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In memoriam

Dr. Schultz Karoly (1943-2026)

Schultz Kdroly 1943-ban sziletett, az akkor Pis-
poknddasdnak is nevezett Mecseknddasdon, Bara-
nya vdrmegyében. Egyetemi tanulmdnyait a Pécsi
Orvostudomadnyi Egyetemen folytatta, ahol 1967-
ben szerzett orvosdoktori diplomdt. A Gyermek-
gyogydszati Klinikdn dllt munkdba, ahol kerek 20
esztenddn keresztul, 1987-ig dolgozott.
Csecsemd- és gyermekgydgydszatbdl 1971-ben,
neonatolégidbél 1983-ban, gasztroenterolégidbol
1997-ben tett szakorvosi vizsgdt. Az akkori munka-
rendnek megfelelGen a Klinika szdmos osztdlydn
dolgozott. Kilonb6zé id6szakokban adjunktus-
ként vezette a Klinika Intenziv Terdpids Osztdlydt
és Gasztroenterolégiai Osztdlydt. Az o6ndllésulé
magyar gyermek-gasztroenterolégiai betegelldtds
egyik Gttord képviselSje volt. Az elsék kozott volt,
akik endoszkdpos vizsgdlatot végeztek gyermekek-
ben Magyarorszdgon. Fontos szerepet toltott be
a gyermek-gasztroenterolégiai szakma 6ndlléso-
ddsdban és a szakvizsga létrejottében egyardnt.
Elete minden id6szakadban sziviigyének tekintette
a fiatalabb kollégdk képzését és oktatdsdt. Klini-
kusként a csecsemd- és gyermekgydgydszat oktatd-
sa mellett aktivan részt vett az Orvosi Etika tan-
tdrgy a Pécsi Orvostudomdnyi Egyetemen valé ki-
alakitdsdban és oktatdsdban egyardnt. A Pécsi Tu-
domdnyegyetem lllyés Gyula Tandrképz& F&isko-
lai Kardn szocidlis munkds hallgaték oktatdsdban is
részt vett. Széles kord oktatdsi tevékenysége elis-
meréseként a Pécsi Tudomdnyegyetem Egészségtu-
domdnyi Kara 2006-ban cimzetes egyetemi tandrrd
nevezte ki.

Mér fiatal orvosként is igen aktivan bekapcsolédott
a Gyermekgyodgydszati Klinikdn folyé tudomdnyos
kutatémunkdba. ElsGdleges érdekl&dési teriilete a
koraszulottek adaptdcidjdnak kérdéskore volt. Tu-
domdnyos aktivitdsat j6l jellemzi, hogy 1971-ben,
a szakvizsgdja letételének évében, nem kevesebb,
mint 4 olyan tudomdnyos kozleménynek volt a
szerzGje, melyek ma is megtaldlhaték a Medline
adatbdzisdban. A nemzetkozileg is figyelmet kelts
tudomdnyos munkdjdnak készonhetSen 1973-74-
ben Kanaddban a Hamilton vdrosdban mikodd
McMaster Universityn folytatott eredményes tudo-
mdnyos kutatémunkdt az djszilottek-koraszilot-
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tek adaptdciéjanak témakorében. Késébb rovidebb
tanulmdnyutakon vett részt Swansea-ben (Wales)
és a New York-i Hastings Centerben. PhD fokoza-
tdt 1981-ben szerezte meg. Négy évtizedes kutatdi
pdlyafutdsa alatt kozel 100 angol és magyar nyelv{
tudomdnyos kdzleményt irt, szdmos elGaddst tar-
tott, regiondlis és orszdgos szakmai konferencidkat
szervezett.
A gyermekgydgydszati kutatdsi tertletek mellett
aktivan részt vett az orvosi etika klinikai vetuleté-
nek tudomdnyos vizsgdlatdban is. Vezet§ szerzg-
ként publikdlt nemcsak gyermekgyodgydszati, ha-
nem etikai folyéiratokban is. Az 1994-1996 k6zo6t-
ti idészakban az Eurépai Bizottsdg a mesterséges
megtermékenyités etikai vonatkozdsait tdrgyald
szakbizottsdgdnak tagjaként is tevékenykedett.
1994 és 2002 kozott a Tolna Megyei Orvosi Kama-
ra Etikai Bizottsdgdnak elndke és egyben a Magyar
Orvosi Kamara Orszdgos Etikai Bizottsdgdnak tagja
volt.
20 éves klinikai tevékenységet kovetSen 1987-ben
dtvette a szekszdrdi Balassa Jdnos Kérhdz Gyer-
mekosztdlydnak osztdlyvezetdi feladatait. FGorvo-
si tevékenységének elsG éveiben elérte az osztdly
korszerUsitését, 3 fekvSbeteg-részleg mellett nem
kevesebb, mint 11 szakrendelés kialakitdsdt. Az &
nevéhez fiz6dik Szekszdrdon a teljesen szabad be-
tegldtogatds bevezetése, anyaszdllds kialakitdsa és
a gyermek-szil6 egylttes elhelyezését lehetsvé
tevg kértermek létrehozdsa.
A Szekszdrdi Kérhdz Gyermekosztdlydn 1987 és
2008 kozott dolgozott, majd nyugdijas éveiben
a Mohdcsi Kérhdz Gyermekosztdlydn folytatta a
betegelldté munkdjdt. Folyamatosan dolgozott a
2026. mdjus 9-én tragikus hirtelenséggel bekovet-
kezett haldldig.
Schultz Kéroly személyében a magyar gyermekor-
vos tdrsadalom egy olyan 6 évtizeden dt gyégyito
tagjdt veszitette el, aki mindennapi betegelldté
munkdja mellett folyamatosan és aktivan részt vett
az ifjabb nemzedékek tanitdsdban és a gyermek-
gyogydszat tudomdnyos ismeretanyagdnak bgvité-
sében egyardnt.
Emlékét tisztelettel és szeretettel megdbrizzik!

