és réskamra alapjan leginkdbb liquor
hypotensio mertilt fel. Thoracalis gerinc MR a hétsé liquor-
térben hosszan koévethets folyadékgyiilemet igazolt, mely a
diagnézist aldtdmasztotta. A kérel6zményben gerincet ért tra-
uma nem szerepelt. Mivel a konzervativ kezelés (fokozott fo-
lyadékbevitel, koffein) mellett érdemi javuldst nem mutatott,
idegsebészeti konzilium alapjan invaziv terdpia mellett don-
tottink.

Els6 alkalommal epiduralis blood patch (EBP) kezelése 20 ml
autolég vér befecskendezésével tortént, melyet dtmeneti javu-
lds kovetett. A panaszok azonban recidivaltak, ezért ismételt
EBP-t végeztiink, 40 ml autolég vér alkalmazdsdval. Kontroll
képalkoté vizsgdlat sordn kifejezett radiolégiai valtozdst nem
lattunk, azonban klinikai javulds egyértelmien bekovetkezett,
a beteg panaszai fokozatosan megsztintek, orthostaticus fejfd-
jdsa nem tért vissza.

Osszegzés: Az eset ramutat arra, hogy a spontdn liquor
hypotensio gyermekkorban is el6fordulhat, és jellegzetes
orthostaticus fejfdjds esetén gondolni kell rd. A diagnézis feldl-
litdsdban a koponya és gerinc MR vizsgdlat kulcsfontossdgu.
Konzervativ terdpia sikertelensége esetén az epiduralis blood
patch hatékony kezelési lehetGség, azonban ismételt beavat-
kozdsra is sziikség lehet. A korai felismerés és adekvdt kezelés
a beteg életmingségének jelentds javuldsat eredményezheti.

A gyermekkori encephalitisek titvesztgjében

Kovecses Kata Barbara, Berta Ldszl6 Gergely,
Guéth Gabor, Kialman Andrea

Fejér Varmegyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Kérhdz
Csecsemd- és gyermekgydgyaszat, Székesfehérvdr

A gyermekkori encephalitis lehet silyos, azonnali beavatko-
zast igényl6 kozponti idegrendszeri betegség, melynek felis-
merése, adekvdt kezelése és a betegek szoros observatioja el-
engedhetetlen a gyégyulds eléréséhez. Ezen kérdllapotok nem
mindig tankonyvi lefolydsuk illetve potencidlisan életveszé-
lyes szov6dményeik miatt sem elhanyagolhatéak a gyermek-
gyogydszat teriiletén.

A Fejér Varmegyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Koérhdz
gyermek intenziv osztdlydn az elmdilt fél évben 3 gyermek ré-
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szestilt kezelésben kozponti idegrendszeri gyulladds miatt. Je-
len el6adds ennek a hdrom gyermeknek az esetét dolgozza fel,
melyek diagnosztikai vagy kezelési szempontbdl kihivds elé
dllitottak benntinket. Az egyik esetben egy nem tipusos sze-
zonban jelentkez8 zoonosis igazolédott, a mdsodik eset egy
stlyos autoimmun encephalitis volt, a harmadik pedig egy
idegsebészeti beavatkozast sziikségessé tevs szovédménnyel
jaré lefolydst mutat be.

Az el6adds a gyermekkori enchephalitis differencidldiagnosz-
tikai és kezelési nehézségeire hivja fel a figyelmet a gyakorlat-
ban szerzett tapasztalataink és szakirodalmi dttekintés
alapjan.

Az anyai gydégyszerszedés méhen belili
mellékhatdsa

Kéris Titanilla, Laposi Klementina, Csdaszar Andrea,
Gardos Laszlo

Zala Vdrmegyei Szent Rafael Korhdz Csecsemé és
gyermekgyogydszati Osztdly, Zalaegerszeg

El6addsomban az ujszulottkori veseelégtelenség egy ritkdbb
okdt szeretném bemutatni egy, az osztdlyunkon kezelt kora-
szulott gyermek esetén keresztil. Irodalmi adatok alapjdn az
djszilottkori veseelégtelenség kb. 30%, ami azt jelenti, hogy
minden harmadik csecsem6t érint, a koraszilotteknél pedig a
szervek éretlensége miatt ez még gyakoribb. Emiatt fontos,
hogy a tiinetek alapjan id6ben felismerjik és kezeljtik.
Esetbemutatdsomban egy 31. hétre sziiletett kisfii szerepel,
akinél a terhességi ultrahang vizsgdlatok alkalmdval
oligohydramniont, intrauterin retardatiot frtak le, az anamné-
zisben anyai magas vérnyomds szerepelt. A csecsemé meg-
szuletést kovetGen nasalis CPAP |égzéstdmogatast igényelt, az
els6 életnapon hypotensio miatt kezeltiik, valamint anurids
volt. Vizsgdlati eredményei koziil anaemiat, karbamid,
kreatinin emelkedettséget, asphyxidra utalé laboreltéréseket,
hasi ultrahanggal pedig az echodus veséket emelném ki. Vér-
nyomds értékei az elsé 3 napon kombindlt keringéstdmogatds
mellett is nehezen érték el az életkori 10 percentilis hatdrt. Mfg
az els6 életnapokban az alacsony, addig a késébbiekben in-
kdbb a magas vérnyomdssal kiizdottiink, emellett anaemidssa
valt, sav-bdzis haztartds és folyadékforgalom sem volt egyen-
silyban, D-vitamin és kalcium metabolizmusa is kdrosoddst
mutatott, az aldbbiak megfeleltek a veseelégtelenség tiinetei-
nek. A Békay Gyermekklinika nephrolégusaval tortént kon-
zultdcié esetleges dializis mérlegelésérél, azonban ehhez a
gyermek érdtmérGi nem voltak megfelelGek. A veseelégtelen-
ség okdt keresve az anyai anamnézisbdl kiderilt, hogy az
édesanya a 18. terhességi hétt6l telmizartan hatéanyagi vér-
nyomdscsokkents gydgyszert szedett. Gyogyszerszedésére a
vdrandésgondozds sordn az egészségligyi dolgozék nem for-
ditottak kell& hangstilyt. Mdsodik héten az alkalmazott terdpia
mellett diuresise megindult. A gyermeknél magasabb folya-
déktervet tartottunk fent, bikarbondtot pétoltunk, aktiv D-vita-
mint, erythropoetint adtunk, valamint transzfuziét is igényelt.
Terdpidnk mellett a gyermek egyensulyba kertilt, stlyfejlédése
megindult.

A mi torténetiink jelen allds szerint j6 irdnyt vett, azonban a
hosszi tavi progndzis bizonytalan, krénikus veseelégtelen-
ség, vesepotlo kezelés a jovében nem kizart. A terhesség alatt
szedett gyogyszerek silyos kovetkezményekkel, —akar
intrauterin a magzat elhaldsdval is jarhatnak. Emiatt fontos fel-
hivni mind az édesanya, mind a tdrsszakmak képvisel&inek fi-
gyelmét, hogy varanddssag alatt gyégyszereket csak megfelel§
indikdciéval, megfelel§ dézisban és ideig alkalmazzanak,
szem el6tt tartva a vdrhato jétékony hatdst és a kockdzatokat.

248

Silyos citopénia serdilékorban - interaktiv
esetbhemutatds

Lajti Rendta, Erdélyi Dadniel
Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolté
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia

A serdllSkori vérképeltérések hatterében szdamos eltéré
etioldgia dllhat, melyek felismerése és differencidldsa gyakran
komoly kihivdst jelent a klinikai gyakorlatban. Kiilénosen igaz
ez olyan esetekben, ahol a kezdeti tiinetek nem specifikusak,
vagy ahol a kérkép atipusos megjelenésti. Egyes ritka kérképek
késéi felismerése stlyos, akdr életveszélyes dllapothoz is ve-
zethet, igy a korai diagndzis kiemelt jelentGségii és az idében
torténd, strukturdlt diagnosztikus gondolkodds gyakorldsa el-
engedhetetlen.

ElGaddsomban egy 17 éves ldnybeteg esetét szeretném bemu-
tatni, akinél enyhe influenzaszer( tiineteket kovet&en fokoza-
tosan progredidlé gyengeség, fejfdjds és terhelésre jelentkezd
nehézlégzés alakult ki. A primer elldtds sordn laborvizsgdlat
nélkil, mindossze a tlinetek és a sdpadt bérszine alapjdn vas-
potldst javasoltak. A perzisztdlé panaszaira tekintettel végzett
laborvizsgdlat azonban stilyos vérképeltéréseket mutatott: je-
lent&s anémia, trombocitopénia, valamint emelkedett LDH és
higysav értékek voltak ldthaték. Mindezek alapjan a gyerme-
ket tovdbbi kivizsgdlds és elldtds céljdbdl a Semmelweis Egye-
tem Gyermekklinikdjdra utaltak.

A serduil§ felvételi statuszébdl kiemelend6 tachycardidja, sé-
padt bdrszine, valamint testszerte lathaté petechidi és
purpurdi. A rendelkezésre &ll6 laboreredmények és a klinikai
kép alapjdn tobb lehetséges korkép is felmertilt és a diagnosz-
tikus megkozelités az djabb informdcidk fényében folyamato-
san vdltozott. Az eset j6l szemlélteti, hogy Osszetett, kompli-
kdltabb eseteknél fontos meg6rizni a széles spektrumd diag-
nosztikus gondolkoddst és az j adatok fényében djraértékelni
az esetlegesen felmeruls lehetséges kérképeket.

Az esetet interaktiv formdban, a hallgatésdg bevondsaval mu-
tatjuk be: a résztvevsket a Mentimeter program haszndlataval
bevonjuk a diagnosztikus folyamatba, és lehet&séget adunk
arra, hogy kézosen gondolkodjunk a lehetséges kérképekrél,
valamint a kovetkez§ vizsgdlati |épésekrdl. A végss diagnozist
az absztraktban szandékosan nem kozoljik, hogy az elGadds
sordn, kozos gondolkodds révén, egyiitt jussunk el a megol-
ddshoz. Az interaktiv elemek célja, hogy a résztvevsk ne csu-
pan passziv hallgatéi legyenek az esetnek, hanem aktivan
részt vegyenek a diagnosztikus dontéshozatal folyamataban.
ElGaddsunk célja nem csupdn egy hematoldgiai kérkép bemu-
tatdsa, hanem annak demonstraldsa is, hogy a lépésrél lépésre
torténd gondolkodds és a kritikus szemlélet miként tdmogat-
hatja a biztonsdgos és megalapozott dontéshozatalt a klinikai
gyakorlat sordn. Bizunk benne, hogy az eset nemcsak a ritka
korképek felismerésében nyujt gyakorlati segitséget, hanem
inspirdciét ad a hallgatésdgnak a kozos gondolkoddsra és a
kritikus szemlélet tudatos gyakorldsdra is. Az eset bemutatdsa
egydttal rdmutat arra is, hogy a megfelel§ idében elinditott,
célzott kivizsgdlds milyen jelentSs hatdssal lehet a betegség ki-
menetelére, a beteg rovid- és hosszttavi prognozisdra.

Az idegrendszer védelme a Bacs-Kiskun
Vdrmegyei Oktatékérhdz PIC Részlegén

Lakatos Lilla, Kelemen Edit, Csizmar Nikolett,
Talosi Gyula

Bdcs-Kiskun Vdrmegyei Kérhdz Csecsemd- és
gyermekgydgydszati osztdly, Kecskemét

Az elmiilt 10 évben &tlagosan évi 6000 ujszilott kertilt felvé-
telre Magyarorszdg 1. szint( perinatdlis intenziv centrumaiba.
A PIC Adatbdzis kimutatdsai szerint a tilélés mind az 6sszes
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dpolt, mind az igen kis sulydak korében javult 2005 és 2024
kozott. A legnagyobb mértékben a 23-28. hét kozott sziletett
korasziilottek tidlélése emelkedett, 2024-es adatok szerint
75,4%-ra. Azonban a PIC nem elégedhet meg a javul6 tdlélési
mutatékkal, ezért 2017-ben kérhdzunkban neuroprotektiv el-
latdsi elemekkel bdvitettik a FINE (Family and Infant
Neuro-Developmental Education) protokollt, kiemelt figyel-
met forditva a fejlGdést tdmogatd, egyénre szabott elldtdsra. Az
Uj protokoll célja a kornyezeti stressz hatds csokkentése, vala-
mint a neurodevelopmentdlis kimenetelek tdmogatdsa.
Vizsgdlatunk sordn célul tiztik ki, hogy dsszevessiik az Gjon-
nan bevezetett protokollok szerint ellatott koraszulottek adata-
it a protokollok bevezetése el6tt sziiletetettek adataival.
Osszehasonlitottuk a 2014-2016 és a 2023-2025 kdzétt a 32.
gestdcios hét elétt vildgra jott és neonatdlis intenziv centru-
munkban elldtott korasztilottek retrospektiv adatait. A két po-
puldcié adatait pedig kétmintds t- és khi négyzet probdval ha-
sonlitottuk ossze.

A két id6szakban 0Osszesen 126 illetve 150 korasziilottet
(p>0,05) lattunk el. Szuletési sdlyuk 1147,1+397grammra és
1253,2 + 444,9 grammra (p<0,05) tehetd, a haldlozds pedig
10,7% és 11,9% volt. Az adott id6szakokban az dtlagos dpola-
si id6 52,09 + 19,41 naprdl 44,23 + 19,45 napra (p<0,05), az
invaziv lélegeztetési id6 pedig 5,62 + 10,56 naprdl 2,68 +
5,88 napra (p<0,05) csokkent. A kizdrélagos anyatejes tapla-
lds a 2023-2025-6s idGszakra 40,2%-kal emelkedett, a sztero-
id profilaxis tekintetében pedig 16,9%-os javulds volt kimutat-
haté. A szév6dmény rdta (BPD, silyos IVH, NEC, ROP, hala-
lozds) szempontjdbdl 15,6%-0s csokkenést észleltiink a ké-
sébbi betegpopuldciét tekintve.

Eredményeink alapjan gy gondoljuk, hogy a FINE, az orszé-
gos fdjdalomcsillapitdsi protokoll (amelynek kidolgozdsdban
osztdlyunk orvosai is részt vettek) és a neuroprotektiv elsé elld-
tds alkalmazdsa jelentGsen hozzdjarul ahhoz, hogy szignifi-
kdnsan csokkenjen a szovédmények eléforduldsa, az dpoldsi
napok szdma, valamint a hosszltavid neuroldgiai kimenetel.

Coarctatio aortae, ahogy még nem lattuk

Liebhardt Agnes', Gyémorei Bedta®

'Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Csecsemd - és Gyermekgydgydszat, Budapest,

’Magyarorszdgi Reformatus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Gyermekkardioldgia, Budapest

Bevezetés, témamegjel6lés: A coarctatio aortae a velesziletett
szivhibdk mintegy 5-8%-dt teszi ki, prevalencidja korulbeldl
3—4 eset 10 000 élvesziiletésre. A tiinetek leggyakrabban uj-
szulott korban manifesztalédnak. Fizikdlis vizsgdlattal észlel-
hetd eltérések (alsé végtagi pulzus hidnya, tachypnoe, szivzo-
rej) esetén akut kardioldgiai vizsgdlat sziikséges. Amennyiben
a diagnézis igazoldédik, urgens szivsebészeti beavatkozds in-
dokolt. A szir6vizsgdlatoknak és a csecsemdk négyvégtagi
pulzus ellenérzésének koszonhetSen az esetek donts részé-
ben hamar felismerésre keriil ez a vitium, azonban el6fordul,
hogy a diagnézis késébb, csecsemd- vagy gyermekkorban tor-
ténik, ahogy ez a prezentalt esettinkben is lathato.

Esetbemutatas: Jelen el6addsunkban egy 1 éves kisded esetét
mutatjuk be, akit higydti infekcié és ezzel parhuzamosan
romlé légzésmechanika miatt vizsgdltunk. A hdgyditi infekcidt
mind a klinikum, mind a laboratériumi eredmények megerési-
tették. Apoldsa sordn kifejezett tachydyspnoet, paradox lég-
zést észleltiink, pulmonalis stitusz megitélésére mellkasront-
gen vizsgdlat tortént. Rontgen felvételen tiidGeltérés nem iga-
zolédott, de kifejezett cardiomegalia kerilt lefrdsra, melyre te-
kintettel akut kardioldgiai vizsgdlatot végeztiink. Tdjékozédo
szivultrahang vizsgélattal kifejezetten hypertrophids bal kam-
ra mellett, normdl bal kamra funkcié, aorta descendens tertile-
tén kifejezett sz(kilet és turbulens dramlds kerdlt lefrdsra, ami
coarctatio aortae gyanujdt vetette fel, melyet szakorvosi vizs-
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gdlat er6sitett meg. Ekkor jelent6s also és fels6 végtagi vérnyo-
mds gradienst észleltiink, jelentésen gyengébben, bizonytala-
nul tapinthaté alsé végtagi pulzusok mellett.

Beteglink esetét tovdbbi kivizsgdlds és ellatds céljdbdl referal-
tuk Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermeksziv Kozpontjdnak, ahova az infekcié gydgyuldsat
kovetSen helyeztik &t. Athelyezését kovetSen az Intézetben
végzett kardioCT vizsgdlat kritikus aorta coarctatiot igazolt,
funkciondlis aortaiv interruptio mellett, ezért a gyermek egy
héten belll siirgss szivsebészeti beavatkozdson, aortaiv
repairen esett at.

Osszefoglalds, kovetkeztetések: Az eset ramutat arra, hogy a
stilyos coarctatio aortae kiterjedt kollaterdlis rendszer kialaku-
ldsa mellett hosszan észrevétlen maradhat. Hugyaditi fert6zés
esetén, amennyiben kifejezett légti tiinetek jelentkeznek, a
kivizsgdlds részeként mellkasrontgen napjainkban is elenged-
hetetlen. llletve felhivja a figyelmet a cardiomegalia akut kar-
diolégiai kivizsgdldsanak fontossdgara.

Mit vizsgdljunk, ha nem eszik a gyermek? -
A gyermekkori evészavarok orvosi kivizsgdldsa
a Rome V kritériumrendszer tiikrében

Lukasz Rebeka
Kiskandl Kommando Gyermektdpldldsi Kbzpont

Bevezetés: A csokkent taplalékbevitel vagy evéselutasitds gya-
kori gyermekgydgydszati probléma, amely mogott heterogén
etioldgia all. A PFD (pediatric feeding disorder) az ordlis taplda-
|ékbevitel zavara, amely nem életkornak megfeleld, és orvosi,
tapldlkozasi, tdplaldsi készségbeli vagy pszichoszocidlis
diszfunkciéval tdrsul. Az ARFID (avoidant/restrictive food
intake disorder) olyan evészavar, amelyben a bevitel csokke-
nése jelentds stly- vagy tdpanyaghidnyhoz, illetve funkciond-
lis kdrosoddshoz vezet, testképzavar nélkul. A két kérkép ko-
z6tt jelent6s dtfedés dll fenn, ami a mindennapi gyakorlatban
diagnosztikai bizonytalansagot eredményez. A Rome V krité-
riumrendszer dj szemléletet vezet be a bél-agy tengely zava-
rainak értelmezésében az étkezési viselkedésben is, és a taplda-
lasi zavarokat részletesebben integrélja a diagnosztikdba, ez-
dltal a kordbban féként pszichidtriai keretben értelmezett
ARFID és egyéb evészavarok a gyermekgydgydszati elldtdsban
is egyértelm(bb helyet kapnak.

Célkitiizések: Az elGadds egy strukturdlt, a gyermekgydgy-
dszati alapelldtdsban és szakelldtdsban egyarant alkalmazhaté
kivizsgdldsi algoritmus bemutatdsa evésproblémds gyermek
esetén.

Méddszerek: Szakirodalmi dttekintést végeztiink nemzetkozi
konszenzusdokumentumok és friss Rome V publikdcick alap-
jan. A kivizsgdldsi modellt négy tertilet mentén strukturdltuk:
orvosi, tapldlkozdsi, ordl-motoros vagy készség és pszicho-
szocidlis tényezdk.

Eredmények: A kivizsgdlds els6 [épése a novekedés, a sulyfej-
I6dés és a taplaltsagi dllapot objektiv értékelése, beleértve a
mikrotdpanyag-hidnyok kockdzatdt és a folyadékbevitelt. Ezt
koveti az organikus okok célzott kizdrdsa, kilonos tekintettel
gasztrointesztindlis betegségekre, allergidra, fdjdalommal jaré
dllapotokra, valamint neuroldgiai és fejlédési eltérésekre.
A tdpldldsi készségek vizsgdlata sordn értékeljik a rdgdsi és
nyelési, falatképzési funkcidt, a texttiratolerancidt, a pozicidt,
az étkezések idGtartamdt és az 6ndllé evés képességét.
A pszichoszocidlis tényezék kozott kiemelt jelentségli az
evéssel kapcsolatos félelem, az elkertil6 viselkedés, a kordbbi
negativ élmények és a csalddi interakciok vizsgdlata.