Dr. Decsi Tamds
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In memoriam

Dr. Temesvari Péter
(1950-2026)

Ismét elment egy neves gyermekgyégydsz. Dr. Te-
mesvdri Péter, az orvostudomdny doktora, neves
szegedi neonatoldgus, 75 éves volt. Nem volt még
id6s, de sok betegséggel kiiszkodott. En kozelebbi
kapcsolatba 2004-ben kertltem vele, amikor meg-
hivott, mint a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga
fGtitkdrdt az dltala Magyarorszdgon el&szor szerve-
zett, Horvdt-Német-Magyar Gyermekgydgydsz
kongresszusra, Kecskemétre. Kivdléan szervezte
meg a kongresszust, gazdag szakmai és tdrsasdgi
programokkal. A kilfoldi résztvevék azéta is emle-
getik a rendezvényt és a lovas bemutatot. A késéb-
biekben kozosen vettlink részt szamtalan Horvat-
Német-Magyar kongresszuson, amit minden évben
mds orszdgban, mds vdrosban rendeztek. Aldbbi
képen Bielefeldben az elGadéteremben ldthatd,
néhdny magyar résztvevével egyutt. Bardti tdrsa-
sdggd alakult ez a kozosség. Sokat beszélgettiink,
kirdndultunk a szakmai programok mellett. Péter
nagyon tdjékozott intelligens, eurépai értelmiségi
volt.

S s
Temesvdri Péter a Horvat-Német-Magyar kongresszuson, 2006
Bilefeld, Németorszdg

Apdtfalvan szuletett 1950. juinius elsején. Iskolai
tanulmdnyait Szegeden, a Radnéti gimndziumban
és a Szegedi Orvostudomanyi Egyetemen végezte,

summa cum laude eredménnyel. Az egyetem el-
végzése utdn az egyetem Patholdgiai intézetében
kezdett dolgozni, majd kett6 év utdn a Gyermekkli-
nikdra kertlt, ahol 14 évig dolgozott. Majd osztdly-
vezetdje volt a makdi, a kecskeméti, majd az oros-
hdzi gyermekosztdlyoknak. 66 évesen, 2016-ban
fejezte be az osztdlyvezet§i munkdjdt. Szakképesi-
tései Csecsemd- és gyermekgydgydszat (1980) és
Neonatolégia (1982). Tudomdnyos Osztondfjasa
volt az MTA Szegedi Biolégiai Kézpont Biofizika
Intézetének 2 évig, majd szintén 2 évig a Humbold
egyetem (Németorszdg), Klinikum Grosshaden
Minchen Inst. Surg. Research-nak.