A Rome V kritériumrendszer jelentds Gjdonsdga, hogy a téplé-
ldsi zavarokat tobb, klinikailag jél elkilonithet§ entitdsra
bontja. A “hypersensitive dysphagia” esetén a gyermek étel-
akadast érzékel normdl anatémiai és motoros viszonyok mel-
lett. Az “anticipatory restrictive feeding” (ARF) esetén az evés-
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hez térsulé negativ élményektél valo félelem vezet restrikcio-
hoz. A “hunger dysregulation feeding disorder” csokkent vagy
fokozott éhségérzettel jaré dllapot, amely mdr csecsemd- és
kisdedkorban megjelenhet. A “medically triggered functional
feeding disorder” esetén egy kordbbi szervi betegség utdn ma-
rad fenn a tdpldldsi zavar, annak rendezédése ellenére. Ezek
az entitdsok az ARFID-ként leirt heterogén csoport részlete-
sebb klinikai bontdsat jelentik, és lehet6vé teszik a célzottabb
diagnézist.

Kovetkeztetések: A nem evs gyermek kivizsgdldsa strukturdlt,
multidiszciplindris megkozelitést igényel minden életkorban.
A Rome V szemlélet bevezetése lehet6vé teszi a tdpldldsi za-
varok differencidltabb értelmezését, az ARFID klinikai
djrapoziciondldsat, valamint a bél-agy tengely zavarainak in-
tegrdlt értékelését. Ez javithatja a diagnosztikus pontossdgot és
a célzott terdpids dontéshozatalt a gyermekgyodgydszati gya-
korlatban. A strukturdlis és készségbeli okok felmérése és ke-
zelése minden esetben megel6zi a viselkedésterdpids beavat-
kozdsokat. A legtobb esetben az ambuldns team-tdpldlasterd-
pia elegend6, célzott kiegészitéssel és az étrend strukturdldsa-
val. Enterdlis tdpldlds csak kivételes esetben sziikséges. A ke-
zelés multidiszciplindris, amelyben a viselkedésterdpia, a
pszicholégiai-gyégypedagdgiai tdmogatds, dietetikai folyama-
tos kontroll, orvosi kontroll, nyelésterdpia, és sziikség esetén
farmakoterdpia egyardnt szerepet kap.

A kardidlis eltérések idébeli dinamikdja
MIS-C-ben: szisztematikus dttekintés és
meta-analizis

Lukdcs Adrienn', Herczeg Vivien?, Csaba Réka?,
Kéri Adrienn®, Nagy Rita’®, Kéi Tamads’?,

Garai Réka9

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Gyogytornasz Budapest,

‘Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Békay
utcal Részleg Rezidens,

‘Semmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar
hallgato

*Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Rezidens,
Budapest,

’Semmelweis Egytem Transzldciés Medicina Kézpont
Igazgatohelyettes,

®Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Rezidens,
Budapest

’Semmelweis Egyetem Transzldciés Medicina Intézet
Statisztikus,

8Budapesti Mdszaki és Gazdasagtudomanyi Egyetem,
Matematika Intézet Sztochasztika, 9Semmelweis Egyetem,
Gyermekgydgydszati Klinika, Bokay utcai Részleg Rezidens

Bevezetés: A multisystemds gyulladdsos szindréma gyerme-
kekben (MIS-C/PIMS-TS) gyakran jar kardidlis érintettséggel,
azonban a kardidlis eltérések idébeli alakuldsa és klinikai je-
lentGsége részleteiben nem teljesen tisztazott. Vizsgdlatunk
célja a kardidlis eltérések szisztematikus és kvantitativ értéke-
lése volt.

Médszertan: Szisztematikus &ttekintést és metaanalizist vé-
geztink a PRISMA 2020 irdnyelveinek megfelelGen. A
MEDLINE, Embase és CENTRAL adatbdzisokban 2019-2025
kozott publikdlt tanulmdnyokat kerestiik. Legaldbb 10 beteget
és =3 honapos utdnkovetést tartalmazé vizsgdlatokat vontunk
be. Random hatdsu metaanalizist alkalmaztunk, kiilon értékel-
ve a strukturdlis, funkciondlis és elektrofizioldgiai eltéréseket,
valamint a kardidlis biomarkereket.

Eredmények: Osszesen 58 tanulmdnyt tudtunk bevonni vizs-
gdlatunkba. Az elemzés igy 3694 hospitalizalt MIS-C-s gyer-
mek adatain alapszik. Mig a kardidlis eltérések gyakoriak vol-
tak az akut fzisban (pl. koszortér-eltérések (13.2% [95% ClI,
7.3-22.6]),bal kamra diszfunkcié (35.7% [27.6-44.7]), ezek
tobbségében gyors javuldst mutattak. 3—6 hénapon belul az
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dltalunk vizsgalt legtobb eltérés el6forduldsa jelentésen csok-
kent vagy megsziint. A bal kamrai funkcié normalizalédott, a
kardidlis biomarkerek pedig az akut emelkedést kovetSen ro-
vid id6n beliil visszatértek a normadl tartomdnyba.
Kovetkeztetés: A MIS-C-hez tdrsulé kardidlis eltérések tdlnyo-
morészt reverzibilisek voltak, és a rovid- és kozéptavi kardio-
|6giai kimenetel kedvezének mondhaté. Habdr napjainkban a
MIS-C eléforduldsa drdmaian csokkent, eredményeink kvanti-
tativ médon igazoljdk ezen eltérések gyors rendez6dését, ami
a klinikai kovetési stratégiék szempontjdbdl relevéns lehet.

A Kulturdlis és Innovdciés ~ Minisztérium
2025-2.1.1- EKOP-2025-00014 KODSZAMU  EGYETEMI
KUTATOI OSZTONDIJ PROGRAMJANAK A NEMZETI
KUTATAS}I, FEJLESZTESI ES INNOVACIOS ALAPBOL
FINANSZIROZOTT SZAKMAI TAMOGATASAVAL KESZULT.

Fontan-tipust keringés és a fehérjevesztd
enteropathia — esetbemutatas

Majldth Néra, Makovi Helga, Kovdcs Madrta

Gydr-Moson-Sopron Vdrmegyei Petz Aladdr Egyetemi Oktato
Korhdz gyermekgyogydszat

Bevezetés: A Fontan-tipust keringés megolddst jelenthet a
szivfejlédési rendellenességekkel él6 gyermekek kezelésében,
de szdmos szovédménye alakulhat ki. A mitétileg kialakitott
Fontan-tipusd keringés sordn a szisztémds vénds vér a jobb
szivfelet megkertilve, kozvetlendl kertil a pulmonalis keringés-
be, mely bdr csokkenti a sziv terhelését, emeli a szisztémds vé-
nds nyomdst, csokkenti az intestinalis vérelldtast és nyirokpan-
gdst okozhat, melyek fehérjeveszts enteropathia (PLE) kialaku-
|dsdhoz vezethetnek. Tunetként a csokkent onkotikus nyomds
miatt periférids és stilyos esetben a savés hartydk mentén is
6déma alakulhat ki.

Célkittizés: A muitéti tton korrigdlt szivfejlédési rendelle-
neséggel él6knél, az alapbetegség kovetkezményeképp kiala-
kult szovédmények ismertetése, ezek felismerése, differencidl-
diagnosztikdja, hangsilyozva a multidiszciplindris megkozeli-
tés fontossagat.

Esetismertetés: Esetlinkben egy 11 éves lanynal jelentkezett
kifejezett genitdlis- és ldbszdrodéma. Anamnézisébdl kieme-
lends, hogy Fallot-tetralégia miatt tobbszoéros szivmiitéten
esett at, Fontan-tipusu keringést alakitottak ki.

Kiterjesztett laborvizsgdlatban csokkent 6sszfehérje szint mu-
tatkozott, alacsony albumin és immunglobulin értékek mel-
lett. Kivizsgdldsa sordn differencidldiagnosztikai szempontbdl
a szivelégtelenség, infekcid, nephrosis-szindréma, thrombo-
embdlids esemény és coeliakia kizdrdsra kertlt. Enyhén emel-
kedett mdjenzim értékeit Fontan-asszocidlt majbetegség
(FALD) kovetkezményének tartottuk. Fehérjében gazdag tdp-
szerrel egészitettiik ki étrendjét, a tiinetek enyhitése céljdbdl
pedig diuretikus terdpidt alkalmaztunk, kélium pétlassal ki-
egészitve. 2 hét kezelés utdn a ldbszdrodéma szint, a genitalis
odéma kifejezetten mérsékl6dott, kontroll laborjaban a fehér-
jeszintek rendezddtek. A bélen keresztiili fehérjevesztés hasz-
nos markere, a széklet alfa-1 antitripszin szint meghatdrozdsa,
melynek emelkedett értéke egyértelmtien igazolta a fehérje-
vesztd enteropathidt. A késébbiekben kardioldgiai intézetben
(GGYOKVI) kezelését budezoniddal egészitették ki. FALD mi-
att hepatolégiai gondozdsba vették.

Kovetkeztetés: A Fontan-tipusu keringéssel él6k 5-12%-nal
alakulhat ki PLE, mely a betegek életminGségét jelentGsen
rontja. A gyermekgydgydszati szakirodalmi adatok hidnyossa-
ga miatt kevés informdcié dll rendelkezésre a kezeléssel kap-
csolatban, ezért ennek egyénre szabottnak kell lennie. A bete-
gek gondozdsa multidiszciplindris feladat, magdba foglalja a
kardiolégiai, gasztrontenteroldgiai és hepatoldgiai kovetést is.
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Amikor a virus elfedi a Iényeget

Az ételallergia kivizsgdldsa

Major Gréta', Ulics Szilvia', Visy Bedta®,

Marton Gyorgyi®

7Helm Pdl Orszagos Gyermekgyogydszati Intézet, Budapest,
’Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Nyerges
Gdbor Infektologia Osztdly Infektoldgia,

*Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszatl Intézet, Nyerges
Gdbor Infektolégia Osztdly Csecsemd- é€s gyermekgydgydszat

Bevezetés: A Kawasaki-szindréma a csecsem&- és kisdedkor
egyik leggyakoribb szisztémds vasculitise, mely kezeletlen
esetben coronaria-érintettséghez vezethet. Az inkomplett/
atfpusos forma diagnosztikdja kiiléndsen nagy kihivast jelent,
mivel a klasszikus kritériumok nem teljestilnek maradéktala-
nul, és a klinikai kép gyakran mds betegségeket utanoz. Egy-
idej( virusfert6zés jelenléte tovabb nehezitheti a felismerést,
késleltetve a megfelels kezelés megkezdését.
Esetismertetés: Egy tiz hénapos csecsemd betegsége magas
ldzzal és testszerte megjelens polimorf exanthemdval indult,
melyet kezdetben kéz-ldb-szdj betegségnek, majd virus-
exanthemdnak véleményeztek. A kérlefolyds sordn kétoldali
nonpurulens conjunctivitise jelentkezett, majd néhdny nappal
késbb (betegsége 6. napjan) laztalanodott és bértiinetei is
regredidltak. Ekkor azonban fels& légditi tiinetei és hig széklet-
uritései kezddédtek kéz- és ldbujjakat érint6 duzzanat kiséreté-
ben.
Osztdlyos felvételekor a csecsemd laztalan, kielégits dltaldnos
dllapotd, azonban nyugalomban is tachypnoés volt. Fizikalis
vizsgdlata sordn a kéz- és labhdtra is kiterjed§ oedema, mell-
kasdn elszérva nyomdsra elhalvanyulé exanthemdk, kétoldali
nonpurulens conjunctivitis és vérbg garatképletek voltak ész-
lelhet6k. Tudeje folott diffizan vezetett zorejeket és kissé
megnylt exspiriumot hallottunk. Laboratériumi vizsgélata so-
ran kissé emelkedett gyulladdsos aktivitds mutatkozott, vala-
mint kombinalt [éguti antigén gyorsteszttel RSV fertézés igazo-
[6dott. Székletvizsgalatok sordn kérokozé nem volt kimutatha-
to.
A zajlé RSV infekciGja mellett észlelt stagndlé kéz- és Idbfej-
duzzanat, valamint bér- és szemtiinetek, illetve a gyermek
életkora felvetették az inkomplett Kawasaki-szindréma lehe-
tGséget, de 14z és laboratériumi vizsgdlattal észlelhets eltéré-
sek hidnydban a diagnosztikus kritériumokat nem teljesitette.
Kardlologlal vizsgdlata sordn kéros eltérés nem igazolddott.
Allapota és tiinetei kezdetben javultak, majd az dpoldsa ne-
gyedik napjan (betegsége 15. napjdn) ismét ldza jelentkezett,
melyhez novum jelent&s nyaki nyirokcsomé-duzzanat térsult.
Az ismételt laborvizsgdlatok emelkedett gyulladdsos paramé-
tereket, kifejezett leukocytosist, enyhe thrombocytosist és
gyorsult vorosvértest sillyedést igazoltak. Ismételt kardiolégi-
ai vizsgdlata sordn kisfokud bal coronaria tdgulat és tourtosus
érlefutds valt [athatéva. A klinikai kép és a friss vizsgdlati ered-
mények alapjdn djfent inkomplett Kawasaki-szindréma gya-
ndja merdlt fel, igy a csecsemd intravénds immunglobulin,
nagy dozisu acetilszalicilsav és parenterdlis szteroid kezelés-
ben részesilt. Az alkalmazott terdpia mellett [dza nem ismét-
[6dott, az oedema és bértiinetek regressziét mutattak, vala-
mint a coronaria eltérés nem progredidlt.
Osszegzés: Az eset hangsiilyozza, hogy igazolt virusfertzés
jelenléte nem zdrja ki Kawasaki-szindréma fennalldsat.
Inkomplett esetekben a diagnozis feldllitdsa fokozott klinikai
éberséget és dinamikus kovetést igényel. A késlekedés corona-
ria-érintettség kialakuldsahoz vezethet, mig az id6ben meg-
kezdett immunglobulin kezelés kedvezd kimenetelt biztosit-
hat. Az atipusos megjelenés(i esetek felismerése kulcsfontos-
sdgl a hosszu tavi szovédmények megel6zésében.
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Matusek Zsé6fia Réka, Téth Viktéria

Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
I. Csecsemd- és gyermekgydgydszat, Budapest

Az ételallergia kivizsgaldsa osszetett, tobb |épcsébdl allo fo-
lyamat, amelynek célja a tiineteket kivdlté allergének pontos
azonositdsa és a differencidldiagnézis biztositdsa. Az ételaller-
gia immunolégiai mechanizmuson alapulé kéros reakcid,
amely leggyakrabban IgE-medidlt formaban jelentkezik, de
nem IgE-medidlt vagy kevert mechanizmusok is el6fordulhat-
nak. A klinikai ttinetek — példaul bértiinetek, gastrointestinalis
panaszok, léguiti reakcidk vagy anafilaxia — nem specifikusak,
ezért a diagndzis integralt megkozelitést igényel.

A kivizsgalds els6 |épése a részletes anamnézis felvétel, amely
sordn feltérképezésre kertil a tiinetek jellege, idébeli lefolydsa,
az elfogyasztott ételek és az esetleges kockdzati tényezék, pél-
ddul az atépids hattér. Ezt kovetSen célzott diagnosztikai vizs-
gdlatok alkalmazdsa sziikséges. Az IgE-medidlt allergidk ese-
tén a b&rprébak (prick teszt) és a molekuldris allergia vizsgdlat
(illetve szérum specifikus IgE meghatdrozds) alapvetd eszko-
z6k, azonban az ételallergia diagnosztikdjdnak gold standard-
ja az ételterhelés.

A modern diagnosztika fontos eleme a komponens alapi mo-
lekuldris diagnosztika (Component-Resolved Diagnostics,
CRD), amely lehetévé teszi az egyes allergének molekuldris
komponenseinek vizsgdlatat. Ez a médszer segit megkulon-
boztetni a valodi szenzibilizaciot a keresztreaktivitdstol, vala-
mint informdciét adhat a reakcidk stilyossaganak kockdzatd-
rél. Példdul bizonyos stabil fehérje komponensek jelenléte su-
lyos, szisztémads reakcidkra utalhat, mig a h6- és emésztés ér-
zékeny komponensek inkdbb enyhébb, lokalis tiinetekkel tar-
sulnak. A CRD kulonosen hasznos lehet komplex esetekben,
tobbes szenzibilizdcié fennalldsakor.

A kivizsgdlds sordn elengedhetetlen az ételallergia elkulonité-
se mds dllapotoktdl, példdul ételintolerancidktdl vagy egyéb

gasztroenterolégiai és pszichoszomatikus kérképektsl. A
multidiszciplindris megkozelités — allergolégus, gasztro-

enterolégus, dietetikus és klinikai szakpszicholégus bevond-
sdval — biztositja a pontos diagndzist és a személyre szabott
kezelést.
Osszessegeben az ételallergia kivizsgdldsa strukturdlt, eviden-
cidn alapulé folyamat, amelyben a hagyomdnyos diagnoszti-
kai médszerek és a molekuldris szintli elemzések egyiittes al-
kalmazdsa noveli a diagnosztikai pontossdgot és hozzdjdrul a
betegbiztonsdg javitdsdhoz.

Etanercept alkalmazdsa Stevens-Johnson
szindrémdaban

Mathé Anna Rita', Rosdy Bedta', Méser Judit’,
Melldr Ménika', Cserhati Helga1, Hadas Veronika’,
Solymar Natélia', Orbék Anna', David M4té',
Schveibert Agnes®, Fodor Annamdria?, Veres Klara®
"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Neuroldgiai
Osztaly, Budapest,

’Heim Pél Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Bérgydgydszati Osztdly, Budapest

Bevezetés: A lamotrigin rendkivil ritka, életet veszélyeztet§
mellékhatdsa a Stevens—Johnson szindréma, melynek mortali-
tdsa a gyermek populdcidban 3,5-4,8%-ra tehetd.

Kortorténet: 13 éves juvenilis absence epilepszids betegiink-
nél magas dézisu levetiracetam kezelés mellett is provokalt és
nem provokdlt nagyrohamok jelentkeztek, ezért a levetira-
cetam mellé lamotrigint adjuvdltunk. A kezelés felépitésnek
14. napjan dltaldnos gyengeség, rossz kozérzet mellett az ar-
con, a tenyereken és a talpakon erythema és maculopapulosus
exanthema jelentkezett. A lamotrigint clobasam védelemben
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azonnal ledllitottuk, ennek ellenére a folyamat 24 éra alatt
rosszabbodott: |dzzal, testszerte bullaképz&déssel, kiterjedt
genitalis, ajak-, és oralis nydlkahdrtya, illetveconjunctiva érin-
tettségével jart. A megkezdett 6kés szteroid és immunglobulin
kezelés ellenére a folyamat rapidan progredidlt. Biolégiai terd-
piaként a betegség 4. napjan etanerceptet vezettiink be, mely
mellett a progresszié megdllt. Egy hét milva a gyégyszer ada-
sat még egyszer ismételtiik. Betegiink elldtdsa szoros multi-
diszciplindris egyuttmiikodést igényelt: neurolégus, bérgydgy-
dsz, szemész, aneszteziolégus- és intenziv terdpids szakorvos-
ok, dietetikus és gydgytorndsz bevondsdra volt sziikség. A cél-
zott és szupportiv terdpia mellett a gyermek dllapota fokozato-
san javult.

Konklizié: Az eset bemutatdsdval célunk felhivni a figyelmet
az enzim induktiv antiepileptikum bevezetése kapcsdn kiala-
kul6 Stevens—Johnson szindréma lehet6ségére, s ennek elldta-
sa kapcsdn a biolégiai terdpia bevezetésének szlikségességére
és id6zitésére a multidiszciplindris elldtds mellett.

A folyton éhes elme egyszer jelezni fog

Mészdros Rebeka, David Mdté, Rosdy Beita,
Melldar Ménika, Méser Judit, Cserhati Helga,
Orbé6k Anna, Hadas Veronika, Solymdr Natdlia

Heim Pdl Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Neuroldgiai
Osztdly, Budapest

Bevezetés: A GLUT1ds (1-es tipusi glikéz transzporter
deficiencia szindréma) egy genetikai defektus, leggyakrabban
a SLC2A1 gén heterozigéta mutdcidja dltal létrejové, ritka
(incidencia - 1:24000, skét adatok alapjan) betegség. Klinikai
lefolydsa az enyhébb, paroxismalis tiinetektsl, a csecseméko-
ri, silyos fejl6désbeli elmaraddst okozé epilepszia szindromd-
ig terjed6en vdltozatos lehet. Ebbdl kifolyélag egy atipusos
tinetegylittes sordn fontos, hogy felmeriljon mint lehetséges
irdnydiagnozis, hiszen egy 6nmagdban is rendkivil eredmé-
nyes terdpidval, a ketogén diétdval rohamkontrollt, ezdltal a
tovdbbi kognitiv romldst lehet megel&zni.

Kortorténet: A kozel 10 éves filigyermek 5. epileptiform
rosszulléte utdn kertlt felvételre, kivizsgalds céljabdl. Kértor-
ténetébsl kiemelend§ siilyos korasziiléttsége, mely miatt 3
éves kordig utdnkovették, de sem perinatalisan, sem az uté-
gondozds sordn neurologlal eltérést, fejlédésbeli elmaraddst
nem észleltek. 3 éves kordig 3 alkalommal volt ténusos megfe-
sziiléssel, kontaktusképtelenséggel, szemfixdldssal jard, spon-
tan oldédo gorcsrohama. Ezek kapcsan tobbszor is tortént EEG
vizsgdlata, de epilepszids mikodészavar nem mutatkozott,
koponya MR vizsgdlat korjelzé eltérést nem dbrdzolt.
Antiepileptikum nem kerlt bedllitdsra. Legkozelebb 9 évesen
ismétledott epileptiform rosszulléte, de a kordbbiaktol eltérs-
en ez egy hosszabb elrévedéssel kezd6dott, majd utdna indult
ténusos belovellése. 4 nappal késébb egy hasonlé lefolydsu
epizédja volt, melyet frontdlis fejféjds el6zott meg, ennek kap-
csan kerult felvételre Osztdlyunkra. Mind a két esetben
postictalisan hanyds el6fordult, de egyebekben neuroldgiai
stdtuszdban az enyhe koordindciés éretlenségen kiviil, egyéb
eltérés nem volt. Az EEG vizsgdlat sordn latott elektroklinikai
kép, illetve a kordbbi rohamok szemiolégidjat Gsszevetve,
atfpusos absence epilepszia gyantdja meril fel, igy lumbal
punctio tortént GLUT1ds kizdrdsa céljdbdl. A liquor glikéz :
szérum gliikoz ardny 40% koruli értéke viszont tovabb erdsi-
tette a gyandit, igy genetikai kivizsgaldsa indult, emellett tartés
gorcsgdtlds céljabol levetiracetdm kerdlt bedllitdsra. A klinikai
genetikai vizsgdlat igazolta a GLUT1 transzporter zavart,
SLC2A1 gén heterozigéta mutdcidjdval, fgy mint ebben az
esetben terdpids alappillér, ketogén diéta kerilt bevezetésre.
A tovdbbiakban tartés ketézis, és rohammentesség mellett a
kovetkezé cél a megkezdett levetiracetdm leépitése.
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Osszegzés: A GLUT1ds valészindleg egy aluldiagnosztizdlt
korkép, mely a sokrétd fenotipusbél adédik. Ketogén diétaval
viszont egy kezelhet§ anyagcserebetegség, mely rdmutat an-
nak a fontossdgdra, hogy az epilepszia szindrémdk rendszeré-
ben az atipusos megjelenés esetén, dontd jelent&ségliek a to-
vabbi diagnosztikus lépések. Hiszen lehetséges, hogy a komp-
lex kértorténet mogott, egy hatékony megoldds, ez esetben di-
éta, rejtézik.

Congenitalis adrenalis hyperplasia

Molnér Dorottya, Pap Krisztina, Kovdcs Mdrta

Gydr-Moson-Sopron Vdrmegyei Petz Aladdr Egyetemi Oktato
Korhdaz gyermekgyogydszat

Bevezetés: A congenitalis adrenalis hyperplasia (CAH) bar
nem kifejezetten gyakori, azonban anndl silyosabb tiineteket
produkdlé kérkép, amely akdr életveszélyes dllapotokhoz is
vezethet. Manifesztdciéjanak komplexitdsa révén bizonyos
esetekben mdr a szlil6szobdn gondolhatunk a betegség fenn-
dlldsdra, amely fel kell, hogy vesse a hattérben meghtiz6dé en-
dokrin kérkép gondolatét. A 21-alfa-hidroxildz enzim hidnya
a kortizol és aldoszteron termelés zavarat okozza, az enzim
el6tti anyagcsere termékek felhalmozédnak, az enzimdefektus
utani kortizol, aldoszteron hidnya, illetve az androgének tuil-
termelése okozza a klinikai tineteket.

Esetismertetés: Az dltalam bemutatott eset a klasszikus
sévesztd CAH-ot demonstrdlja. Az Ujszilott szllGszobai ész-
lelése sordn ldtott interszexudlis dllapot azonnal felvetette a
congenitalis adrenalis hyperplasia gyandjdt, melyet a kromo-
széma vizsgdlat eredménye (46 XX, a normal ng karlotlpus)
az 5 napos életkorban megjelend tap|a|a5| nehezitettség és la-
boreltérések (hyponatraemia, hyperkalaemia) aldtdmasztot-
tak. A betegség korai észlelését kovetGen azonnal hormonpét-
|6 terdpdt inditottunk, elkertilve ezzel a stlyos endokrin kri-
zist. Késlekedés esetén stilyos, életveszélyes dllapot, Ggyneve-
zett hypadrenids krizis alakulhat ki. A kivizsgdlds kompletta-
ldsa céljabdl kiegészit6 hormonvizsgdlatokat végeztiink, az
interszexudlis dllapot m(téti megolddsa kapcsan gyermekse-
bészeti konzultacio tortént. Ezen betegpopuldcio élethosszig
hormonpétlé kezelésre szorul, amely szoros utdnkovetést és
megfelel§ edukdciot tesz sziikségessé, tekintettel arra, hogy a
hormonpétlds hidnya, vagy annak elégtelensége barmely élet-
szakaszban hypadrenids krizis kialakuldsdhoz vezethet.
Osszegzés: A congenitalis adrenalis hyperplasia egy dsszetett,
eltérs életkorban kiilonb6z6 tineteket lattaté betegség, mely
komplexitdsa a s6-viz haztartds és nemi fejlode5| zavarok teru-
letét is érinti. Eppen ezért a j6 edukdcié és szoros utankovetés,
megfelel6 hormonpdtlds és a tarsszakmdk bevondsa mingségi
életet biztosit a gyermekek szdmdra.

Kis erek nagy baja- egy ritka kérkép
diagnosztikus és terdpids kihivdsai

Muzslay Eszter', Reusz Gyorgy?®, Tory Kdlman?,
Kaucsdr Tamds?, Mikes Balint?

'Semmelweis Egyetem Gyermekgyogyaszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgydgydszat,
“Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermeknefroldgia

Az elBadds témdja egy 15,5 éves nagylany esete, aki akut vese-
elégtelenség, hipertonia és véres kopettrités miatt vettiik at kli-
nikdnkra teriileti gyermekosztalyrél. Anamnézisébsl kieme-
lends, hogy iskolaorvos 1,5 hénappal megel6z6en mér észlel-
te hiperténidjat. Indulé laboratériumi vizsgdlataiban anaemi-
at, leukopeniat, emelkedett kreatinin-, karbamid- és gyullada-
sos értékeket észleltiink, vesefunkC|OJa beszkilt volt (eGFR

27 ml/min/1,73 m?). Vizeletvizsgdlata subnefrotikus protein-
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uridt igazolt, emellett hematuridt is tapasztaltunk. Hasi ultra-
hangon mindkét vese hiperreflektivnek dbrdzolédott.
Fil-orr-gégészeti vizsgdlata a véres kopeturités hatterében fel-
s6 légiti eredetet kizdrta. Differencidldiagnosztikdt tekintve
panaszait magyardzhatja az eddigi vizsgalatok alapjan ferts-
zés, Goodpasture-szindréma, vasculitis, szisztémds lupus
erythematosus is. Tekintettel a tlidGérintettséggel jaré korké-
pekre és az anamnézisben szerepld véres kopetiritésre, a ti-
déérintettség megitélése céljabsl mellkas CT tortént. A CT-n
GGO (ground-glass opacity) jellegi mintdzatot, foltos konszo-
liddcidt irtak le, ami alapjdn betegségét immunvasculitisnek
gondoltuk. Szteroid lokésterdpidt inditottunk. A vesét érinté
vasculitis gyantja miatt vesebiopszia tortént. A bioptdtumban
fibrotikus-cellularis félholdak voltak ldthatéak, granulomat
nem ldttak. A fibrotikus-cellularis félholdak jelenlétébdl
chronicitdst feltételeztiink, amely az immunvasculitis diagné-
zisdt aldtdmasztotta. A sulyos tiidGérintettségre és klinikai kép-
re tekintettel a jelenlegi ajanldsok alapjan tobb alkalommal
tortént  plazmaferezise, emellett indukciés terdpiaként
cyclophosphamid- és rituximab addsdban részesiilt. A kezelés
megkezdését kovetSen az elss légzésfunkcids vizsgdlata nor-
mal eredményt adott. Immunolégiai laborvizsgélattal myelo-
peroxidaz ellenes ANCA-antitest pozitivitds, p-ANCA mintd-
zat igazolddott. Vizsgdlataink alapjan panaszai hdtterében
ANCA-asszocidlt vasculitist (mikroszképos polyangiitis) véle-
ményeztiink, amely stlyos tudGérintettséggel jar. Az alkalma-
zott kezelés hatdsdra véres kopetiiritése megsziint, vesefunkci-
6ja javult (eGFR 38 ml/min/1,73 m?), hematuridja és protein-
uridja mérséklédott, vérnyomdsa antihipertenziv. mono-
terdpidval normdl tartomdnyban volt. Indukcids kezelését ko-
vetSen fenntart6 terdpidja jelenleg mikofenoldt-mofetil, szte-
roid kezelése leépités alatt van. Beteglink esetében a
Birmingham-score a betegség kezdetén 21 pont, az elsé két
rituximab indukciés kezelést kovetSen 7 pont volt.
Esetbemutatdsunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet az
ANCA-asszocidlt vasculitisek sokszor lappangé prezentdcids
tineteire (pl. hiperténia), valamint a betegség aktivitdsdnak
kovetésére szolgdlé pontrendszerre (Birmingham score). Az
ANCA-vasculitisek gondozdsa esetén, igy beteglinknél is ki-
emelt jelentGségli a tlidGérintettség kovetése légzésfunkcios
vizsgdlattal.
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Bevezetés: A Wolfram-szerli szindréma (WFSL-szindréma)
egy ritka, autoszomdlis domindns betegség, melyet prog-
ressziv halldskdrosodds, optikus atréfia, diabetes mellitus és
egyéb (neurolégiai, pszichidtriai) tiinetek jellemeznek. Feno-
tipusdban dtfedés van az autoszomdlis recessziv Wolfram-
szindrémdval (WS), de a WHFSL-ben szenvedd egyének
fenotipusa dltaldban enyhébb.

Esetismertetés — beteg és médszerek: Endokrinoldgiai rende-
[éstinkon 5,8 évesen jelentkezett propociondlt nanosomidval
a 6 honapos kora 6ta stilyos, bilaterdlis szenzorineurdlis hal-
l[dsvesztés miatt cochlerdris implantdtumot visel§ gyermek.
Testmagassdga 6,2 cm-rel a 3 percentilis alatt volt. Prediktiv
magassdgdt 174 centiméterre vartuk (50 pc). Csontkora retar-
dalt volt. Novekedési hormon (GH) hidny kizdrdsdra elvégzett
vizsgdlatok sordn a GH cstcsértéke inzulin tolerancia teszt-
ben 1,8 ug/I-nek, glucagon provokdcids tesztben 6,0 pg/l-nek

253

addédott. GH kezelését 6,3 éves kordban inditottuk el fél éves
kovetés utdn.

A kezelés hatdsdra a testmagassdg elmaraddsdnak csokkenését
észleltiik, 4 évvel a hormonpétlas elkezdését kovetSen azon-
ban emelkedett HbA1c értéket (6,4%) mértiink. A csokkent
glukdztolerancia a GH kezelés ismert és lehetséges mellékha-
tdsa, fgy a novekedési hormon kezelés felfliggesztése mellett
dontottiink, elsé 1épésben nativ szénhidrdtokat kertil6 diéta ja-
vaslatdval. A terdpiamddositds mellett is konstansan észlelt
emelkedett HbA1c érték miatt a szénhidrdt anyagcserezavar
kivizsgdldsa elindult, TTDM kizdrdsra kertilt.

A kovetkezd kontroll kapcsédn a sziilék a gyermek progressziv
ldtasvesztésérdl tettek emlitést igy a tlinetek komplexitasa mi-
att kiegészitd vizsgdlatot végeztiink, klinikai genetikussal
egyeztetve.

Genetikai vizsgdlata sordn array komparativ genom hybridi-
Z&ci6 és teljes exome szekvendlds (WES) tortént periférids vér-
b&l nyert DNS-bél. A microarray analizis nem mutatott sem
szambeli, sem szerkezeti eltérést. A WES identifikdlt egy
heterozigéta misszensz patogén varianst a WFST gén 8-as
exonjdban, NM_006005.3:c.2051C>T, p.(Ala684Val), ami de
novo mutdcié. Az orvosi irodalom ismeri ezt a varidnst, mint
Wolfram-szer( szindromdt, és nem szindréomds halldsvesztést
(ClinVar ID 30556).

WEFST (4p16.1) gén kédolja a wolframint, ami elsédlegesen az
endoplazmatikus retikulumban taldlhaté, f6ként az agyban, a
hasnydlmirigyben és a szivben expresszdlédik. Ez az eltérés
okozta esettinkben a szénhidrdt anyagcserezavart.
El6addsunk felhivja a figyelmet a multidiszciplindris egyutt
gondolkodds szlikségességére, azon betegek esetén, akiknél
differencidldiagnosztikai kérdés mertil fel, tobb szervet érint§
megbetegedés esetén. Az anamnézis felvétel, a fizikdlis vizs-
gadlat és a molekuldrgenetikai vizsgdlatok egytttese segiti a ko-
rai diagnozis feldllitdsat és az adekvat kezelés elinditasat.

Koldok granuléoma: egy csipet sé a ldpisz helyett

Omoregbee Félix Nicolas

Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Sebészeti Osztdly, Budapest

Bevezetés: A koldok granuléma gyakori djsziléttkori elvalto-
zds, melynek hagyomanyos kezelése ezust-nitrdt lokdlis alkal-
mazdsdval torténik. A lapiszkezelés hatékony, ugyanakkor a
legnagyobb odafigyelés mellett is kémiai égést okozhat, ha a
szer a kornyezd ép bérrel érintkezik. Az utdbbi években egyre
tobb kézlemény foglalkozik a topikélis sékezeléssel mint egy-
szer( és biztonsdgos alternativaval.

Esetismertetés: Egy koldok granuléma miatt elldtott djszlott-
nél rutin ldpiszkezelést kovetGen mdsnap a koldok kornyeze-
tében égési sériilésnek megfelel§ bértiinetek jelentkeztek.
Tobb hasonl6 eset rdvildgitott arra, hogy az elldté személytsl
(hdzi gyermekorvos, gyermekgydgydsz, gyermeksebész) flig-
getlendl kialakulhat iatrogén szovédmény.

A szakirodalomban a kozonséges sé topikadlis alkalmazasa ol-
cs6, konnyen hozzdférhets és sziilék dltal otthon is kivitelez-
het6 lehetGségként szerepel. Egy 24 kozleményt 6sszegz§ at-
tekintés 94 %-os Osszesitett sikerardnyt irt le sokezelés mellett,
komplikdcié és recidiva jelentése nélkil. Betegtdjékoztatok
alapjan a kezelés egyszerien megtanithato és otthoni kérnye-
zetben is biztonsdggal alkalmazhaté.

Osszegzés: ElGaddsommal szeretném felhivni a figyelmet arra,
hogy a koldok granulémak hagyomdnyos kezelése nem men-
tes a szovédményekt6l. A topikdlis sékezelés betegbiztonsagi
és gyakorlati szempontbdl is igéretes alternativa, ezért alkal-
mazdsa a mindennapi elldtdsban megfontolandaé.
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A moyamoya betegség renovascularis
megjelenése — egy ritka eset bemutatdsa
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A moyamoya betegség egy ritka angiopathia, amelyet az
intracranialis erek progressziv sztkdlete jellemez, masodlago-
san eredményezve egy sériilékeny kapilldris kollaterdlis hals-
zat kialakuldsat. Utébbi az angiographias felvételeken jelleg-
zetes ,flistgomolyagra” (japanul moyamoya) emlékeztets ké-
pet mutat. Incidencidja kevesebb, mint 1 f6 100.000 lakosra
vetitve. Leggyakrabban a tdvol-keleti orszagokban fordul elé.
A betegség ischaemids vagy haemorrhagias tlinetekkel jelent-
kezik, ritkdbban epileptiform gorcsok és egyéb neuroldgiai ti-
netek kisérik. Tobbnyire az agyi ereket érinti, de idénként
extracranidlis érintettséget is lefrtak.

Egy 8 éves kisldny esetét mutatjdk be a szerzék. A gyermek
eseménytelen vdranddssdgbdl, terminusra, normdlis test-
sdllyal sziletett. A megsziletés utdn négy hénappal észleltek
ndla el6szor neuroldgiai tineteket. Ekkor bal oldali hemi-
paresis, majd bal testfél focalis gorcse jelentkezett. Nyolc ho-
naposan bal oldali szemfixdlds miatt vizsgaltak. Kilenc héna-
posan torticollis és nydlcsorgatds jelentkezett. Mindhdrom al-
kalommal késziilt koponya MR-angiogrdfids vizsgdlat, amely
védltozé lokalizdcidban irt le friss ischaemids stroke-ot. A kér-
torténet, a klinikai tiinetek és az MR felvételek alapjan a
moyamoya betegség gyantja vet6dott fel. A diagnoézist meg-
er@sitette a genetikai vizsgalat eredménye, amely az RTM213
génben eddig le nem irt, de feltételezhetGen patogén hetero-
zigbta mutdciét igazolt. A szil6k a mutdciét nem hordoztdk.
A kisded 15 hénaposan, az agyi vérellatds helyredllitasa célja-
bdl, sikeres idegsebészeti mitéten esett dt. Azéta is rendszeres
neuroldgiai gondozas alatt all. Nefrolégiai munkacsoportunk
latokorébe egy évvel ezel6tt keriilt. Hét évesen regisztréltak
ndla el&szor magas vérnyomdsértékeket (140-160/100
Hgmm). Terileten elkezdték a kivizsgdlast. A 24 6rds ABPM
vizsgdlat alapjan a hypertonia diagnézisa meger6sitést nyert.
A laboratériumi, hasi ultrahang és kardiolégiai vizsgalatok
kérokot nem igazoltak. Antihipertenziv kezelését ACE gatlo
addsdval megkezdték. Ezt kovet6en készilt hasi CT-angio-
gréfids vizsgdlat a bal arteria renalis kezdeti szakaszdan felve-
tette szGkulet gyanujdt. A terdpia mellett érdemi vérnyomds
csokkenést nem észleltek, igy klinikdnkon folytattuk a kislany
kivizsgdldsat. Hasi ultrahang vizsgdlat kisebb bal oldali vesét
véleményezett. A vese Doppler vizsgalat ennek megfelelGen a
bal arteria renalisban és a segmentdlis arteridkban is sztkdlet-
re utalé dramldsi értékeket mért. A statikus veseszcintigrafia a
bal vese vetiiletét az ellenoldali kb. egyharmadanak frta le, te-
riletén az aktivitds diffizan csokkent volt. A bal vese mikodé-
si ardnya 29,1% lett. Vérnyomdscsokkentd kezelését kalcium-
csatorna-blokkoléval egészitettiik ki. A vizsgalati eredmények
a renovascularis eredetli hypertonia diagnézisat tdmogattdk.
Vascular Team dontése alapjdn a gyermeknél 2026 februdrjd-
ban percutan transluminalis angioplastica tortént a bal oldali
arteria renalison, egy ér proliferdciét gatlé gyégyszerkibocsaté
ballon segitségével. Mdr a beavatkozdst kovets néhany hétben
jelentés vérnyomdscsokkenést figyeltiink meg, a szisztolés
vérnyomdsok 10-30 Hgmm-rel, a diasztolés vérnyomdsok ko-
zel 20 Hgmm-rel csokkentek. A gyermek folyamatos
nefrolégiai gondozds alatt &ll, ahol a vérnyomdsok tovdbbi ja-
vuldsa esetén a gydgyszeres terdpia leépitését tervezziik.

A moyamoya betegség ritkdn extracranidlis szerveket is érint-
het, leginkabb a vese artériak sztkiletérsl vannak szakirodal-
mi adatok. Esetbemutatdsunk a renovascularis hypertonia egy
igen ritka fajtdjat mutatja be. Klinikdn intervenciés radiolégu-
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sai az elmdlt hdrom évben hdrom sikeres percutan angio-
plasticdt végeztek renovascularis gyermek betegeken. Ebben a
populdciéban a hagyomdnyos stent behelyezés nem jon sz6-
ba. Elérhet6vé vdltak azonban olyan felszivédd, kis méretd
stentek is, amelyek megolddst jelenthetnek restenosis esetén
gyermekkorban is.

Oesophagus atresia miatt operdlt betegek
életmingségének vizsgdlata

Paluska Luca', Sasi-Szabé Ldszl6 Andras®

"Debreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar hallgatd,
’Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont Gyermekgydgydszati
Intézet, Gyermeksebészeti osztdly, Debrecen

Bevezetés: Az oesophagus atresia (OA) ritka, tobbnyire izoldl-
tan jelentkezd, de a betegek egy részénél komplex eltérések-
kel tarsulé, mitéttel korrigdlhaté velesziiletett rendellenesség.
A sebészi technika kiforrott, ugyanakkor sikeres korrekcié
utdn is tébb szovédmény befolydsolhatja az életmingséget.
Célkittizés: Intézeti OA beteganyagunk posztoperativ részle-
tes életmin&ségének felmérése és dsszehasonlitdsa egészséges
kontrollcsoporttal.

Beteganyag és médszer: A TUKEB BM/23076-1/2024 enge-
dély birtokdban elemeztik a Debreceni Egyetemen
1999-2021 kozott OA miatt operalt betegek adatait. Vizsgal-
tuk az epidemioldgiai és miitéttechnikai jellemzdket, az
intraoperativ és az utdnkovetés sordn jelentkezd kés6i szovad-
ményeket. Az életminGséget a Magyarorszagon is validdlt
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) és egy betegség-
specifikus kérd6iv alapjdn mértik. A kérdSiveket elGzetes
egyeztetés utdn kuldtik ki, és csak a hidnytalanul visszaérke-
zett vdlaszokat elemeztiik. Az eredményeket hazai egészséges
gyermekpopuldcié PedsQL-adataival vetettiik 6ssze.