1986-ban védte meg kandiddtusi értekezését, majd
1996-ban az MTA Doktora lett ,A vér-agy perme-
abilitds djszilottkori korképek kisérletes modell-
jei”, cim( értekezésével. 1997-ben habilitdlt. 16
éven keresztil volt egyetemi oktaté a gyermekkli-
nikdn, ahol 3 éven keresztul tanulmdnyi felel&s is
volt. A gyermekklinika elhagydsa utdn 1990-ben
cimzetes egyetemi docensi, majd 1997-ben Egye-
temi Magdntandri cimet kapott, de még oktatott
a Szegedi Egészségligyi FGiskola Véd6ndsi tagoza-
tdn 1990-t6l 2005-ig. Kozleményeinek szdma 68,
melyre a fuggetlen hivatkozdsok szdma 357.
El6szor akkor taldlkoztam vele, amikor 1997-ben
Szegeden O rendezte meg az European Society
Pediatric Research tdrsasdg kongresszusdt, mely-
nek akkor az elndke volt. A szervezet alapszabdlya
szerint a tisztséget az a professzor toltotte be, aki-
nek a vdrosa és intézménye adott otthont az éves
tudomdnyos kongresszusnak. 1997. augusztus 31.
és szeptember 3. kozott Szegeden rendezték meg
az ESPR éves vdndorgy(lését, amely egy hatalmas,
kombindlt rendezvény az European Society for
Paediatric Haematology and Immunology, tdrsa-
sdggal kozosen.

Kutatdsainak kozéppontjdban az djszulottkori in-
tenziv elldtds, azon belil is a koraszulottek és oxi-
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génhidnnyal sziletett Gjszilottek agyi kdrosoddsa-
inak megel6zése és kezelése dllt. A Szegedi Tudo-
mdanyegyetem Gyermekgyodgydszati klinikdjan vég-
zett évtizedes munkdssdga sordn az aldbbi f6
kutatdsi tertileteken ért el dttorést:

A vér-agy gat permeabilitdsa — Ez Temesvdri pro-
fesszor legfontosabb elméleti és kisérletes kutatdsi
tertilete. Kuilonb6z6 dllatkisérletes modelleken (f6-
ként djszulott malacokon) vizsgdlta, hogy a szile-
tés koruli patolégids dllapotok hogyan valtoztatjak
meg a vér-agy gdt épségét.

Kimutatta, hogy az djszulottkori légmell szelekti-
ven megnyitja a vér-agy gdtat, ami stilyos neurolé-
giai szov6dményekhez vezethet.

Vizsgdlta a tumornekrézis-faktor-alfa (TNF-a) és
mds citokinek hatdsdt az agyi erekre és a vér-agy
gdt dteresztGképességére.

Ujszilottkori asphyxia (oxigénhidny) és reoxige-
nizdcio — Kiemelten kutatta a sziletéskori oxigén-
hidnyos-iszkémids kozponti idegrendszeri kdroso-
ddsok (hypoxids-ischaemids encephalopathia) me-
chanizmusét.

Kulcsszerepe volt annak a nemzetkozi szemlélet-
vdltdsnak a megalapozdsdban, amely bizonyitotta,
hogy az asfixids tjszllottek 100%-os tiszta oxigén-
nel torténd djraélesztése (reoxigenizdcidja) a sza-
badgyok-képz&dés miatt kifejezett korai neurolo-
giai funkciéromldst és agyi keringészavart okoz
a normdl szobai leveg6vel torténd djraélesztéshez
képest.