A statisztikai elemzés leiré médszerekkel, pdrositott t-, fligget-
len kétmintds t-, Welch-féle t-prébdval és egyutas ANOVA-val
tortént.

Eredmények: A vizsgalt id6szakban 80 betegnél tortént sikeres
rekonstrukcié; 56 kérddivet kuldtink ki, amelyb&l 20 kérds-
ivet lehetett felhaszndlni. A vdlaszokat Gsszesitve és korcso-
portokra bontva (2—4 év: 10%, 5-7 év: 25%, 8-12 év: 35%,
13-18 év: 30%) vizsgdltuk. A betegek tobbsége Gross C tipust
volt (80%), kozuilik 5 Vacterl-asszocialt, akiknek az eredmé-
nyeik nem tértek el a csoportétlagtdl. Emellett néhdny Gross A,
B és E tipust is azonositottunk, Vacterl nélkul.

A PedsQL gyermekonértékelések 85-89% kozotti eredményt
mutattak, mig a sziil6i értékelések a legtobb esetben szignifi-
kdnsan alacsonyabbak voltak. A korcsoportok 6sszesitett élet-
mindségi pontjai kozott szignifikdns eltérés nem volt kimutat-
hato.

Egészséges populdciéhoz viszonyitva csak az emociondlis ér-
tékeknél taldltunk szignifikdns kilonbséget.

Konklizié: Az OA sebészi korrekcigjat kovetSen a vdrhaté
életmindség az egészséges gyermekekével hasonlé. A tarsulé
fejlédési rendellenességek nem befolydsoljdk az életmingsé-
get. A szakszer(en elvégzett korrekcié és a protokollszerd,
szamos tarsszakma bevondsaval torténd rendszeres utdn kove-
tés segit az OA-s betegeket sijté szovédmények idben torté-
ng felismerésében, kezelésében, amely sziikséges a j6 életmi-
ngségi mutaték eléréséhez.
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Macskakarmoldst szikével? — Bartonella henselae
fert6zés gyermekkorban, esetbemutatds

Papp Kata, Guldcsy Vera, Kilmdn Andrea
Fejér Vdarmegyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Kérhdz
Ujsziilétt, Csecsemd és Gyermek Osztdly, Székesfehérvdr

Bevezetés: A macskakarmolds betegség (cat scratch disease)
egy zoondzis, melyet leggyakrabban a Bartonella henselae
okoz. A fert6zés rendszerint regiondlis lymphadenitis formdja-
ban jelentkezik, amely gyermekkorban kiilénosen gyakori.
A nyirokcsomék megnagyobboddsa 4ltaldban benignus lefo-
lydsd, azonban egyes esetekben suppurativ folyamat, beolva-
dds alakulhat ki, amely akdr sebészi beavatkozast is sziikséges-
sé tehet. A diagnozis feldllitdsdban a szeroldgiai vizsgdlatok
kulcsszerepet jdtszanak, mig a kezelés sordn — kiilonosen sz6-
védményes esetekben — elengedhetetlen a tarsszakmakkal, fgy
fil-orr-gégészekkel és kézsebészekkel valé szoros egyuttmdi-
kodés.

Esetismertetés: ElsG esetlinkben egy 7 éves kislany jelentkezett
ambulancidnkon nyaki nyirokcsomé megnagyobbodds miatt,
anamnézisében macskakarmolds szerepelt. Els6 bentfekvése
sordn szoros ultrahang és gégészeti vizsgalatok torténtek, kez-
déd6 beolvadds latszott, konzervativ terdpidban, kombinalt
antibiozésban részestlt. Mdsodik felvételére 8 nappal késébb
kertlt sor nyaki nyirokcsomo télyog miatt, tervezett mitét el6-
készitése céljdbdl. Bartonella henselae szerolégidja pozitiv
eredményt adott. M(itéti feltdrds és drendzs tortént, kezelését
szulfametoxazol-trimetoprimmal egészitettik ki. A megfelel§
antibiotikum terdpia ellenére kontroll soran djabb nyaki nyi-
rokcsomé beolvadast észleltek, ezért ismételt mitéti beavat-
kozds valt sziikségessé. A gyermek mindvégig ldztalan maradt,
szisztémads tlinete nem jelentkezett.

Madsodik esetiinkben egy 6,5 éves kisfit bal hénaljdban és te-
nyerén észlelt fajdalmatlan, békés nyirokcsomé duzzanattal
jelentkezett ambulancidnkon, ldztalanul. Anamnézisében
macskakarmolds szerepelt. Traumatoldgiai vizsgdlata tortént.
Szeroldgiai vizsgdlatokra mintdt kildtiink, Bartonella fert6zés
igazolédott. Kombindlt antibiotikus és lokdlis terdpidban ré-
szestlt. Kézsebészeti kontroll vizsgdlatok sordn javuldst nem
lattak, ezért feltdrds céljabol Sebészeti Osztdlyra felvették. A
mitét sordn a télyogbdl pus trilt, ebbsl kérokozé nem tenyé-
szett ki.

Harmadik esettinkben egy 9 éves fili gyermeket vizsgdltunk
nyaki nyirokcsomé duzzanat miatt, anamnézisében ezen a
helyen 1 hénappal kordbbi macskakarmolds szerepel. Szero-
I6giai vizsgdlat Bartonella henselae pozitivitdst eredménye-
zett. Az adekvdt antibiotikus terdpia ellenére a nyirokcsomé
mérete nem csokkent, felette a bér hyperaemidssd és fdjdal-
massd vdlt. Ultrahang vizsgdlat sordn beolvadds igazolédott,
ezért gégészeti osztdlyon feltdrds, drendzs tortént. A
posztoperativ idGszak eseménytelentl zajlott.

Osszegzés: A macska gyakori és kedvelt haziallat, ugyanakkor
a macskakarmolds betegség révén akdr stlyos fert6zés forrdsa
is lehet. Az ilyen esetek sikeres kezelése multidiszciplindris
megkozelitést tesz sziikségessé. A szeroldgiai vizsgdlatok el-
végzése kulcsfontossdgu a pontos diagndzis és a célzott anti-
biotikus kezelés megvalasztdsa szempontjabél. Ugyanakkor
megfeleld terdpia mellett is kialakulhat a nyirokcsomok talyo-
gosoddsa, amely sebészi ellatdst is igényelhet.

Anafilaxids allergidval az élet

Pil Andrea Eva, Téth Viktéria

Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Gyermekbelgydgydszati Osztdly, Budapest

Az anafilaxia nem csupdn egy siirg8sségi allapot, hanem egy
egész életet dtszovd, mindennapi kockdzat. Egy gyermek su-
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lyos allergids reakciéja nem a kérhazban kezdédik — és sok-
szor mdr joval azel6tt eldsl a kimenetele, hogy oda eljutna.
Az, hogy a kornyezete mennyire felkésziilt, sz6 szerint élet és
halal kérdése lehet. Fiatal gyermekorvosként kiilonosen fontos
felismerntink, hogy a mi szereptink nem ér véget azzal, hogy a
beteg stabilizalédott: legaldbb ennyire fontos a primer preven-
ci6 és az edukdcio.

Az anafilaxidval él6 gyermekek szdma folyamatosan novek-
szik: a 3—18 éves korosztdlyban mar 2-4%-ot érint, igy ma mdr
nem ritka dllapotrél, hanem egyre inkabb népbetegségrél be-
szélink. Ennek ellenére a tarsadalmi tudatossdg messze elma-
rad a szlikségest6l. Sokan még mindig nem értik a diéta jelen-
t6ségét, divathébortnak tekintik az ételallergiat, és nem veszik
komolyan a szigoru szabdlyokat — ezzel kozvetlen veszélybe
sodorva az érintetteket.

A mindennapi kockdzatok egyik legkritikusabb helyszine az
iskola, mivel itt torténik leggyakrabban diétahiba. ,Csak egy
falat” egy osztdlytdrs édességébdl, egy nem megfelelGen jelolt
étel az ebédlében — silyos, akdr végzetes reakciét vdlthat ki.
Ekozben sok intézményben a dolgozékat nem képezik ki az
anafilaxia felismerésére és elldtdsdra, nem tudjak, mikor és ho-
gyan kell adrenalin-autoinjektort haszndlni, vagy egyaltalan ki
jogosult erre.

Az iskolai kornyezet nemcsak egészségligyi, hanem pszicho-
szocidlis szempontbdl is megterhel6. Az allergids gyermek
gyakran kimarad k6zos étkezésekbdl, nem ehet a sziletésnapi
tortdbdl, kulon al vagy kilon étkezik. Ez konnyen vezet
bullyinghoz, kikozositéshez, stigmatizaciéhoz. A ,kiilénleges
szabdlyok” miatt a tdrsak sokszor nem értik, vagy nem fogad-
jak el a helyzetét, ami hosszu tdvon lelki terhet jelent.
Mindezek miatt kulcsfontossdgu az tigynevezett ,allergia kép-
zett iskola” programok bevezetése és szélesitése. Olyan intéz-
ményekre van sziikség, ahol nemcsak az egyéni cselekvési
terv létezik papiron, hanem a pedagdégusok és dolgozék rend-
szeres képzést kapnak, tudjdk kezelni a vészhelyzetet, és ké-
pesek biztonsdgos, befogadé kornyezetet teremteni.

A kockdzatok azonban nem érnek véget az iskola falain kiviil.
Utazds sordn a helyzet még kiszamithatatlanabb: a légitdrsa-
sagok jelentds része nincs felkészilve egy stilyos anafilaxids
reakcio elldtdsdra, nem minden esetben 4ll rendelkezésre
megfelel§ életmentd eszkdz, és a leszdlldsig eltelt id6 kritikus
lehet. Egy ilyen helyzetben a késlekedés végzetes kovetkez-
ményekkel jarhat.

Az anafilaxia tehdt nem csupdn orvosi diagndzis, hanem
komplex tarsadalmi kihivds. A valédi biztonsdgot nem kizaré-
lag a kérhdzi elldtds, hanem a tudatos, felkésziilt kornyezet, az
oktatds, valamint a gyermekeket koriilvevd kozosségek fele-
I6sségvdllaldsa biztosithatja.

Buborékok a szivben, kérdések a diagnézisbhan

Pal Vanda', Szasz Barbara', Funke Simone?,
Gyarmati Judit?, Brandt Ferenc Adam', Szabé Miklés'
'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Neonatoldgia,

’Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kozpont Sziilészeti és
N&gyogydszati Klinika PIC, Pécs

Hattér: A nekrotizal6 enterocolitis egy stlyos, akdr életet ve-
szélyeztet korkép, mely leggyakrabban kisstlyud koraszuilot-
tekben, az els6 2-3 élethéten jelentkezik. Atipusos etioldgia,
prezentdcio és klinikai ttinetek mellett a diagnozis feldllitdsa is
kihivdst jelenthet.

Eset: A 36. gesztdcios hétre, fenyegetd intrauterin asphyxia mi-
att stirgGsségi csdszarmetszéssel sziletett Gjszilott (szlletési
sdly: 2970 g, Apgar: 9/10) postnatdlis id6szakdt elhizédé
kardiorespiratorikus adaptdcié jellemezte, oxigénterdpidban
részesilt. A kezdettdl fennalld, jelentds (akar 15%-os) pre- és
postductalis oxigénszaturdcié-kiilonbség miatt végzett echo-
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cardiographia emelkedett, szisztémds szint kisvérkori nyo-
madst (45-60 Hgmm) igazolt. Az ultrahangvizsgdlatok portalis,
illetve intracardialis hyperechogén képleteket detektdltak, me-
lyek felvetették a szisztémds légembolizdcié gyanujét. A kildé
intézetben még negativ hasi képalkotévizsgdlatok késziiltek.
Osztdlyunkra tortént felvételét kovetSen kitoltott, fajdalmas
hasat és néma bélhangokat tapasztaltunk, a képalkoté vizsga-
latok pneumatosist és szabad hasi levegét igazoltak. StirgGs
laparotomia sordn Kkiterjedt vastagbél nekrézis mellett a
flexura lienalis el6tti perfordcié igazolédott, bélresectio és
colostoma-képzés tortént. A perzisztdlé6 pulmondlis hyper-
tensio (PPHN) kezelése a tovdbbiakban is kihivdst jelentett. Az
alkalmazott milrinone- és vazopresszin-inflizié, valamint az
inhalativ nitrogén-monoxid (iNO) és sildenafil terdpia mellett
a beteg oxigenizdcidja csak lasst javuldst mutatott, az ismételt
echocardiographids vizsgdlatok tovdbbra is suprasystémads
pulmonalis hypertenziét igazoltak. A klinikai dllapot javuldsa-
val a beteget a 8. posztoperativ napon sikeresen extubdltuk,
ezt kovet6n noninvaziv légzéstdmogatdst 21. életnapjdig ka-
pott. A PPHN szokatlanul elhizédé és terdpiarezisztens jelle-
ge miatt végzett mellkasi CT vizsgdlat felvetette egy diffliz
alveolaris-intersticidlis ttidébetegség (ChILD - Childhood
Interstitial Lung Disease) lehetGségét, amely magyardzatot ad-
hat az atipusos lefolydsi pulmondlis hypertensiéra, a
shuntkeringés miatt feltételezhetSen kialakult bélhypoxidra és
kovetkezményes nekrézisra. A tiidGbetegség etiolégidjdnak
tisztdzdsdra genetikai vizsgdlat indult.

Kovetkeztetés: Esetiink rdvildgit arra, hogy a stlyos nekro-
tizalé enterocolitis nemcsak lokalis hasi folyamatként, vagy
szepszis képében, hanem a bélfal perforatiéja révén massziv
szisztémds levegG-embolizdcié formdjaban is jelentkezhet.
A klinikum hétterében a bélfolyamatokon tdlmutatd, terdpia-
rezisztens PPHN-t okozé interticidlis tidSbetegség is allhat,
melyek korai felismerése és multidiszciplindris megkozelitése
kulcsfontossagu.

Ismeretlen eredetii szepszis csecsemékorban -
egy ,elfeledett” kérkép modern megjelenése

Pécsi Anna’', Farkas David?, Torok Viktéria Réka?,
Bedé Krisztina®, Mdrton Gyérgyi®, Dedk Abel?,

Visy Bedta®

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Budapest,

’Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Nyerges
Gdbor Infektoldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: Egy bizonytalan eredet(i szeptikus dllapot differen-
cidl diagnozisa jelentds kihivdst jelenthet, kiilonosen a hdrom
hénap alatti kord csecsemok esetében. Ebben az életkorban
kongenitdlis korképekre is gondolnunk kell. Magyarorszagon
és vildgszerte az elmdilt években jelentGsen emelkedett a szifi-
liszes esetek szdma, ezzel egyiitt a velesziletett szifilisz
incidencidja is szdmottevSen nétt. A kongenitdlis szifilisz su-
lyos, magas mortalitast kérkép, klinikai megjelenése rendki-
viil véltozatos lehet. A fert6zott Gjszilottek és fiatal csecsemok
gyakran tiinetmentesek vagy nem specifikus tiineteket mutat-
nak, mint példdul a ldz, hepatosplenomegalia, bértiinetek,
vérszegénység, csontelvdltozdsok, kilonbézé neuroldgiai ti-
netek, valamint az infekcié akar szeptikus dllapotot is eredmé-
nyezhet. Ez a sokszin( klinikai kép jelent6s diagnosztikai kihi-
vast jelent, kiilonosen ismeretlen eredet( stlyos szepszis ese-
tén. A diagndzist neheziti, hogy dltaldnossdgban a szifilisz
ritkdn el&forduld, ,elfeledett” megbetegedésként él még a
koztudatban.

Esetismertetés: Egy hdrom honapos csecsem§ szertedgazo tu-
netek és bizonytalan eredet( szepszis lezajldsa utdn kertlt at-
vételre infektolégiai osztdlyunkra egy nagyvdrosi kérhazbdl
tovabbi kivizsgdlds céljdbdl. A normdl sdillyal, id6re sziiletett
Ujszulott perinatalis anamnézisébdl kiemelends, hogy a va-
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randdssag hetedik hetében mater gonorrhoea infekcié miatt
kezelésben részesiilt, az els§ trimeszterben végzett szifilisz
sz(rés negativ eredményt adott. A gyermek dtvételét megel6-
z8en mésfél héttel a csecsemdnél tobb alkalommal hemelke-
dést észleltek, per os bevitele jelentSsen csokkent, valamint
enyhe felsg légtiti tiinetei jelentkeztek. Panaszai miatt kérhdzi
felvételére kertilt sor, érkezési statuszabél szamottevé hepato-
splenomegalia emelendd ki. Hasi ultrahang vizsgdlat sordn a
mdjban szédmos korlirt echoszegény éziét irtak le. Obszerva-
ciéja sordn a csecseménél lazas dllapot jelentkezett, bagyad-
tabb lett, empirikusan antibiotikum kezelést kezdtek. Ezt ko-
vetSen ismételten ldzas dllapot kapcsdn konvulzié gyanus
rosszulléte zajlott, majd a csecsem6 kifejezetten elesett dltala-
nos dllapotd lett, kiegészité oxigén igénye jelentkezett. A
rosszullét utdn végzett laborvizsgdlat eredményei alapjdn
emelkedett laktdt szint, hipoglikémia és stilyos szepszisre uta-
|6 paraméterek mutatkoztak, ezért kombindlt antibiotikum ke-
zelésre valtottak. Légti antigén gyorsteszt SARS-CoV-2 infek-
ciét igazolt, valamint szérum és vizelet PCR vizsgélattal CMV
virémia volt kimutathat6, igy a terdpiat 1VIG-gel, kortiko-
szteroiddal és remdesivir kezeléssel egészitették ki. A csecse-
m& dllapotdban az alkalmazott terdpia mellett harom nap utdn
jelentds javulds volt Ithaté. Mivel a szeptikus dllapotot ered-
ményez§ egyértelm( infekcids etiolégia nem igazolddott, a
csecsemét tovdbbi kivizsgalds céljabél osztdlyunkra irdnyitot-
tdk. A szertedgazé tunetek hatterében felmerdlt onko-
hematoldgiai kérkép, illetve az észlelt metabolikus eltérések
alapjan velesziiletett anyagcsere betegség lehetGsége is. Az
anamnézisben szerepl§ gorcstevékenység gyanija és a komp-
lex tiinetegyuttes miatt lumbdlpunkcidt, valamint kiterjesztett
szeroldgiai vizsgdlatokat végeztiink, amelyek sordn RPR és
TPHA vizsgdlat pozitiv eredményt adott. A csecsemd tiinetei
stlyos lefolydsd kongenitélis szifilisznek megfeleltek, ezért a
vizsgdlati eredményt kérokinak véleményeztiik, a csecsemé a
hazai és nemzetkozi protokolloknak megfelelGen parenterdlis
penicillin-terdpidban részesdilt.

Kovetkeztetés: A velesziiletett szifilisz incidencidja napjaink-
ban szamottevéen emelkedik Magyarorszdgon. A kérképre a
tinetek széles spektruma jellemzs, ezért elengedhetetlen a
differencidl-diagnosztikus gondolkodds részévé tenni. A szifi-
lisz adekvat kezelés mellett j6 gyégyhajlamu betegség, id6ben
vald felismerése kulcsfontossdgu a terdpia mihamarabbi meg-
kezdése végett, ezdltal a stilyos szovédmények és a késSi ma-
nifesztaciék megel6zésében. Ezért hazankban is egyre na-
gyobb hangstly helyez&dik a vdrandéssdg sordn és a szild
n6k korében végzett szirévizsgdlatokra.

Mi lapul a bérfoltok mogott?

Pimmer LdszI6', Pinti Eva?, Cséka Monika'

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolto
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia,

“Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolté
utcai Részleg Genetika

Bevezetés: A gyermekkori rosszindulati daganatok hatterében
- kalonosen tdrsulé minor anomdlidk esetén — mintegy
10%-ban édllhat tumor prediszpoziciés szindréma (TPSZ).
A csalddi anamnézis megismerése és az alapos fizikalis vizsgd-
lat kulcsszerepet jdtszhat a gyanu felvetésében egy gyermek és
csalddja esetében. A Fanconi-anaemia (FA) egy olyan 6rokl6-
d& DNS-javitdsi zavar, amely fejlédési rendellenességekkel,
csontvelG-elégtelenséggel és kiemelkedSen magas malignitds-
kockdzattal jarhat. Fanconi anémidt tobb gén eltérése is okoz-
hat és tobbnyire 10 éves kor el6tt diagnosztizaljak hematolo-
giai vagy fej-nyaki régiot érinté malignitds kapcsan.

Esetismertetés: Egy 13,5 éves kisldny elsé onkolégiai megjele-
nésére a sternum feletti b6rbél kiindulé bérfliggelék-eredet(
carcinoma primer eltdvolitasat kovetSen keriilt sor gondozds-
ba vétel céljabdl. A csaldd anamnézise daganatos betegségek
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irdnydban negativ volt. A fizikdlis vizsgdlat sordn testszerte
szdmos, szabdlytalan alakd hiper- és hipopigmentalt bérfoltot
észlelttink néhdny jelzett minor anomadlidval (hosszuikds arc,
hypertelorismus, sz(k és kifelé lejt§ szemrések, magas és sztik
szdjpad, a 4-5. ldbujjak bilaterdlis clinodactylidja, az egyik al-
karon 0,5 cm-es teleangiectasia, pectus carinatum), melyek
kétpetéjiinek mondott ikertestvérénél is jelen voltak. A gyer-
mekkorban rendkivil ritka tipusd korai malignitds és a szind-
rémds killem felvetette tumorprediszpoziciés szindréma gya-
ndjat, mely miatt elsé |épésben a probandndl-genetikai ta-
ndcsaddst kovetGen - a periférids vérbsl TPSZ génpanel tor-
tént, mely Fanconi-anaemia D1-es tipusdt (FAD1) azonositot-
ta. Az eredményt célzott Sanger-szekvendldssal meger(’isftet-
tik és szegregdcios vizsgalatot végeztiink a kozvetlen vér sze-
rinti rokonokndl. A gyermek - hasonlé tiinettanu - ikertestvér-
nél szintén homozygota FAD1 igazolédott, mig fititestvérik-
nél és mindkét sziilénél BRCA2 heterozygotasdgot taldltunk.
Megbeszélés: A FAD1 ritka, de silyos kérkép, mivel a
BRCA2-funkcié kiesése a DNS-hibajavitds zavara kovetkezté-
ben jelent&sen noveli a korai malignitdsok kockdzatat. A gya-
kori és klasszikus fenotipusokhoz képest nem mindig jdr a be-
tegség gyanujdt felvetd silyos fejl6dési rendellenességekkel,
ami a csalddban halmozédé - fgy drtalmatlan jelenségként
megszokott - enyhe minor anomélidk mellett tovédbb neheziti a
korai felismerést. Feln6ttkori kezdetd, autoszomaélis dominéns
betegséget okozé heterozygota BRCA2 varidnst sok ember
hordoz, azonban a gyermekeket érintg, stilyos, recessziv be-
tegség kockdzata kisebb hangsulyt kap, mint kellene. A publi-
kdlt esetsorozatok alapjan FAD1-ben kiilon6sen magas a gyer-
mekkori malignitdsok - tobbek kozott leukémia, kozponti
idegrendszeri tumorok, Wilms-tumor és neuroblastoma - koc-
kdzata, ugyanakkor atipusos, késébbi manifesztacié is el&for-
dulhat.

Kovetkeztetés: Az eset szemléletes példa a minor anomaliak
jelentGségére, melyek egy potencidlisan stlyos, korai sz(ré-
vizsgdlatokat és kockdzatmérsékls intézkedéseket (karcino-
gén drtalmak fokozott keriilését) igényl6 betegség korai jelei
lehetnek. Csalddban halmozédé, 6nmagdban drtalmatlan, de
halmozott vagy ritka tlinetek esetén fontos klinikai genetikus
bevondsa, mivel akdr tobb kozvetlen rokon érintettsége is fel-
merllhet. A bemutatott eset tovdbbi érdekessége, hogy a csa-
ladi halmozdédas és a FADT-ben varhaté igen korai
malignitdskockdzat ellenére az elsé daganat csak az egyik
gyermeknél és csak 13 éves korban jelentkezett, mely felveti
genetikai és kornyezeti védéfaktorok tlinetmddosité szerepét.

Az extrém korasziilottség ritka serdiilékori
szovGdménye

Riesz N6ra Agnes', Rénaszéki Agoston', Béta Baldzs®
'Kistarcsai Fl6r Ferenc Kérhdz Csecsemd- és
§yermekgyégya’szati Osztdly, Kistarcsa,

Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Sebészeti Osztdly, Budapest

Bevezetés: A necrotizdld enterocolitis (NEC) az igen kis stlyd
koraszilottek 2-5%-dt érints, jelentds morbiditdssal, a bél-
rendszer vérelldtasdnak kdrosoddsdval jaré kérkép. Stadiumait
a médositott Bell-klasszifikdcio szerint kiilonitjik el. Az I. std-
dium (NEC gyanu) esetén tapldlékintolerancia; nagy mennyi-
ségli, gyakran epés gyomor-reziduum, hdnyds, mérsékelt
haspuffadds, hidnyzé bélhangok jellemzdek; hasi rontgenvizs-
gdlaton tdg bélkacsok dbrdzolédnak. Ebben a stadiumban a
konzervativ terdpia (enterdlis tapldlds felfliggesztése, gyomor
detenziondlds nazogasztrikus szonda segitségével, széles
spektrumd antibiotikumok, fdjdalomcsillapitds) gyakran ered-
ményes. Amennyiben a folyamat progredidl a fenti konzerva-
tiv terdpia mdr gyakran nem hatdsos, a necrotisalt bélszakasz
mitéti resectidja vdlhat sziikségessé. A NEC hosszu tdvon is
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stilyos problémdkat okozhat, mint a rovid-bél szindréma,
fistula kialakuldsa, novekedésbeli elmaradds. Szakirodalmi
adatok alapjan a stricturdk kialakuldsa f6leg neonatdlis élet-
korban, illetve a mitéten &tesett betegek esetében jellemzé,
azonban igen ritkdn serdiilSkori bélelzarédds oka lehet kordb-
ban fel nem ismert NEC okozta passage-zavar.
Esetismertetés: A 15 éves serdiil§ lednyt hdrom napja tarté
z6ldes szint hdnyds, kovetkezményes exsiccosis miatt vettiik
fel osztalyunkra. Kordbbi anamnézisébél kiemelends, hogy
anyai HELLP szindréma miatt 26. gesztdciés héten sziiletett,
360 gramm testtomeggel. Osszesen 144 napot t6lt6tt PIC osz-
tdlyon, ennek ellenére korasziilottségébsl adédo tartds szo-
védmény kialakuldsarél nem tudtak. Fizikdlis vizsgdlat sordn
periumbilicalis nyomdsérzékenységen kiviil egyéb érdemi el-
térést nem észleltink. Laborvizsgdlataibél —emelkedett
fehérvérsejtszam, jelzetten emelkedett CRP-érték mellett je-
lentésen emelkedett higysavérték emelendd Jelentds
mennyiség(i proteinuria mellett 24 6rds vizeletgy(ijtés sordn
oligoanuria igazolédott, amely a fenti laboreltérésekkel egytitt
prerenalis veseelégtelenségre utalt. Minden étkezés utdn rovid
idén beltl darabos, epés, miserere-szer(i hdanyadékot uritett,
illetve 5. napja nem tritett székletet, emiatt hasi ultrahangvizs-
gdlatot kértiink, amelyen kifejezetten meteoristicus belek, a
felhas tertiletén bal oldalon tdg, béltartalommal és folyadékkal
telt bélszakasz dbrdzolédott. Nativ hasi rontgenvizsgdlatan az
ultrahangleirdsnak megfelelGen tagult, gdzos vékonybélkacs
volt lathatd, benne 3-4 cm-es folyadéknivéval, distalisan a be-
lek gazszegények voltak. Detenziondlds céljabél gyomorszon-
dét vezettiink le, amelyen stir(, sotétzold szind, kifejezetten
blizos béltartalom rilt. Definitiv elldtds céljabél a MRE
Bethesda Gyermekkérhdz Sebészeti Osztdlydra helyeztik. It
gyomor-bél passage vizsgdlat sordn vékonybél subileus képe
igazolédott, majd tovdbbi klinikai dllapotromlds miatt mdtéti
megoldds mellett dontottek. Laparoscopia sordn strangulatio
okozta mechanikus vékonybélileus igazolédott, amelyet
adhesiolysissel oldottak. A vékonybélelzarédast okozé
strangulatio feltehet6leg extrém korasziil6ttség miatt kialakult,
szubklinikai NEC kovetkezménye lehetett. A serdilé a mtét-
bl szov6dménymentesen felgydgyult, passagezavar nem tért
vissza.

Osszegzés: Volt extrém korasziilott gyermekek esetében akar
hosszu tiinetmentes idGszak utdn, serdilGkorban is szamitani
kell az igen alacsony sziletési sily, tartés légzéstdmogatds,
esetleges szervrendszeri eltérések okozta hosszu tavi kovet-
kezményekre. Ftkezés utdn jelentkezd, sotétzold, darabos, ki-
fejezetten blizés hanyadék, illetve székletuirtilés tartés elmara-
ddsa esetén gondoljunk az ileus diagnézisara is.

Egy bandlisnak tiiné hasmenés siilyos
szovédményei

Sarkozi Miklés Domonkos', Becsei Déra’,
Bednarik Mihaly', Legeza Baldzs', Adami Lilla',
Mikes Bdlint?, Hargitai Déra®, Szeifert Lilla®,
Kalocsai Krisztina®, Kalman Attila®, Lédi Csaba’

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Intenziv terdpids Osztdly,

“Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcal részleg Gyermeknefroldgia,

’Semmelweis Egyetem Patoldgiai és Kisérleti Rakkutatd
Intézet Gyermek patoldgia,

‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Neuroldgia,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcal részleg Infektologiai Osztaly,

*Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Sebészeti osztdly

Bevezetés: A haemolyticus uraemids szindréma (HUS) gyer-
mekkorban ritka, potencidlisan életveszélyes, thromboticus
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microangiopathia, amely leggyakrabban Shiga-toxint termel&
E. coli (STEC) okozta enterocolitishez tarsul. A toxin-medidlt
endothelkdrosodds kovetkeztében nemcsak renalis, hanem
stilyos extrarenalis manifesztaciok is kialakulhatnak. A STEC-
HUS-hoz kapcsol6dé mortalitds dontGen a kozponti ideg-
rendszeri és cardiovascularis érintettség kovetkezménye,
melynek hatterében microvascularis ischaemia és akut kerin-
gési elégtelenség all.

Esetismertetés: Negativ anamnézist, 5 éves filigyermeket ti-
pusos HUS gyandjaval vettik fel gyermekintenziv osztdlyunk-
ra. Fizikdlis vizsgdlattal hepatomegalia, generalizalt oedema,
pleuralis folyadék és diffiz hasi fajdalom volt észlelhets. A so-
rozatos laborvizsgdlatok silyos gyulladdsos eltéréseket,
anaemiat, kifejezett thrombocytopenidt, jelentGsen emelke-
dett LDH-szintet, hyperurikaemidt, emelkedett lipdz- és
amildz értékeket, valamint akut veseelégtelenségre utalé para-
métereket igazoltak. Anuria és kifejezett folyadéktiltoltottség
miatt folyamatos vesepdétlé kezelést inditottunk, amelyet a
széklet PCR vizsgédlat STEC fert6zés igazoléddsa utdn,
bakteralis transzlokdci6 alapos veszélye miatt adszorptiv tulaj-
donsdgu Oxiris filterrel egészitettiink ki. A stagndld gyulladd-
sos paraméterekre és stlyos colitisre valé tekintettel, a rutin-
szer HUS kezelésté| eltéréen, széles spektrumi antibakte-
ridlis terdpidt alkalmaztunk.

Apoldsa harmadik napjan, stabil dllapot mellett jelentkez& tu-
datzavar, csokkent vigilitds és progressziv fokdlis neuroldgiai
tinetek, valamint agyideg-érintettség miatt végzett koponya-
MR-vizsgdlat HUS-asszocidlt microangiopathids eltéréseket
igazolt. Apolds negyedik napjan hirtelen asystolia lépett fel -
az elsé reanimatiot kévetSen keringése 15 perc miulva tért
vissza. Harom érdval késébb, immar intubdlt, |élegeztetett 4l-
lapotban ismételten kifejezett bradycardidt majd asystolidt
észleltiink; a bradycard periédus sordn végzett szivultrahang
stilyosan csokkent kamrafunkciét igazolt. Hosszas cardio-
pulmonalis reanimatio ellenére a szivm(kodés nem tért
vissza. A boncolds sordn makroszképosan multiplex vese-
infarctus, valamint szévettani vizsgdlattal a sziv kisereiben ki-
terjedt thrombosis és microinfarctusok igazolédtak.
Kovetkeztetés: Esetiink rdvildgit arra, hogy a HUS gyermek-
korban nem kizdarélag renalis kérkép, hanem egy siilyos, po-
tencidlisan fatdlis szisztémds microangiopathia. A klinikailag
stabil dllapot ellenére bekovetkezg, el6zmény nélkili cardio-
vascularis 6sszeomlds hangstilyozza a fokozott kardidlis mo-
nitorozds és a korai rizikéstratifikdcio jelent&ségét. Felmertl a
stilyos kimenetelt el6rejelz klinikai és laboratériumi paramé-
terek, valamint a célzott, preventiv intenziv terdpids stratégidk
sziikségességének tovabbi vizsgdlata. Gastroenteritist kovetd
dllapotromlds, anaemia, thrombocytopenia és romlé vese-
funkcid egyuttes fenndlldsa esetén gondoljunk a HUS lehets-
ségére.

Esetismertetés: Akut, siilyos, terdpiarezisztens
colitis ulcerosa egy 10 éves gyermeknél és az
ehhez kapcsolédé diagnosztikai kihivdsok

Simon Maté, Peti Agnes, Szakos Erzsébet,

Ormay Cecilia, Kosaras Eva

Borsod-Abatij-Zemplén Vdrmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktato Korhdz, Velkey Ldszlo Gyermekegészségligyi
Koézpont Csecsemd és Gyermekbelgydgydszati Osztdly

Bevezetés: Az akut stlyos colitis (ASUC) a colitis ulcerosa
azon formdja mind gyermek, mind felnétt korban, mely inten-
ziv, multidiszciplindris elldtdst, a maximdlis konzervativ terd-
pia felépitésének azonnali megkezdését igényli. A teljeskord
gyogyszeres kezelés ellenére is egyes esetekben gyors prog-
resszid alakul ki, ami korai sebészeti beavatkozast tesz sziiksé-

gessé.
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Esetismertetés: Egy 10 éves, negativ anamnézis(i lednygyer-
meket er6s hasi féjdalom, gyakori hematochesia (>10 véres
széklet/nap), jelentds silycsokkenés hatterében felmerild
gyulladdsos bélbetegség miatt vettiink fel osztdlyunkra. Labo-
ratériumi leleteiben mély, korrekciét igényl6 vashidnyos
anaemidt és hypoalbuminémidt detektaltunk (hgb: 72 g/L, al-
bumin: 23 g/L). Az aktivan zajlé stlyos, akut colitis ellenére
pontos diagnézist az alsé-fels§ endoscopia és a szovettani
vizsgdlat sem nydjtott, gy a klinikum alapjdn colitis
ulcerosaként kezeltiik. A kérhazi kezelés elsé 5 hetében maxi-
malis konzervativ terdpidt épitettiink fel: intravénds, majd per
os kortikoszteroid (metilprednizolon 1 mg/kg/nap), 5-ASA ké-
szitmények, melyek mellett dllapota hullamzott, emiatt folya-
matos szérum gyogyszerszint ellenérzés mellett ciklosporin-A
bélments kezelést, majd ennek sikertelenségét kovetGen,
karidolégiai kontraindikdcié miatt infliximab indukcids terd-
pia helyett tofacitinib terdpiat kezdttink. A maximalis konzer-
vativ elldtds mellett betegtink teljes szupportiv terdpidban ré-
szesult (vértranszflizié, albumin pétlds, sebészi vénabiztosi-
tds, antibiotikum és thrombosis profilaxis). A stlyos akut colitis
hétterében kialakulé toxicus megacolont gyakori radioldgiai
ellendrzéssel zartuk ki. A kezelés ellenére a klinikai dllapot to-
vabbra is hulldmzott, de egyértelm( javuldst nem tapasztal-
tunk: a székletszdm és a szubjektiv panaszok nem csokkentek,
gyakoriva vdlt a korekkcidt igénylé anaemia és hypoalbumin-
aemia, PUCAI aktivitdsi indexe 60 és 80 kozott hulldmzott
(felvételkor PUCAI = 80). A bélment& kezelés kezdetétsl fo-
lyamatos kapcsolatban alltunk két orszagos gyermekgasztro-
enterolégiai centrummal, 5. héten dontéttiink betegtink athe-
lyezésrél egy orszdgos referencia kézpontba, ahol a beteg
azonnal biolégiai terdpiavdltdsban és késsbbi elektiv colecto-
midban részesiilt.

Osszegzés: Az eset jdl illusztrélja, hogy a gyermekkori stlyos
akut colitisben a diagnézis nem mindig kézenfekvd, a maxi-
malis konzervativ terdpia ellenére is stagndlhat, vagy progre-
didlhat a beteg allapota. A korai felismerés és a tercier cent-
rumba torténé azonnali dthelyezés donts jelentSségl a szo-
védmények (toxikus megacolon, perfordcid, szepszis) elkert-
lése és a végleges sebészi megoldds megfelels id6zitése szem-
pontjabdl.

Az ujsziilottek ezerarci veszedelme: a cCMV

Szab6-Székely Anita, Piegl-Guldacsy Vera,

Kdlman Andrea

Fejér Varmegyei Szent Gyérgy Egyetemi Oktaté Korhdz
Ujsziilott-, Csecsemd- és Gyermekosztdly, Székesfehérvdr

A CMV a congenitalis fert6zések leggyakoribb oka. A vdran-
ddéssdg els6 trimeszterében akvirdlt anyai infekcié a magzat-
ban tébbek kozott neuroldgiai, érzéki- és vérképzdszervi elté-
résekkel jarhat. A gyermekkori halldsvesztés leggyakoribb,
nem genetikai etioldgiai tényezdjeként a velesziletett CMV
(cCMV) fert6zést tartjdk szamon. A szimptémds Gjszilottek ke-
zelésére per os és parenterdlis antivirdlis terdpia is rendelkezé-
stinkre 4ll, amelyet lehet&ség szerint hdrom hénapos kor el6tt
szuikséges elkezdeni. Eladdsunkban 3 betegiink esetével mu-
tatjuk be a cCMV fert6zés eltér6é manifesztacidit, terdpids don-
téseinket és a betegek kovetését, tovdbbd ismertetjiik 2024-es
ECCI konszenzus ajdnldsat.

Martonndl izoldltan jelentkez6 thrombocytopaenia kapcsan
diagnosztizdltunk cCMV fert6zést, a tervezett 6 hét antivirdlis
terdpidt azonban gydgyszermellékhatds (neutropenia) miatt
kordbban ledllitottuk. Kamilldndl neuroradiolégiai eltérések
(agykamra tdgulat, gyrificatios zavar, multiplex cisztdk és fe-
hérdllomdnyi laesiok) formdjdban manifesztdlédott az infek-
ci6, a 6 hénapos kezelés alatt mellékhatds nem jelentkezett.
Mindkét gyermek fejl6dése azéta is rendben zajlik, halldsrom-
las kovetési idonk alatt nem alakult ki. A 35. hétre sziiletett Za-
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lén esetében komplex kérképet (thrombocytopeanidt, anaemi-
at, agykamra tdgulatot és porencephalis cisztakat) okozott a
cCMV. Az antivirdlis terdpia mellékhatdsaként a kezelés korai
szakaszdban neutropaenia jelentkezett. Tekintettel a stlyos
kérképre - G-CSF kiegészitéssel - a kezelés folytatdsa mellett
dontottiink. Betegtink jelenleg is még koérhdzi kezelésben ré-
szestil, javulé klinikum mellett.

El6addsunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet, hogy a cCMV
stlyos egészségromldssal jarhat, emiatt az idében elkezdett
kezelés és a megel6zés is kiemelt jelentGségli. Az els6 trimesz-
terben diagnosztizdlt anyai fert6zés vertikdlis transzmisszidjd-
nak gyogyszeres megakaddlyozdsara mar evidencia dll a ren-
delkezéstinkre, fgy a kismamdk tudatossdga és sz(irése egyre
fontosabba valik.

Secunder amenorrhoea, hirsutismus egy ritka
eset kapcsdn

Szakdcs Zsolt', Almdsi Andrea??,

Koés Eszter Gabriella*, Papp Janos Gyorgy®,

Simon Réka®

"Borsod-Abatij-Zemplén Varmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktato Korhdz, Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi
Kézpont Csecsemd és Gyermekbelgydgydszati Osztdly,
’Borsod-Abatj-Zemplén Virmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktato Korhdz, Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi
Kézpont Akut Csecsemd és Gyermek Osztdly,
*Borsod-Abatj-Zemplén Virmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktaté Korhdz, Velkey Ldszlo Gyermekegészségligyi
Kézpont Gyermek Endokrinoldgia,

*Borsod-Abatij-Zemplén Varmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktato Korhdz, Velkey Ldszlo Gyermekegészségligyi
Kézpont Gyermek Radioldgia,

’Borsod-Abatij-Zemplén Varmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktato Kérhdz, Velkey Ldszlo Gyermekegészségligyi
Kézpont Gyermeksebészeti, Traumatologiai és Egési Osztdly,
®Borsod-Abatij-Zemplén Varmegyei Kézponti Kérhdz és
Egyetemi Oktaté Kérhdaz, Velkey Ldszlo Gyermekegészségiigyi
Kozpont Gyermek Onko-haematoldgiai és Csontvel &
Transzplantdcios Osztdly

Negativ irdnyd vérzészavarral gyakran jelentkeznek vizsgalat-
ra a serduilé kord lanyok, de ennek hétterében csak nagyon rit-
kdn igazolédik mellékvesekéreg eredetdi carinoma. Esetbemu-
tatdsom sordn a gyermekendokrinolégiai szakrendelésen meg-
jelend 13 éves serdiils ledny rovid idén belil jelentkezd sily-
gyarapodadssal és centralis tipust elhizas mellett, fokozédé fér-
fias tipusu sz6rnovekedés, acnék megjelenése és a negativ ird-
nyd vérzészavar (2 hénapja nem jelentkez6 menzesz) pana-
szaival érkezett vizsgdlatra. Ezeken tilmen&en fokozédé
izzadékonysdgot, tovdbba ingadozé vércukorszinteket is de-
tektdltak otthonukban. A hyperkortizolismus és hyperandro-
genizmus laboratériumi paramétereiben igazolédtak, a jelen-
tésen emelkedett androgén szintek és a gy(jtott vizeletben
magas kortizol értéket regisztrdlva, tovdbba az ilyenkor ajan-
lott hasi és kismedencei ultrahang vizsgdlat sordn egy jobb ol-
dali mellékvese régiéban taldlhato térsziikité folyamat kertilt
leirdsra. Ezt kovetGen a beteg gyermek kordl felgyorsultak az
események, el6szor a tumor eltdvolitdsra kertilt sor, majd a ké-
s6bbiekben hosszan tarté kezelésekkel sikertlt pozitiv ered-
ményeket elérni a jelenlegi dllapotdban. A jelen esetben sze-
repl6 beteg gyermek torténetében fontos, hogy a rovid idén
bell jelentkez silygyarapodds, a secunder amenorrhea és a
hirsutismus mellett észlelt emelkedett androgén szintek esetén
mindig keresni kell a mellékvese vagy a petefészek tumorat.
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A vércukorszint-szabdlyozas zavarai
kongenitdlis centrdlis hipoventillacios
szindrémdban

Szdsz Csenge', Kincs Judit Aranka’,

Téth-Heyn Péter', Zsidegh Petra', Czévek Dorottya®
'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat,
“Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolté
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat

Bevezetés: A kongenitdlis centrdlis hipoventilldciés szindré-
ma (CCHS) az autoném idegrendszer diffliz funkciézavara,
melyben a légz6kozpont mikodési elégtelenségén tdl érintett
lehet a pupillareflex, gyakran tarsul hozza Hirschprung-beteg-
ség, szivritmuszavar, illetve gyakoribb a vel6red§ eredet( tu-
morok el&forduldsa.