Neuroprotekcio és agyi keringés — Munkatdrsaival
(pl. Bari Ferenc és Domoki Ferenc professzorokkal)
kozosen olyan innovativ terdpids lehetdségeket ku-
tatott, amelyekkel csokkenthetd volt az agysértilés
mértéke oxigénhidny utdn. Igazoltdk, hogy a mole-
kuldris hidrogén belélegeztetése hatékonyan védi

S—
B

Temesvari Péter a horvit,

B

német, magyar résztvevékkel a szegedi kongresszuson 2016-ban
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az idegsejteket és meg6rzi az agyi erek reaktivitd-
sdt az asfixidn dtesett Ujszilottekben. Uttors mé-
don vizsgdltdk a gép Iélegeztetés sordan kialakulo
agyi légembdlidt és annak hatdsdt a neonatdlis agyi
keringésre.

Klinikai neonatolégia és diagnosztika — A laborats-
riumi kutatdsok mellett szamos gyakorlati fejlesz-
tés fliz6dik a nevéhez.

Transzfontanelldris Doppler: részt vett egy olyan
specidlis, a nagykutacson dat alkalmazhaté ultra-
hangos (Doppler) technolégia kifejlesztésében és
tesztelésében, amellyel folyamatosan, minimadlis
energiakibocsdtdssal lehetett monitorozni a kis su-
lyd koraszulottek agyi véraramldsi sebességét.
Anyai vitaminelldtottsdg: Kutatta a terhesség alatti
Be-vitamin (piridoxin) adagoldsdnak hatdsait az Gj-
szulottek vér oxigén-affinitdsara és prolaktin-
szintjére.

Temesvari professzor transzldciés (a laboratériumi
eredményeket a betegdgyhoz eljuttaté) kutatdsai
alapvet&en formdltdk a modern magyar és eurépai
koraszulott-intenziv terdpids protokollt.

Kedves Péter!

Betegségeid miatt teljes aktivitdssal nem tudtdl
mindig részt venni a kozos rendezvényeinken, de a
magyar, horvdt és német bardtaid j6 szivvel
emlékeznek rad!

Szabé Laci

Szabé Ldszl6, Heim P&l Orszdgos
Gyermekgydgydszati Intézet, Budapest,
Csalddgondozdsi Médszertani Tanszék, ETK,
Semmelweis Egyetem, Budapest
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Gyermekgyogyasz akadémikusok, III.

Harmat Gyorgy dr.

Semmelweis Egyetem Egészségtudomdnyi Kar, Magyar Orvostorténeti Tdrsasdg

E-posta: gyharmat1951@gmail.com

A Magyar Tudomdnyos Akadémia gyermekgydgydsz akadémikusai jelenleg is aktiv szerepl&i a tudoma-
nyos életnek és a gydgyitdsnak. Hairmuk életpdlydja és tudomdnyos munkdssdga kiemelkedd szakmai és
szakmapolitikai szerepet jatszik a hazai- és nemzetkozi gyermekorvosldsban.

Tulassay Tivadar

Tulassay Tivadar 18-dn  sziletett
Galantan.

1968-ban kezdte meg egyetemi tanulmdnyait a
Semmelweis Orvostudomdnyi Egyetemen, ahol
1974-ben szerzett dltaldnos orvosi diplomat sum-
ma cum laude mingsitéssel. Egyetemi évei alatt tu-
domadnyos didkkorosként élettani kutatdsokat vég-
zett. Végzés utdn egy évig a Csepel Vas- és Fémmd-
vek Gizemorvosa volt, majd a Semmelweis Egyetem
Tizolté utcai Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinikd-
jan lett gyakornok. Itt szerzett gyermekorvosi szak-
képesitést 1978-ban. 1992-ben neonatolégus,
1999-ben hipertonolégus, 2002-ben nefrolégus
szakvizsgat is tett.

1978-ban az egyetem |. Sz. Szllészeti-N6gyogya-
szati Klinika Perinatdlis Intenziv Centrumdban ka-
pott tandrsegédi dllast, majd Miltényi Miklds pro-
fesszor hivdsdra 1983-ban datkerilt az I. Sz. Gyer-
mekgyogydszati Klinikdra. Itt a Nefroldgiai Osz-
talyt vezette.

1992-ben kinevezték egyetemi tandrnak. Két évti-
zedig volt a klinika tanszékvezetSje igazgatdja
(1993-2013). A klinikdn 2003-ban megalapitotta
az MTA-SE Gyermekgydgydszati és Nephrolégiai
Kutatécsoportot, amely a kutatéi utdanpétldsneve-
|és jelentSs bdzisa lett.