Egy tovdbbi, mdig kevéssé felderitett komplikdcié az inzulin-
szekrécié zavara, ami a vércukorszint veszélyes mérték( inga-
dozasahoz vezethet silyos hipoglikémids epizédokkal. Az en-
nek megel6zésére rendelkezésre all6 terdpids lehetSségek ko-
zll jelenleg az Osszetett szénhidrdtokban gazdag étkezés, a
gyakori vagy folyamatos tapldlds és az inzulinszekrécié gatla-
sa diazoxiddal a leginkdbb elterjedt, azonban korai életkorban
a hipoglikémia elkertilése ezek alkalmazasa mellett is kihivast
jelenthet.

Cél: A vércukorszint szabdlyozds és az autoném diszfunkcié
okozta tdpldldsi nehézségek komplex elldtdsanak bemutatdsa
egy CCHS-sel gondozott csecsemd kértorténetén keresztiil.
Esetbemutatds: A jelenleg 9,5 honapos, CCHS-sel és kovet-
kezményes Hirschprung-betegséggel diagnosztizdlt, tracheo-
stomdt visel§, otthon |élegeztetett csecsemdénél 1 hdénapos
korban észleltek elszor ismételt enyhe hipoglikémids epizo-
dokat, melyek az anyatejhez adott breast milk fortifier és
40%-os glikéz-oldat adagoldsa mellett megsztintek. 3,5 ho-
napos életkorban vélt ismét gyakoribbd ndla a hipoglikémia,
ekkor laboratériumi vizsgdlatai hiperinzulinémiat igazoltak,
emellett rendszeresen fellépd hasi panaszai jelent&sen rontot-
tak |élegeztethetGségét, deszaturdciot okoztak, ezek hatteré-
ben a gyomortrilés autoném idegrendszeri szabdlyozdsanak
zavara, Dumping-szindréma mertlt fel. Az igazolt hiper-
inzulinémidra tekintettel inditott diazoxid kezelés, valamint
tdpszervdltds mellett csak dtmeneti javuldst tapasztaltunk,
ezért CGMS-késziilék felhelyezése tortént a vércukorszint szo-
rosabb kontrolldldsdra. A vércukorszint-monitorozdsnak, a
gyogyszerdézisok médositdsdnak és a tépldlds optimalizaldsa-
nak koszonhetSen a megfigyelt idGszakban a silyos hipo-
glikémia nem ismétl&doit.

Hirtelen kancsalsag — a bulbustdl az agytorzsig

Szegner Laura Mdria, Hollédy Katalin

Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Neuroldgia

Bevezetés: A gyermekkorban akutan kialakulé strabismus gya-
kori tiinet, melynek héttere a benignus szemészeti eltérésektdl
a stlyos intracranialis kérfolyamatokig terjedhet. Kiemelt je-
lent&ségli az agyideg-érintettség, kiilondsen a nervus abdu-
cens paresisének felismerése, amely intracranialis nyomdsfo-
kozédds korai jele lehet. Ennek megfelelGen a klinikai megko-
zelités kozponti eleme a ,red flag” tlinetek azonositdsa - a stir-
gGs neuroldgiai kivizsgdldst igényld esetek elkilonitése.
Esetismertetés: Egy 3,5 éves filigyermek jelentkezett Klinikdnk
Stirg6sségi Osztdlydn akutan kialakulé bal oldali esotropia mi-
att. A gyermek j6 dltaldnos allapotd volt, fejfdjds, hanyds, tu-
datzavar, jardszavar vagy egyéb neuroldgiai tiinet nem volt je-
len. A szemészeti vizsgdlat alterndlé konvergens strabismust
igazolt, szemfenéken ép papillak dbrazolédtak.
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Akut koponya MR vizsgdlata intracranidlis eltérést nem iga-
zolt. A kozponti idegrendszeri kérokok gyors kizdrdsat kovets-
en szemészeti kivizsgdldsdt kezdték heterophoria és hyper-
metropia irdnydba.

Osszegzés: Az akut strabismus gyermekkorban tobbnyire
benignus, azonban minden esetben tudatos neurolégiai szem-
[életet igényel. Az agyidegbénulds és az intracranialis nyomds-
fokozédas korai felismerése kulcsfontossdgu, mikozben a ti-
netvezérelt, strukturdlt megkozelités segit elkertilni a tdl- és
aluldiagnosztikat.

Csoborbél vodorbe

Szelestei Veronika', Papp Emese Sara®, Rippl llona?,
Benedek Noémi', Rézsai Barnabas', Vojcek Agnes’,
Lakatos Orsolya’

"Pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kézpont
Gyermekgyogydszati Klinika, Pécs,

*Tolna Varmegyei Balassa Jdnos Kérhaz Gyermekgydgydszati
Madtrix Osztdly, Szekszdrd

Bevezet6: Fanconi szindréma a vese proximalis tubulusainak
generalizdlt  diszfunkciéja, igy phospaturidt, renalis
glucosuriat és tubularis proteinuridt okoz. Tovdbbda magaba
foglalja a ll-es tipusu, azaz a bikarbonadt reabszorpcidjdnak za-
vardval jdré renalis tubularis acidézist is. A Fanconi szindréma
hatterében primer, azaz genetikai kérok, mint a Dent-kér,
cystinosisok, galactosemia, 1-es tipusi tyrosinemia, Wilson-
kér, Lowe-szindroma, orokletes fructose intolerancia és
mitochrondrialis myopathidk szerepelhetnek. Szekunder,
azaz szerzett kérok a gyogyszermellékhatdsok, nehézfém mér-
gezések (6lom, higany, kadmium), illetve a D-vitamin hidnya
okozta masodlagos hyperparathyreosis lehet.

Esetismertetés: A 6,5 éves, prekurzor B sejtes akut lympho-
blastos leukaemia miatt fenntarté kezelésben részesils bete-
glink subfebrilitds, ismétl6d6 hdnydsok miatt jelentkezett a
primer elldtéhelyen. A kiterjesztett laboratériumi vizsgdlatai-
ban kompenzdlt metabolikus acidézis (pH: 7,33, BE: -11,5
mmol/l, HCO3: 12,3 mmol/l) hypokalaemia (2,3 mmol/l),
hypophosphataemia (0,25 mmol/l) volt ldthaté. A vizelet rutin
vizsgdlat gliikézuridt, proteinuridt igazolt. Az EKG vizsgalat
hypokalaemidra jellegzetes eltéréseket mutatott. Nativ hasi
rontgen felvételen subileusnak megfelel6 kép dbrdzolddott.
A laboratériumi eredmények tiikrében a rutin vizeletvizsgalat
eredménye mdr felvetette Fanconi szindréma lehet&ségét, me-
lyet a 24 6rds vizeletgydjtés alapjan szdamitott vesefunkcio
megerGsitett. Akut lymphoblastos leukaemia esetén-kilono-
sen a fenntarté kezelés fazisdban- silyos komplex tubulo-
pathia, Fanconi szindréma kialakuldsa extrém ritka, ezért a le-
ukémidn és a citosztatikus kezelésen kiviili tényezék szerepét
kerestiik. A ttinetek hdtterében a politranszfiziék okozta vas-
terhelés kezelésére alkalmazott deferazirox dltal provokalt
Fanconi szindréma kéroki szerepét feltételeztik. Az alkalma-
zott keldtképzd gydgyszer addsdt azonnal felfiiggesztettiik. Az
elektrolit eltéréseket parenterdlis, majd enterdlis pétldssal sike-
rilt rendezniink. Az irodalmi adatok alapjdn a szupportiv terd-
pia és a kivdlté gydgyszer elhagydsdval a kérdllapot teljes
gydgyuldsa volt varhatd. Betegiink esetében a per os foszfdt és
kdliumpdtlast a deferazirox kezelés elhagydsatdl szémitott 3
héttel, fokozatos leépitést kovetSen tudtuk elhagyni.
Kovetkeztetés: A PTE KK Gyermekklinikdn ldgyrésztumor,
sarcoma, csirasejtes tumor miatt gondozott, kordbban
ifosfamide, cisplatin terdpidval kezelt gyermekeknél szémos
alkalommal diagnosztizaltunk Fanconi szindrémat. Lympho-
mahoz, leukaemidhoz tarsulé Fanconi szindroma azonban a
nemzetkozi szakirodalom alapjdn is nagyon ritka: diagnézis-
kor, a vese malignus érintettsége esetén fordulhat el6. Esetlink
alapjan fontosnak tartjuk felhivni a figyelmet a komplex
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tubulopathia hétterében felmertls ritka kéroki tényezék sze-
repére.

Encephalitis lethargica

Szildgyi David', Lédi Csaba®, Kalocsai Krisztina®
"Jahn Ferenc Dél-pesti Kérhdz PIC Il., Budapest,
‘Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Intenziv terdpids Osztdly,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Infektolégiai Osztaly

Bevezetés: Az influenza virusok, irdsos emlékek szerint évez-
redek 6ta okozhatnak jdrvdnyszerl megjelenésiik okdn tome-
ges megbetegedéseket. Az utébbi évszazadok egyik legna-
gyobb tomeggyilkosaként, az 1918-20 kozott tombold spa-
nyolndthdt jegyezziik. A vildgjdrvany alatt a klasszikus tiinete-
ken tdl szémos embernél jelent meg hirtelen kezd6d6, rapid
tudatdllapot romlds, amelyet a mély “dlomba boruldshoz” ha-
sonlitottak. Az orvostdrsadalom akkoriban ezt a kérképet
encephalitis lethargica néven jegyezte fel.

Esetbemutatas: A.B. kozel 2 éves gyermek a 2025-26-0s influ-
enza szezonban kerult intenziv osztdlyra enyhe enterdlis tiine-
tek és 3. napja tart6 1dz mellett rapidan romlé tudatdllapot mi-
att. Klinikai tlineteire tekintettel akut koponya MR vizsgdlata
tortént, amelyen szimmetrikus agyi laesiokat [ldttunk a
thalamus, mesencephalon, pons, cerebellum és centrum
semiovale teriiletén, helyenként vérzéses és necroticus foltok-
kal. Fels6-, illetve késgbb alsé légiti vdladékmintabdl PCR
technikdval Influenza A virus kertlt kimutatdsra. A radiolégi-
ai-, és molekuldris diagnosztikai eredményeknek megfelelGen
az oseltamivir, az agyi 6déma profilaxis és a nagy dézisu szte-
roid lokésterdpia mellett a gyermek IL-6 receptor inhibitorként
hat6 tocilizumab kezelésben is részeslt. Csokken& GCS sta-
tusza okdn intubdcidt kovetSen gépi lélegeztetésben, napok-
kal késébb romlé kamrai szivizomfunkcié miatt keringéstamo-
gatdsban, akut veseelégtelensége miatt tobb alkalommal
CRRT kezelésben is részesiilt. Mindemellett szeptikus dllapota
indukdlta coagulopathidja miatt thrombocita- és faktorpétlds-
ra, valamint anemizdlédds miatt vorosvérsejt transzfliziéra
szorult. A felvételekor észlelt stlyos citokinvihar miatt elébb
plazmaferezist alkalmaztunk majd tébb alkalommal IVIG-et
kapott. Neurolégiai statusza az extubdciét kovetSen, a szeda-
tivumok fokozatos leépitése sordn konnyebben megitélhetvé
vdlt. Bal oldali spasticus hemiparesist, tudatzavart és pyra-
midalis jeleket észleltlink a gyermeknél. Habar a tobbszervi
elégtelenséget mutaté kezdeti kép rohamosan javult, neurol6-
giai tlinetei rehabilitdciés osztédlyra bocsétdsdig inkdbb enyhe
progressziét mutattak. Ugyan az irodalmi adatok alapjan az
acut necrotisalé encephalitis hatterében genetikai etioldgiai is
dllhat, azonban az erre irdnyulé vizsgdlatok genetikai eltérést
nem igazoltak.

Osszegzés: Az évente visszatérs, szezondlis jarvanyokban
megjelend influenza virusok akdr tobb szervrendszert is érin-
t6, sulyos lefolydsu fert6zést is okozhatnak. A kézponti ideg-
rendszer érintettsége esetén az influenza encephalopdtidnak
tobb formdja is létezik, melyek kozil a legnagyobb mortalitds-
sal az acut necrotisal6 encephalitis bir. Utébbi kérkép mortali-
tdsa egyes irodalmi adatok alapjdn akdr a 40%-ot is elérheti.
Habdr az influenza megbetegedés ellen létezik véddoltds,
amelynek hatékonysdgat noveli az oltéanyag, szezononként
vdrhatéan cirkuldlé torzsekhez torténé igazitdsa, az utébbi
években csokkend tendencidt mutat az oltakozdsi hajlandé-
sdg. A védGoltds mdr 6 hénapos kortdl biztonsdgosan adhatd,
igy a csecsemd- és kisded populdciékban, ahol leggyakrabban
eléfordulnak az emlitett encephalopathiak, szintén hatdsos
profilaxist nydjthat.
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Sepsis? Kawasaki? Kawasaki shock szindréma!

Rice body synovitis diagnosztikdja és kezelése

Szkiba Zséfia, Budavari-Szabé Lili, Vértesi Gabriella,
Szabé Ldaszlé

Heim Pal Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek Bel-
és Tidbgyogydszati Osztdly, Budapest

Bevezetés: A Kawasaki szindroma az egyik leggyakrabban
el6fordulé vasculitis gyermekkorban, mely a gyermekkori
szerzett szivbetegségek vezetS oka a fejlett orszagokban. Rit-
ka, silyos formdja a Kawasaki shock szindréma, melyet
hypotensio és szoveti hypoperfusio jellemez.

Esetismertetés: A 4 honapos csecsemét ldz, illetve hanydsok
miatt vettik fel osztdlyunkra. Az elesett dltaldnos dllapotd, ki-
fejezetten exsiccalt, gyengén siré csecsemd vizsgdlatakor sé-
padt, enyhén icterusos bért észleltiink, a BCG oltds helye ko-
ril erythemds tertlet volt Idthat6, melyet egyéb bértiinet nem
kisért. Emellett non-purulens conjunctivitis, valamint erythe-
mds szemhéjak voltak kiemelenddk statuszabdl. Hypotenziv
tendencia miatt tobb alkalommal igényelte bélus folyadék al-
kalmazdsat. Laboratériumi vizsgalata sordn emelkedett gyulla-
ddsos értékek voltak lathatok kissé csokkent fehérvérsejtszam,
illetve lymphocytopaenia mellett. Tovabbd direkt hyper-
bilirubinaemia, hypokalaemia, hypalbuminaemia, hypo-
gammaglobulinaemia és megnyult véralvaddsi értékek dbra-
zolédtak. Sepsis gyantja miatt empirikusan ceftriaxon terdpia
indult, melyet a felmeriilé cholestasis miatt cefotaximra valtot-
tunk. Laboreredményei, valamint osztdlyunkon tébb alkalom-
mal uritett acholidsnak ting széklete miatt hasi UH vizsgalata
tortént epedti obstrukcié kizdrdsdra, mely oedemds epehé-
lyagdgyon tdl kérosat nem igazolt. Mellkas rontgen felvételén
virusinfekciénak megfelel6 kép dbrazolédott. Szérum, liquor,
vizelet és széklet széleskord mikrobioldgiai vizsgdlata kéroko-
z6 jelenlétét nem igazolta, vizeletvizsgdlata sordn steril pyuria
volt lathat6. Kezdeti hypogammaglobulinaemia, valamint
sepsis / inkomplett Kawasaki szindréma gyandja miatt antibio-
tikum kezelése mellett Pentaglobin terdpidban részesiilt.
Emellett a gyulladdsos értékek csokkend tendencidt mutattak,
ugyanakkor ldza perzisztalt, vérképében mélyuls anaemiat és
thrombocytopaeniat észleltiink, valamint novum tiinetként
maculopapulosus exanthema jelent meg. Kardioldgiai vizsga-
lata sordn EKG regisztrdtumdn low voltage &brdzoldédott,
echocardiographia j6 kamrafunkciét igazolt, ép coronaridk
mellett, ugyanakkor laborvizsgalat sordn emelkedett troponin
és pro-BNP értékeket észleltiink. Mdsnapi kontroll kardiol6gi-
ai vizsgdlatan pericardialis folyadék jelent meg. A klinikum -
non-purulens  conjunctivitis, cheilitis, maculopapulosus
exanthema, perzisztal6 ldz, steril pyuria -, valamint a negativ
mikrobioldgiai vizsgalatok alapjdn felmerult Kawasaki szind-
roma lehet&sége, fgy csontvel§ aspirdciét és biopszidt kovets-
en nagydozisi IVIG, valamint methylprednisolon terdpidt in-
ditottunk. A gravis thrombocytopaenia rendezgdését kovets-
en kezelését ASA-val egészitettiik ki. Azonban a fenti kezelés
mellett sem sziint a laza, laborparaméterei stagndltak, igy terd-
pia rezisztens Kawasaki szindréma gyandjaval IVIG kezelését
megismételtiik. Ezt kovetSen bar dltaldnos dllapota javulni
kezdett, 1dza nem sz(int, gyulladdsos értékei ismét emelkedni
kezdtek, s kontroll kardiolégiai vizsgdlata novum coronariaér
tagulatot igazolt.

A fenti klinikumot, a felvételt kovetGen észlelt, ismételt folya-
dék bélusokat igényls hypotensidt, valamint a terdpia refrak-
teritdst egytttesen értékelve, a panaszok hatterében Kawasaki
shock szindréma fenndlldsat véleményeztiik.

Osszegzés: Kawasaki shock szindrémdban a coronaria érin-
tettség gyakrabban fordul el6 a Kawasaki szindrémahoz ké-
pest, tovdbbd a megkésett diagnézisnak fatdlis kovetkezménye
lehet, igy kiemelt jelent&ségdi, hogy a korai differencidldiagné-
zis részét képezze és mihamarabb megkezdjik az adekvdt te-
rdpidt.

261

Toth Eszter Alexa, Mosdési Bernadett

Pécsi Tudomdnyegyetem Gyermekgydgydszati Klinka
Gyermekimmunoldgia

Bevezetés: A ,rice body” (rizstest) képz&déssel jaré synovitis a
krénikus izileti gyulladdssal jaré folyamatok ritka, de jellegze-
tes manifesztdcidja. Bar eredetileg a tuberculosis (TBC) kisérg-
jelenségeként irtdk le, gyermekkorban napjainkban leggyak-
rabban ajuvenilis idiopathids arthritishez (JIA) tarsul. A rizstes-
tek fibrinbdl, kollagénbdl és nekrotikus szovetekbdl allé sza-
bad testek, amelyek jelenléte diagnosztikai és terdpids kihivdst
jelenthet. Esetbemutatdsom kapcsdn a rizstest-képzGdéssel
jaré gyermekkori JIA diagnosztikdjat, valamint terdpids lehetd-
ségeit prezentdlom.

Esetismertetés: Egy 12 éves filigyermek esetét ismertetem, aki-
nek fél éve fennallé bal térdizileti duzzanat miatt ortopédiai
szakrendelés keretén beltl indult kivizsgdldsa. Az MRI vizsgd-
lat jelent&s mennyiség( iztileti folyadék mellett szamtalan jel-
szegény szabad testet mutatott. A labororatériumi vizsgalatok
mérsékelt gyulladdsos aktivitast igazoltak. A diagnosztikus és
terdpids céllal elvégzett arthroscopia és synovectomia sordn a
rizstestek eltdvolitasra keriltek. A szovettan krénikus aspe-
cifikus synovitist iit le fibrinoid degenerdciéval. TBC nem iga-
zolédott, JIA diagnézisa kertlt feldllitdsra. A posztoperativ
szakaszban alkalmazott nagy dézisu szteroid terdpidt kovets-
en bevezetett methotrexat bdzisterdpia ellenére a harom hé-
nappal késébb elvégzett kontroll MRI és fizikdlis vizsgalat izi-
leti aktivitdst mutatott, mindamellett, hogy a rizstestek teljesen
eltintek. A remisszié elérése érdekében bioldgiai terdpia be-
vezetése vilt sziikségessé.

Osszegzés: A szakirodalmi adatokkal korreldléan, a rizstestek
megjelenése a bemutatott 12 éves beteg esetében is JIA kovet-
kezménye. A leggyakoribb lokalizacié a térdiziileti érintettség.
Az MRI alapvet6 a diagnézisban, kilénosen a kontrasztanya-
got nem halmozé rizstestek és a halmozé synovialis
proliferdcié elkulonitésében. Bar a rizstestek sebészeti eltdvo-
litdsa gyors mechanikai javuldst hozhat, a tartés eredményhez
elengedhetetlen az alapbetegség megfelel§ gyogyszeres keze-
lése. A rizstestek jelenléte 6nmagdban nem feltétlentil korreldl
a betegség sllyossdgaval, de jelzi a krénikus gyulladdsos fo-
lyamat intenzitdsdt. A gondozdsban kulcsszerepet tolt be a
multidiszciplindris (immunoldgiai, ortopédiai, fizioterdpids)
szemléletmdd.

Trombézisprofilaxis kihivdsai gyermekkori
Crohn-betegséghben

Té6th Klaudia, Kadenczki Orsolya

Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont Gyermekgydgydszati
Intézet, Debrecen

Bevezetés: A gyermekkori mélyvénds trombdézis (MVT) egy rit-
ka, de potencidlisan életveszélyes dllapot, melynek kockazata
gyulladdsos bélbetegségben (IBD) akdr tizszeres is lehet az
egészséges gyermekpopuldciéhoz viszonyitva. A protromboti-
kus dllapot jelenléte (pl.: szisztémds gyulladds, mitét sziiksé-
ge, immobilizdcid, invaziv eszkozok haszndlata, szerzett és
oroklott trombofilia) a Virchow-tridszon kereszttil vezet trom-
bézishoz. Mig felnéttkorban egyértelmi szakmai protokollok
segitik a trombdzisprofilaxist ambuldns és hospitalizélt 1BD
betegeknél, addig gyermekkorban csak fekélyes vastagbél-
gyulladdsra (UC) vonatkozéan vannak konkrét irdnyelvek.
A tapasztalat hidnya és/vagy a gasztrointesztindlis vérzéstdl
valo félelem emiatt sok esetben a prevencié elmaradasahoz,
ezaltal pedig stlyos kovetkezményekhez vezethet.

Célkitiizés: Egy Crohn-betegséggel (CD) diagnosztizdlt, re-
misszié indukcié sordn MVT-sal sz6v6dott gyermek esetén ke-
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resztll rdvildgitani a CD-ben szenvedd gyermekek trombézis-
profilaxisdra vonatkozé ajanldsok hidnyossdgaira, ezdltal fel-
hivni a figyelmet a hazai és nemzetkozi protokollok 6sszedlli-
tasdnak, valamint a felnétt ajanldsok adaptaldsanak sziikségé-
re CD-ben szenvedd gyermekek esetében.

Esetbemutatas: A 11 éves ledny gyermeknél 2022-ben igazo-
[6dott CD. A nagylany elesett, gyenge dllapotdhoz, kifejezett
alhasi féjdalmdhoz a diagnézist kovets 1. hénap utdn a bal ol-
dali csip6bél kisugdrzo, azonos oldali alsé végtagfdjdalom tar-
sult. A per os szteroidkezelés tekintetében tapasztalt non-
adherencia miatt, parenterdlis szteroidterdpia elkezdése célja-
bél centrdlis vénds kanil (CVC) behelyezése tortént. MVT gya-
nidja miatt a bal als6-és a CVC-nek megfelel§ bal fels6 végtag
vénds keringésérél Doppler-ultrahang készilt, amely az emli-
tett régidkban trombdzist igazolt. Hematolégussal egyeztetve
alacsony molekulasilyd heparin (LMWH) kezelést inditot-
tunk. Trombofiliapanel vizsgélat Leiden heterozigéta mutdciot
igazolt. Az antikoaguldns terdpidt hematolégusaink 11 hénap
utdn felfliggesztették. A gyermek 2025 Gszétl ismét aktivitds
jeleit mutatta, kdzepes aktivitasi CD felldangolds igazolédott.
A mérsékelt klinikai tiinetekre, a kiséré mucosalis vérzésre, va-
lamint a hospitalizdcié hidnydra tekintettel farmakoldgiai
trombézisprofilaxis nem indult. 2025 novemberében, a bal
alsé végtag teriiletén, a v. iliacaba magasra terjed6 MVT igazo-
[6dott. A terdpids LMWH-kezelés mellett a kontroll Dopp-
ler-vizsgdlat az erek rekanalizdciéjat mutatta két hénap eltel-
tével.  Hematolégusaink, a nemzetkoézi  ajdnldsokat
(EINSTEIN-Jr vizsgdlat) és a beteg életkordt figyelembe véve, a
kezelést terdpids doézisd, direkt ordlis antikoaguldnsra
(DOAQ), rivaroxabanra valtottdk. A beteg anamnézisében sze-
repld, recidivdlé és v. iliacaba terjed6 MVT, valamint a fenndl-
16, egyéb rizikéfaktorok miatt hosszu tavd, élethosszig tarté
antikoaguldns kezelés tervezett.

Kovetkeztetés: Az IBD-ben szenveds gyermekek trombdzis-
profilaxisa esetén szamos kihivdssal kell szembenézniink. Ese-
tink aldtdmasztja, hogy a CD-vel diagnosztizalt gyermekek
trombozisprofilaxisdra vonatkozé ajdnldsok hidnyosak. Mig
UC esetén létezik profilaxis algoritmus, CD-ben a dontés
szubjektiv. Az irodalmi adatok attekintése alapjan gyermekko-
ri CD esetén, kérhdzi felvételhez tdrsulé legaldbb egy riziko
faktor (pl. kordbbi MVT, trombofilia, immobilitds, szisztémads
szteroidterdpia, obezitds stb.) jelenlétében a farmakoldgiai
trombozisprofilaxis mérlegelendd, fuggetlentl a betegség su-
lyossdgdtél vagy a mucosalis vérzés jelenlététsl. Vélemé-
nytnk szerint CD-ben szenved6 serdilk esetén a felnétt
irdnyelvek dtvétele indokolt lehet, azaz jarébeteg, kozepes/sui-
lyos aktivitdsu colitis esetén farmakolégiai trombozisprofilaxis
elinditasa ajdnlott. Emellett pedig orszagosan és nemzetkozi-
leg is szikség lenne az IBD-vel diagnosztizdlt gyermekek
trombdzisprofilaxisdra vonatkozo egységes ajanldsok 6sszedl-
litdsdra, a hematolégussal valé szoros egytittmikodésre, vala-
mint a személyre szabott rizikébecslés és terdpia alkalmazdsa-
ra.

A maganytol a kozosségig — Az orvos szerepe az
iskolai reintegrdciés folyamatban

T6othné Almdssy Monika
KérhdzSuli Alapitvany

Bevezetés: A gyermek- és serdiil6kori mentdlis egészségligyi
vdlsdg korunk egyik legstlyosabb kihivdsa. Ezzel parhuzamo-
san egy gyakran ldthatatlan, de kritikus mdsodlagos kérkép je-
lent meg: a tartés iskolai izoldcié. Tapasztalataink szerint a
mentdlis nehézségekkel kiizd§ fiatalokndl az oktatdsbél valé
kiesés nem csupdn a betegség tiinete, hanem annak egyik leg-
f6bb fenntartéja. Az orvosi igazolds, amely az akut szakaszban
a gyermek tehermentesitését szolgdlnd, a gyakorlatban sok-
szor az elszigetel6dés eszkozévé vilik. Ha a védelem szandé-

262

kdval adott felmentés tartéssa vdlik, megszinik a szocidlis vé-
déhdls, ami a gydgyulds pillére lenne; ez pedig mélyiti a szo-
rongdst, a depressziét és gdtolja a késébbi tarsadalmi integrd-
Ciot.

Esetismertetés: A KérhazSuli Alapitvdny gyakorlata sordn egy
visszatérg, ongerjeszté mintdzatot azonositott: a diagndzist
kovetd tartés felmentés gyakran szocidlis izoldciéhoz vezet. A
kozosséghdl valé kiszakadds egy negativ spirdlt indit el, a kor-
tdrs kapcsolatok hidnya miatt a szocidlis készségek sorvadnak,
mikodzben a lemaraddstdl valé félelem és a szorongds parhu-
zamosan novekszik. Ennek a folyamatnak a megtorésére egy
kétirdnyu, szektorkozi egytttmikodésre épiils komplex okta-
tdsi rehabilitdciés modellt alkalmazunk a kovetkezé pillérek-
kel:

1. Prevencio: A kognitiv funkcidk és az 6nbizalom megérzése.
Az egyéni mentordlds az otthoni szakaszban nem pedagdgiai
ktlonéra, hanem kognitiv rehabilitdcié. Az orvos itt azzal se-
git, ha az igazolds mellett javasolja a strukturdlt, de rugalmas
tanuldst. Ezzel megel6zhet6 a lemaraddsbél fakadé szoron-
gds, ami a visszatérés gétja lenne.

2. Intervencié: Szocidlis expozicié a kérhdzi tanulészobdban.
A gyermekpszichidtriai osztdlyokon m(ikodd tanulészobdink
a szocidlis készségek fenntartdsdnak terepei. Az orvosi team
szamdra ez egy diagnosztikus és terdpids eszkoz is, ahol ellen-
6rzott, tdmogato kozegben ldthats, hogyan reagdl a gyermek a
terhelésre és a kortdrs kozosségre. A tanulészoba segit a foko-
zatos szocidlis expoziciéban.

3. Gondozds: Az orvos mint a reintegrdcié irdnyitéja. A reha-
bilitdcié akkor sikeres, ha az orvos, a sziil6 és a pedagégus ko-
z6sen hatdrozza meg a terhelhetgség szintjét. A KérhazSuli se-
giti az iskolai inklizids folyamatot, amiben az Onok szakvéle-
ménye adja meg a kereteket a célzott informaciokkal. Igy az
orvosi igazolds nem a rendszerbdl valé kilépést, hanem a
kontrolldlt bennmaraddst biztositja.

Osszegzés: A bemutatott folyamatok 6 izenete, hogy a men-
tdlis egészség helyredllitdsa nem valaszthat6 el a szocidlis és
oktatdsi rehabiliticiotél. Az orvosi igazoldsok kidllitasakor
fontos a holisztikus szemlélet és az egyéni mérlegelés: fel kell
ismerni azt a pontot, ahol az otthonlét mar kontraproduktivva
valik, és mélyiti a betegséget. Elengedhetetlen a multidisz-
ciplindris szakorvosi konzultdcié, valamint a pszichidterek,
pszicholégusok, pedagégusok és civil szervezetek szorosabb
szektorkozi egyuttmiikodése. A gydgyulds folyamatdban a ta-
nuldsnak és a kortdrs k6zosségnek megtarté ereje van.

Végs6 konzekvenciaként hangsilyozzuk, hogy a gyermek leg-
fébb érdeke a biztonsdgos, tdmogatott és fokozatos reinteg-
rdcié, amely megovja 6t a tartés elszigetel6dés hosszu tavi
pszichoszocidlis kovetkezményeitdl.

Gyermekkori echinococcosis - gyakori(bb)
betegség, ritka diagnédzis

Torok Viktéria Réka', Hajési-Kalcakosz Szofia?,
Hajnal Barbara®, Visy Beita®

"Heim P&l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Nyerges
Gabor Infektolégia Osztdly Csecsemd- €s gyermekgyogydszat,
’Heim P4l Orszagos Gyermekgydgydszati Intézet, Nyerges
Gdbor Infektolégia Osztaly Infektoldgia,

*Heim P&l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Radioldgiai
Osztdly, Budapest

Bevezetés: A cisztikus echinococcosis egy globdlisan elterjedt
zoondzis, melyet az Echinococcus granulosus parazita larvdi-
nak kilénbozé szervekben valé megtelepedése okoz. Az Eu-
répai Jarvanyligyi K6zpont 2023-as adatai szerint az Eurépai
Uniéban jelentett echinococcosisok szdma kifejezett emelke-
dést mutatott a kordbbi évekhez képest, hazankban is hasonlé
trend volt észlelhetd.

Esetismertetés: A négy és fél éves filigyermek hdarom hete ész-
lelt obstipacid, hasi fdjdalom, nyolc napja tarté szubfebrilitds,
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valamint két hete tarté hurutos panaszok mellett egy alkalom-
mal észlelt véres kopetirités miatt érkezett stirgésségi ambu-
lancidnkra.

Fizikdlis vizsgdlata sordn a bal tiid6fél felett gyengtilt 1égzési
hangokat hallottunk, hepatomegalidt, illetve suprapubicusan
és a bal alhasban egy kerek terimét tapintottunk. Mellkas ront-
genen homogénen fedett bal alsé tidémezd, a sziv mogott
massziv centralis infiltratum, egy 6x5 cm-es kerekded képlet
mutatkozott. Pleura(r ultrahang baloldalon pleuralis folyadé-
kot, az als6 lebenyben egy kb. 5 cm atmérdjd, cisztézus, vas-
kos, egyenetlen fali képletet dbrdzolt. Hasi ultrahangja
hepatomegalia mellett a mdj jobb lebenyében harom, a higy-
hélyag mellett egy, a kismedencét kito1ts, hasonlé morfolégid-
ju cisztézus képletet mutatott.

A radiolégiai kép felvetette echinococcosis gyandjét, igy a
gyermek az infektolégiai osztdlyra kertilt felvételre. Koponya,
mellkas, has és kismedence MRI vizsgdlata tortént, mely
intracranialis eltérést nem igazolt, a vizsgalt képletek echino-
coccosisra jellemz6 morfolégidjat megerGsitette. Konzervativ
kezelését albendazollal megkezdtiik.

Obszervdcidja sordn a gyermek vitdlisan stabil volt, székletla-
zité mellett passzdzsa rendez&dott, azonban produktiv koho-
gése progredidlt. A cisztdk sebészi eltdvolitdsa mellett dontot-
tink, a jelentds légzdfelulet csokkenésre és a lokalizdcidra
valé tekintettel elsg tilésben a pulmonalis képlet eltdvolitdsa-
val. M(téttechnikai okokbdl a terime in toto eltavolitdsa siker-
telen volt, a ciszta megnyitdsdt, majd annak 10%-os séoldattal
és Betadinnal tortént dtmosdsat kovetGen a mellkast zartak.
Madsodik tlésben a mdjban taldlhaté gécok fenesztricidja, a
germinativ membrdn eltdvolitdsa, illetve a kismedencei ciszta
rezekcidja megtortént. A mtét kapcsan esetlegesen vérdram-
ba keril§ protoscolexek elpusztitdsdra mindkét alkalommal
poszt-operativ két hetes praziquantel terdpiat alkalmaztunk.
A késébbiekben az utolsé mitéttsl szamitott egy évig alben-
dazol kezelés, illetve hosszd tdvi radioldgiai utdnkovetés
tervezett.

Osszegzés: A jelenleg Furépaban tapasztalt emelkedd inci-
dencia alapjan a késébbiekben egyre tobb echinococcosis
vdrhaté gyermekkorban is. A gyermekkori echinococcosis
esetében a mdj és tid§ egyidejd érintettsége nem ritka,
hosszantart6 tiinetmentes lefolyds utdn hasi panaszokkal és
légiti tiinetekkel jelentkezhet.

Egy fert6zésbdl két korkép

Udvari-Nagypal Petra, Torok Viktéria Réka,
Bedd Krisztina, Visy Bedta

Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Nyerges
Gdbor Infektoldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: A reaktiv infekciézus mucocutan erupcié (RIME)
egy stilyos mucocutan adverz reakcié, amely jellemz&en lég-
uti fert6zésekhez, legtobbszor Mycoplasma pneumoniae in-
fekcidhoz tdrsultan jelenik meg. Leggyakrabban szdjlregi
érintettséggel jdr, mely sordn az ajkakon vaskos haemorrha-
gids felrakodds, valamint a nyelv és a bucca teriiletén erosick
alakulnak ki. A szdjnydlkahdrtya sériilése kaput nyithat kér-
okozdk szisztémds invdziéjahoz, amely stilyos megbetegedé-
sek kialakuldsdhoz vezethet. Kilonos jelentGséggel birnak
azok a mikroorganizmusok, amelyek az orr- és szdjiiregben
tinetmentesen is jelen lehetnek, mint példdul a Staphylo-
coccus aureus (25-40%) és a Streptococcus pyogenes
(9-14%). Ezen kérokozdék invdzidja kovetkeztében akdr toxi-
kus sokk szindréma (TSS) is kialakulhat.

A TSS rapid lefolydsu betegség, amely a baktériumok toxinjai
altal indukalt gyulladdsos citokin vélasz kovetkeztében kiala-
kulé szoveti kdrosodds és fokozott kapillaris permeabilitds ré-
vén tobbszervi elégtelenséget idéz eld.
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Esetismertetés: Az érdemi anamnézissel nem rendelkezd
gyermek panaszai négy nappal vidéki kérhdzba torténd felvé-
tele el6tt kezdGdtek hdnydssal és hasmenéssel, majd a beteg-
ség mdsodik napjan ldza jelentkezett.

Felvétele napjdn elesetté valt, tudata alterndlé volt, beszéde
elkent lett. Statuszdban testszerte erythroderma, kétoldali nem
purulens conjunctivitis, vérbé garatképletek, duzzadt tonsil-
Ik, szdraz, véres lepedékkel fedett nyelv volt megfigyelhetd.
A jobb tidéfél bazisan gyengtilt [égzési hang volt hallhatd.
Laborvizsgdlata hypoalbuminaemidt, kifejezetten emelkedett
gyulladdsos értékeket és tébbszervi érintettséget mutatott, vér-
gdz vizsgdlata sordn laktdt acidézis képe latszédott. Hemo-
kultdrds mintavétel, valamint empirikus ceftriaxon- és clinda-
mycin-terdpia megkezdése utan intézményiinkbe széllitottak
TSS gyandjaval.

A megkezdett antibiotikum terdpiat folytattuk, albumin-és
parenterdlis folyadékpdétlasban részestlt. Az alkalmazott tera-
pia mellett romlé vitdlis paraméterek és klinikai dllapot végett,
nemzetkozi ajdnldsoknak megfelelGen intravénds immunglo-
bulin (IVIG) kezelésben részesiilt.

A nyelven észlelt silyos mucositis miatt differencidldiagnosz-
tikai szempontbdl felmertlt RIME, valamint Stevens-Johnson
szindréma gyanuja. A SCORTEN (Severity of Illness Score for
Toxic Epidermal Necrolysis) pontrendszer alapjan gyogyszer
indukalta adverz reakcié nem volt valészintsithets, azonban
mivel egyértelmden kizdrni nem tudtuk, a tiinetek jelentkezé-
se el6tti egyetlen alkalmazott gydgyszert, a metamizolt mel-
|6ztik. BSrgydgydszati konzilium lokdlis terdpia mellett a TSS
megkezdett IVIG kezelésének komplettdldsdt javasolta.
Apoldsa harmadik napjdn tachydyspnoéja jelentkezett, tideje
felett a basisokon hallott gyengtilt 1égzési hang kiterjedtebbé
valt. Kiegészit6 oxigén igényét kezdetben alacsony dramlasu
maszkos oxigén terdpia mellett biztositani tudtuk, majd romlé
légzésmechanika és mélyls hypercapnia miatt, intenziv osz-
tdlyos konziliumot kévetSen magas dramldsi orrkantillel vég-
zett oxigénterdpidra (HFNC) valtottuk. Légzési elégtelensége
tovdbbra is fenndllt, mély deszaturdcidi jelentkeztek, fgy to-
vabbi egyeztetést kovetGen non-invaziv lélegeztetést (NIV) in-
ditottunk, majd &thelyeztiik intenziv osztdlyunkra. Kontroll
mellkasrontgenen stlyosbodd centrdlis rajzolatfokozédds volt
ldthat6. A RIME gyanu miatt osztdlyunkon nasopharyngealis
véladékbol elvégzett PCR igazolta a M. pneumoniae jelenlét-
ét, ezért antibiotikum terdpidjdt azithromycinnel egészitették
ki.

Ezt kovetSen légzési mechanikdja rendez6dott, a gyengtilt 1ég-
zési hangok tiideje felett sztintek, szdjnydlkahdrtydja jelentds
javuldst mutatott, laztalannd valt. Torokvéladék tenyésztése S.
pyogenes jelenlétét igazolta.

A betegség hdtterében M. pneumoniae okozta RIME-t, vala-
mint feltételezhet6en ennek talajdn kialakult, S. pyogenes
okozta TSS fenndlldsét véleményeztik.