1985-86-ban  Humboldt kutatéi 6sztondijjal
a Heidelbergi Egyetemen dolgozott. 1997 és 2000
kozott Széchenyi professzori 6sztondfjat kapott.
1983-ban védte meg az MTA orvostudomdnyok
kandiddtusi, 1990-ben akadémiai doktori érteke-
zését.

1997 és 2001 kozott a Magyar Tudomdnyos Akadé-
mia kozgy(lési képvisel§je volt, majd 2001-ben az
MTA levelez6, 2007-ben pedig rendes tagjava va-
lasztottdk.

A Magyar Tudomanyos Akadémia mellett tagjainak
sordba vdlasztotta a Deutsche Akademie der

1949.janudr
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Prof. Dr. Tulassay Tivadar

Naturforscher Leopoldina (2006), Academia
Europea Scientiarum et Artium (2012), Academia
Europea (Oxford) (2016) és a Szent Istvdn Tudomé-
nyos Akadémia (2024). Az Osztrdk Gyermekorvos-
ok Tdrsasdga tiszteletbeli levelezd tagja (1996), és
a Szlovdk Gyermekgydgydsz Tdrsasdg tiszteletbeli
tagja (2003).

Tudomadnyos és klinikai munkdja mellett részt vett
a hazai és nemzetkézi szakmai kozéletben is.
1990-ben a Semmelweis Egyetem Altaldnos Orvos-
tudomdnyi Kardnak dékdnhelyettesévé vdlasztot-
tdk, a tisztséget 1995-ig viselte, amikor az egyetem
dltaldnos és klinikai rektorhelyettese lett. 2003. ju-
lius 1-jén vette dt a Semmelweis Egyetem rektori
feladatait — 2012-ig toltotte be ezt a tisztséget.
2014-2019 kozott az egyetem Klinikai Orvostudo-
mdnyi Doktori Iskoldjdnak vezet&je volt.



GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 4. SZAM

1991-1993 Gyermekgydgydszati Szakmai Kollégi-
um titkdra, 2000-ben a Csecsemd- és Gyermek-
gyogydszati Szakmai Kollégium elnokévé vidlasz-
tottak. 2000-2002 kozott a Nemzeti Egészségligyi
Tandcsot vezette. EInoke volt az MTA Bolyai Kuta-
tasi Osztondij Kuratériumdnak (2019-2025), az
NKFIH Elvonal birdlébizottsaganak (2020-2025).
Magyarorszdgot képviselte az European Science
Foundation, European Medical Research Council
Executive Group (1997-2003), illetve az EASAC
(European Academies Science Advisory Council)
magyar tagjaként (2017-2019).

Tudomdnyos munkdssdaga

Pdlydja sordn dontSen transzldcids, illetve klinikai
kutatdst mdvelt. Kutatdsi tertilete az ujszilottek
elektrolit- és vizhdztartdsdnak, valamint vesemd-
kodésének szabdlyozdsa, illetve az éretlen vese-
mikodés és a szlletés utdni adaptdcié zavarainak
a kardiovaszkuldris szabdlyozdsdra gyakorolt ké-
sGi hatdsa volt. Igazolta, hogy a sziletési sily meg-
hatdroz késébbi, felnGttkorban manifesztalédé ci-
vilizdciés, f6képp kardiovaszkuldris betegségeket.
E folyamat endokrin és genetikai szabdlyozdsa
mellett feltdrta az életmdédbeli kdros hatdsokat is,
elsGsorban a tobblet sébevitel szerepét. Ezen a té-
ren jelent8s felismerés, hogy a tobblet sé raktdro-
zédik a szervezetben és ennek immunolégiai,

Balla Gyorgy

1953. mdrcius 23-dn Debrecenben sziiletett.
1971-ben kezdte meg egyetemi tanulmdnyait
a Debreceni Orvostudomdnyi Egyetemen, ahol
1977-ben szerzett dltaldnos orvosi diplomadt. Ekkor
kapott dlldst az egyetem gyermekgydgydszati klini-
kdjdn, egészen 1988-ig dolgozott a klinikdn, ami-
kor a Minneapolisi Egyetem Fogarty-6sztondfjasa
lett.