Osszegzés: A TSS és a M. pneumonie extrapulmonalis mani-
fesztédcidjaként jelentkez6 RIME egyardnt ritka korképek,
ugyanakkor mindkett6 gyors és adekvat kezelést igényel.
Esettink rdvildgit a M. pneumoniae fert6zés immunmoduldlé
hatdsdra, amely elGsegitheti szekunder bakteridlis fert6zések
kialakuldsat. A diagnézist nehezitette, hogy a betegben egyi-
dejtleg tobb korkép jelent meg, amelyek kolcsondsen silyos-
bithattdk és elfedhették egymads klinikai tlneteit. Mindez
hangsiilyozza a széles kor( differencidldiagnosztikai megko-
zelités fontossdgdt.
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Akut meningitistdl a recidiv liquorrhoeaig

Varga Petra, Farkas Ddvid, Sziics Orsolya, Visy Bedta

Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Nyerges
Gabor Infektoldgiai Osztdly, Budapest

A bakteridlis meningitis gyermekkorban jelentés morbiditassal
jaré korkép, melynek egyik leggyakoribb kdérokozdja a
Streptococcus pneumoniae. A fertézés kialakulasdban sinuso-
gén eredet is felmertlhet, amely kockdzatdt anatémiai
prediszpondlé tényezsk, kilondsen koponyaalapi defektusok
emelhetik. Ezek az eltérések direkt kommunikdciét biztosit-
hatnak az orrmellékiiregek és a subarachnoidealis tér kozott,
elGsegitve a kérokozok terjedését. Ezek az elvaltozdsok gyak-
ran tinetmentesek maradnak, és csak stlyos szovédmény,
példdul meningitis vagy liquorrhoea kapcsan kertilnek felis-
merésre. A koponyaalapi defektusok lehetnek velesziiletettek,
illetve szerzettek is, akdr koponyatrauma talajan is kialakul-
hatnak.

A nyolcéves filigyermek anamnézisében egy napig tarté hé-
nyds, illetve egy konnyebb jobb oldali temporalis koponyatra-
uma szerepelt, amelyet kovetGen kezdédott véltozo
oldalisdgu, jobb oldali dominancidji fejféjasa, amelyet fény-
érzékenység, hdnyinger, illetve két napig tart6, majd sz@né ldz
kisért. Kérhdzunkba érkezésekor progredidlé fejfdjdsrdl, ba-
gyadtsdgrol, meglassult mozgdsrdl, illetve nyaki és vallovi fe-
szességr6l szamoltak be, emellett ldza és hurutos tiinetei je-
lentkeztek. Fizikdlis vizsgdlat soran az elesett dltaldnos allapo-
td, ldzas gyermek garatképleteit vérb&nek lattuk, hdtsé garatfa-
lén valadékcsorgdst észleltiink, meningealis izgalmi jelek mel-
lett. Laboratériumi vizsgdlatdbdl emelkedett gyulladdsos
marker és fehérvérsejtszam, illetve neutrophylia volt kiemel-
hets. Koponya MRI vizsgélat készilt, amelyen a jobb oldali
vena jugularis interna lumenében subocclusiv thrombosis je-
lei ldtszodtak sinusitis és meningitis jelei mellett. Liquor vizs-
gdlata bakterdlis meningitisre utalt, PCR vizsgalattal kéroki té-
nyez6ként Streptococcus pneumoniae fertézés igazolddott.
Parenteralis ceftriaxon, szteroid, illetve subcutan antikoa-
guldns kezelését kezdtiik meg. Fiil-orr-gégészeti javaslatra a
kordbbi fejtraumadra valé tekintettel, esetleges sériilés azonosi-
tdsa végett koponya CT vizsgdlata tortént, amely sordn a sinus
sphenoidalis jobb oldali rekeszének, illetve az egyik jobb ol-
dali rostasejt csontos faldn dehiscentia dbrazolédott, amelyek
alapjan felmertlt a meningitis sinusogén eredete. Célzott
kontroll koponya MRI vizsgdlatdn novum eltérésként ventri-
culitis jelei mutatkoztak. A gyermek az alkalmazott konzerva-
tiv kezelés hatdsdra gyégyult, idegsebészeti konzilium alapjan
a leirt koponyacsont eltérés m(itéti megoldasa nem valt sziik-
ségessé.

Kitekintésként megemlitiink egy o6téves fiigyermeket, akinél
canalis basilaris medianus és az os occipitale clivusaban kiala-
kult sinus sphenoidalissal, illetve a canalis auditoriussal 6ssze-
kottetésben dall6 jdratrendszer okozott recidiv meningitist,
ventriculitist, illetve liquorrhoedt. Esetében a visszatéré tiine-
tek miatt mitéti megoldds, basisplastica valt sziikségessé.
Esetiink jol illusztrdlja, hogy a Streptococcus pneumoniae
okozta meningitis hdtterében strukturdlis eltérések is allhat-
nak, melynek gyanuja kilonosen rekurrens fertézés esetén fel
kell mertiljon. A koponyaalapi defektusok jelentGsége tdlmu-
tat az akut infekcion: kezeletlen esetben fenndll a rekurrens
meningitis és perzisztdlé liquorrhoea kockdzata. Ezért a kor-
szer(i megkozelités nem csupdn az infekcié adekvat antibioti-
kus kezelését foglalja magdban, hanem az etiolégiai tényezé
aktiv keresését és — sziikség esetén — definitiv sebészi elldtdsat
is. A multidiszciplindris megkozelités — infektoldgiai, radiol6-
giai, fil-orr-gégészeti és idegsebészeti egytittmiikodés — kulcs-
fontossdgut a megfelel§ diagndzis, adekvdt kezelés és a recidi-
va megel6zése szempontjdbdl.
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Szivfrekvencia-variabilitds (HRV) mérés és
elemzés a gyermek siirgGsségi ellatasban:
szisztematikus dttekintés

Vass Ddvid'?, Krivdcsy Péter®, Garai Réka®
'Semmelweis Egyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar
hallgato,

“Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Békay
utcai Részleg TDK hallgato,

*Semmelweis Egyetem, Gyermekgydgydszati Klinika, Békay
utcai Részleg Stirgdsségi Osztaly

Bevezetés: A szivfrekvencia-variabilitds (HRV) klinikai alkal-
mazdsa tobb évtizedre nyulik vissza, elsGsorban a vegetativ
idegrendszeri makodésrsl  nyerhet§  informdciok miatt.
Ugyanakkor a fellelhetd, kiterjedt irodalom tilnyomé tobbsé-
ge a felnétt populdciéval kapcsolatos vizsgalatokrdl szdl, pe-
dig a HRV-médszerek jelentss elnyei (non-invazivitds, rovid
vizsgdlati id6tartam, féjdalommentes eljdrds) fokozott hang-
stllyal esnek latba a gyermekelldtasban. Vizsgdlatunk célja a
szivfrekvencia-variabilitds stirg&sségi gyermekgydgydszatban
betoltott szerepére vonatkozé szakirodalom attekintése és
elemzése volt.

Médszertan: 2025. jilius 2-dn szisztematikus keresést végez-
tink a MEDLINE (PubMed) és Embase adatbdzisokban a
PRISMA irdnyelvek szerint. A cikkeket két fliggetlen vizsgdlé
(GR és VD) nézte dt a Rayyan.ai rendszer segitségével, cim,
absztrakt, majd teljes sz6veg alapjdn. Konfliktusokat konszen-
zussal oldottunk fel. Megfigyeléses és klinikai vizsgdlatokat,
,pilot” vizsgdlatokat, esetbemutatdsokat és médszertani koz-
leményeket vontunk be. A relevadns tanulmdnyokat egy dlta-
lunk el6re meghatdrozott strukturdlt, kvantitativ rendszerrel
értékeltik (-3-t6l +3-ig) klinikai relevancia, hozzéférhetGség,
koltségvonzat, alkalmazhatésdg és gyermekbardt jelleg alap-
jan.

Eredmények: Osszesen tizenhét, 2010-2025 kozétt publikdlt
tanulmadnyt vontunk be a keres6kulcsunk alapjén azonositott
201 kozleménybsl. A HRV gyermek-stirg&sségi alkalmazdsat
elsgsorban Eszak-Amerikdban és Délkelet-Azsidban kutattdk.
A publikdcick tobbsége (71%) 2020 utdn jelent meg. Jelentds
résziiknek f6 célja a stlyos, kérhdzi ellatdst igényld fert6zések
differencidldsa volt, f6ként djszilottekben, csecsemékben és
10 év alatti gyermekekben. Ezen tanulmanyok tobbsége (4/5)
szignifikdns Osszefliggést taldlt egyes HRV-paraméterek és a
klinikai kimenetel kozott. A HRV-paraméterek kiilonbozé ma-
tematikai mutatékat jelentenek, amelyek a szfvritmus idébeli
véltozékonysdgat irjdk le (pl. id6tartomdnybeli és frekvencia-
tartomdnybeli mutaték), és eltér6 médon tikrozik az autoném
idegrendszer mikodését. Tovabbi hangstilyos tertilet a stirgs-
ségi osztdlyon valé neuroldgiai alkalmazdsi lehetGség volt, el-
sGsorban idGsebb gyermekek esetén (dtlagosan 12-18 év), be-
leértve a kimenetel-elGrejelzést traumds agysérilésben és
egyes epilepszidval kapcsolatos alkalmazdsi lehet&ségeket. A
HRV akut pszichidtriai alkalmazdsa is igéretes lehet, példdul
az ongyilkossdgi kockdzatbecslésben, valamint a hirtelen cse-
csemdhaldl (SIDS) kockdzatdnak el6rejelzésében is.
Konklizié: A jelenleg elérhets szakirodalom alapjén a HRV
igéretes, non-invaziv rizikébecsl6 eszkoz lehet a gyermek stir-
g6sségi ellatasaban, kilonosen a sulyos fertézések korai felis-
merésében. Gyermekbardt kivitelezhet&sége miatt kilonosen
hasznos objektiv mérémédszer lehet f6leg eréforrdssziik kor-
nyezetekben. Ugyanakkor fontos kiemelni, hogy a médszer a
klinikai gyakorlatban jelenleg még nem terjedt el széles kor-
ben. Ennek oka tobbek kozott a magas szintd evidencia hid-
nya, valamint a gyermekpopuldciéra vonatkozo referenciaér-
tékek korldtozott elérhetGsége.
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Az életmenté hasbarigds

Vassallo Federica', Dezsé Katalin?, Szabé Sdndor?,
Cséka Monika®

'Pécsi Tudomdnyegyetem Orvostanhallgats, Pécs,
“Semmelweis Egyetem Patoldgiai és Kisérleti Rakkutato
Intézet Gyermek patoldgia,

’Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolté
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia

Bevezetés: A gastrointestinalis stromalis tumorok (GIST) gyer-
mekkorban rendkiviil ritkdk, az osszes GIST kortlbelil 2%-a
fordul el6 gyermekeknél és fiatal felnétteknél. A gyermekkori
esetek donts tobbsége (kb. 85%) az lgynevezett vad tipust
(wild-type) csoportba tartozik, amelynek meghatdrozé alcso-
portja a szukcindt-dehidrogendz-deficiens (SDH) GIST. Ez a
malignus mesenchymalis tumor leggyakrabban a gyomor-bél
traktusbdl indul ki. Ritkasdga miatt ennek a daganatnak a diag-
nosztikdja is szdmos kihivdst jelenthet a klinikusoknak és a pa-
tolégusoknak.

Esetismertetés: Progressziv hasi panaszok miatt klinikdnk se-
bészeti tigyeletére érkezett egy 12 éves lanybeteg, miutdn has-
ba rigtdk a fociedzésen. Erkezéskor a hasa difflizan
nyomdsérzékeny volt. Hasi ultrahangvizsgdlat sordn nagy
mennyiség( szabad hasi folyadékot és a gyomor-duodenum
dtmenetnél hematémat taldltunk. Az MR-vizsgdlat alapjan fel-
vetédott a duodenum faldt infiltrdlé malignitds lehetGsége is,
igy endoszkdpos biopszidt végeztiink. A szovettan inflamma-
torikus myofibroblastos tumornak (IMT) felelt meg. Az elvég-
zett molekuldris genetikai vizsgdlatok alapjan a tumor ALK,
ROS1 és NTRK negativnak bizonyult, eltdvolitdsa pedig csak
csonkolé miitéttel lett volna lehetséges. Mivel a 16zi6 érdemi
méretbeli vdltozdst nem mutatott és a nagyméret(i duodenalis
hematoma jelentds, spontdn regresszidjaval a gyermek pana-
szai megsz(intek, a tovdbbiakban a beteg szoros utdnkovetése
(,watch and wait”) mellett dontottiink. A rendszeres képalkoté
kontrollokon hosszu ideig stabil betegség dbrazolédott, azon-
ban egy évvel késébb a gyomor-duodenum dtmenet teriiletén
az ismert IMT lassd, folyamatos méretbeli névekedést muta-
tott, ezért laparoszképos biopszia tortént. A szovettan
gastrointestinalis stromalis tumort (GIST) igazolt. A szovettani
feldolgozds sordn igazolt SDH-deficiencia miatt a nemzetkozi
guideline-nak megfelel&en sunitinib terdpidt inditottunk.
Megbeszélés: Ez az eset rdvildgit a ritka szovettani tipusi da-
ganatok diagnosztikai nehézségeire. A kezdeti, kiterjedt
duodenalis hematéma és szabad hasi folyadék elfedte a daga-
nat konturjait, ami megnehezitette a pontos képalkoté diagno-
zist és a célzott mintavételt. Feltételezhetd, hogy az els6 endo-
szkdpos biopszia sordn a mintavételi ti csupan a daganat ko-
rili reaktiv, gyulladdsos szegélyt érte el, igy szllethetett meg a
megtévesztd inflammatorikus myofibroblastos tumor (IMT) di-
agnozisa. Bdr a 1ézi6 egy éven keresztiil stabil méretet muta-
tott, a kontrollvizsgdlatok sordn észlelt minimadlis novekedés
indokolttd tette a re-biopszidt és a diagnézis Ujraértékelését.
A szovettani és molekuldris patoldgiai feldolgozas végul vad
tipust GIST-et igazolt. A tumor lokalizacidja tipusos megjele-
nési helye ennek az altipusnak, ami utélagosan aldtémasztotta
a diagnozist. A terdpids stratégia megvdlasztdsakor alapvetd
fontossdgu volt az SDH-stdtusz ismerete, mivel az SDH-hia-
nyos GIST-ek dltaldban rezisztensek a standard imatinib keze-
lésre. SDH-deficiens GIST esetén gyakoribb orvosi ellenérzés
és genetikai tandcsadds is indokolt, mivel ez az altipus gyak-
ran részét képezi olyan orokletes szindrémaknak, mint a
Carney-Stratakis szindréma, ahol a betegeknél fokozott a koc-
kdzat paragangliomdk kialakuldsdra is. A genetikai szrés
nemcsak a beteg tovdbbi daganatos rizikéjdnak felmérése, ha-
nem a csalddtagok érintettségének tisztdzasa miatt is alapvets
jelent&ség.

Kovetkeztetés: Az eset bemutatja, hogy a GIST diagnézisa
utan elengedhetetlen a molekuldris altipus meghatarozésa, va-
lamint bizonyos esetekben a genetikai tandcsadds. Az SDH-
stdtusz ismerete alapvetGen meghatdrozhatja a terdpidt, és a
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standard imatinib helyett rogton a sunitinib (vagy egyéb
multikindz gdtld) vdlhat a vdlasztandé szerré. Esetiink felhivja
arra is a figyelmet, hogy a trauméhoz kéthetd panaszok hatte-
rében is megbijhat daganatos betegség. Fontos, hogy tudjuk
eredeti diagnézisunkat feltlbirdIni és sziikség esetén ujrakez-
deni a teljes diagnosztikai folyamatot, ha egy betegség klinikai
képe nem illik a szévettani diagnézishoz

Anafilaxia = Adrenalin: A gyermekkori és
felndttkori adrenalin adagolds legijabb
nemzetkozi irdnyelvei és gyakorlati kihivasai
Viktéria Téth

Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdérhaza
Allergologia szakrendelés, Budapest

Az anafilaxia gyors felismerése és azonnali kezelése életmentd
jelent&ségl, ennek ellenére a klinikai gyakorlatban az adrena-
lin alkalmazdsa tovdbbra is alulhaszndlt. Szdmos nemzetkozi
és hazai vizsgdlat rdmutat arra, hogy mind a laikusok, mind az
egészségligyi szakemberek késlekednek az els§ vonalbeli ke-
zelésként javasolt intramuszkuldris adrenalin beaddsdval,
vagy teljesen el is hagyjdk azt. Az el6adds célja feltarni az
alulhaszndlat mogott all6 okokat, beleértve a diagnosztikai bi-
zonytalansdgot, a mellékhatdsoktdl valé félelmet, valamint az
oktatdsi és rendszerszintd hidnyossdgokat. Emellett dttekintjiik
a jelenlegi irdnyelveket és bemutatjuk azokat a stratégidkat,
amelyek el&segithetik az id6ben torténs adrenalinkezelést. Ki-
emelt hangstilyt kap az edukdcié szerepe, az autoinjektorok
elérhetGsége, valamint a stirg6sségi elldtds protokolljainak fej-
lesztése. Az anafilaxia kimenetelének javitdsa érdekében elen-
gedhetetlen az adrenalin alkalmazdsdval kapcsolatos szemlé-
letvdltds és gyakorlatbeli vdltoztatds.

Szolnoki gyermekpszichiatria — mult,
jelen, jovo

A Szolnoki Gyermekpszichiatriai Osztaly 2023-ban nyilt meg
egy feldjitott, gyermekbardt kornyezetben, és azéta is folya-
matosan épit egy egyedildlls, holisztikus terdpids kultdrat.
Célunk, hogy a gyégyulds ne csupdn a tiinetek csokkentésérdl,
hanem a gyermekek és csalddjaik életmin&ségének valédi ja-
vuldsardl széljon — egy biztonsdgos, szines, csalddias légkor-
ben.

Dr. Juhdsz Eniké osztilyvezets f6orvos a ,Szolnoki gyermek-
pszichidtria — mdilt, jelen, jové” cim( el6addsdban mutatja be
a 20 év utan djranyitott részleg tapasztalatait és azt az innova-
tiv kornyezetet, amit az osztdlyon létrehoztak: bardtsagos, szi-
nes falak, jatsz6tér, az orszdgban egyedulallé virtudlis valésdg
(VR) diagnosztikai rendszer, terdpids dllatasszisztdlt foglalko-
zdsok, hangtdlterdpia, gyogy-madszéfal, gyermekjdga, struktu-
rdlt napirend és a tiszteleten, egyenl&ségen alapulé kozosségi
kultdra.

Ezt kovetSen Tatainé Foldvdri Mdrta és Angyal Andrea csaldd-
terapeutdk vezetésével betekintést nyerhetnek a csalddterdpia
lehetGségeibe és modszereibe. Dr. Berkoné K6vago Erika kli-
nikai gyermek szakpszicholégus tanulsdgos esetbemutatdssal
illusztrdlja, hogyan segitik ezek az ujitasok a gyermekek valés
gydgyuldsdt, milyen eredményeket hoz a rendszeres pszicho-
terdpia és a hosszu tavd utdnkovetés.

Az el6adast Dr. Jaki Tamds rezidensorvos rovid bivésztriikkje
szinesiti, majd Sheitz Kata klinikai szakpszicholégus tart el6-
addst az indulatok kezelésérsl — egy olyan témdban, amely ma
kulonosen fontos a gyermekek és serdiil6k mentdlis egészsé-
gének szempontjdbdl.

Szeretettel vdrjuk a konferencia résztvevéit, akik kivancsiak
egy valéban gyermek- és csalddcentrikus, innovativ gyermek-
pszichidtriai szemléletre és gyakorlati megolddsokra.
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Palydzati felhivas

A ,,Gyermekek Gyégyitasaért” Alapitvany Kuratériuma pdlydzatot ir ki a ,Dr. Frank Mdria Emlék-
érem” elnyerésére.

Az Alapitvany célja: a gyermekek egészségéért kiemelkeds gyogyité és/vagy tudomdnyos tevékeny-
séget folytato orvosok elismerése.

Az emlékérem dijazott, nem megoszthatd, az Alapitvdny évenként egy alkalommal bocsdtja ki.
Palydzni lehet barmilyen, a gyermekgyodgydszat témakorébe tartozé, még nem publikdlt

— lehet6leg erre az alkalomra készitett — 6ndllé pdlyamunkdval.

A pdlydzat benyujtdsi hatdrideje: 2026. jilius 31.
cime: ,Gyermekek Gyégyitdasaért” Alapitvany Kuratériuma
Heves Vdrmegyei Markhot Ferenc Oktatékérhdaz Gyermekosztdly
3300 Eger, Knézich Kdroly u. 1.

Eletkori hatdr: 40 év.
Mellékelend&: szakmai 6néletrajz

A gy6ztes pdlyam( benyijtéja az Emlékplakettet a pdlyadijjal 2026.6szén, a Dr. Frank Mdria EmIék-
tlésen kapja meg, ahol ismertetnie kell pdlyamunkajdt.

2025-ben a pdlydzat gy6ztese: Dr. Erdés-Molnar Fruzsina, a Heves Varmegyei Markhot Ferenc Okta-
tokoérhdaz és Rendeldintézet neonatoldgiai képzésben részt vevs csecsemd- és gyermekgyogydsz
szakorvosa lett, a ,Recidivdlé Kawasaki-syndroma: egy eset kapcsan” cim( pdlyamunkdjdval. Mun-
kdjdhoz ezuton is gratuldlunk, j6 egészséget és tovabbi sok sikert kivanunk!

Tovdbbra is varjuk a lelkes fiatalok jelentkezését az orszdg egész teriiletérél!

Dr. Vargyay Eva
f6orvos
a kuratérium elnoke
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