Itt tanult és kutatott 1992-ig, amikor visszatért a kli-
nikdra. A gyégydszati feladatok mellett oktatdsi fel-
adatokat is véllalt, a ranglétran emelkedve 1996-
ban habilitdlt, majd 1998-ban megkapta egyetemi
tandri kinevezését. 1999-ben az egyetem szilésze-
ti klinikdjdra ment &t, valamint megalapitotta
a neonatoldégiai tanszéket.

2007-ben kinevezték az egyetem gyermekgydgyd-
szati intézetének igazgatéjdvd. Késébb az egyete-
mi klinikai kézpont orvosszakmai igazgatéja is
lett. 1997 és 2000 kozott Széchenyi professzori
osztondijjal kutatott.

1985-ben védte meg az orvostudomdnyok kandi-
datusi, 1994-ben akadémiai doktori értekezését.
Az MTA klinikai tudomdnyos bizottsdgdnak, vala-
mint a Debreceni Akadémiai Bizottsdgnak lett tag-

cardiovascularis kovetkezményei vannak. A folya-
matok molekuldris biolégiai megismerése lehets-
séget kindl célzott terdpids beavatkozdsra is.
Tudomdnyos eredményeit 320 tudomdnyos
folyéiratkozleményben, szerz6ként 4 és szerkesz-
t6ként 16 szakkonyvben és kézikonyvben tette
kozzé, 79 konyvet konyvrészlettel gazdagitott.

Iskolateremtd orvos, irdnyitdsdval tudomdnyos fo-
kozatot szerzett 32 tanitvanya. Kozuluk oten lettek
tanszékvezet§ egyetemi tandrok. Nevéhez kothets
3 tankonyyv, illetve szakkonyv. Aktiv szerepet tol-
tott be hazai és nemzetkozi tudomdnyos szakmai
grémiumokban. Munkdssdgdnak nemzetkozi vissz-
hangja jelent6s eredményeire 5910 szakmai
hivatkozds torténik.

Dijai, elismerései

Szdmos magyar és nemzetkozi szakmai elismerés
mellett a Magyar Kéztdrsasag Elnokének Erdemér-
me (2003), valamint belga dllam kitlintetésében is
részestlt (Belga Kirdlysdg Koronarendjének pa-
rancsnoka, Commandeur de L'Ordre de la
Couronne, Albert Il, Roi des Belges, 2002). Buda-
pest févdros VIII. kertletének és Torokbalint
vdarosnak diszpolgdra. 2010-ben Prima-Dfjat
kapott.

o
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ja. 2010-ben vdlasztottdk meg a Magyar Tudoma-
nyos Akadémia levelezg, 2016-ban rendes tagjava.
Székfoglaloit: az érrendszer védelmi rendszere: a
hem-hemoxigendz-ferritin rendszer (2011. 04. 20)

Prof. Dr. Balla Gyorgy
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és A hemstressz szerepe az érbetegségek kérlefo-
lydsdban. Adaptdciés mechanizmusok (2017. 03.
22) cimmel tartotta

Akadémiai munkdja mellett tobb tudomédnyos szer-
vezetben tevékenykedik: a Balassi Intézet Magyar
Osztondij Bizottsagdnak tagja, valamint az Egész-
ségligyi Szakmai Kollégium Csecsemd- és Gyer-
mekgydégydsz Tagozat elnoke, a Magyar Gyermek-
orvosok Tdrsasdga és a Magyar Perinatolégus Tdr-
sasdg vezetGségi tagja lett.

Nemzetkozi  szervezetekben — az ~ American
Federation for Clinical Research, az Eurépai Neo-
natolégiai és Perinatolégiai Tdrsasdgok Egyestilete
és az International Free Radical Society tagja.

Kutatasi teriilete

a csecsemd- és gyermekgydgydszat, ezen belll az
érbetegségek, a stirgGsségi orvostan, valamint az
intenziv terdpia és a szabadgyok-kutatds. Az érbe-
tegségek terliletén a hem és hemproteinek szerepét
vizsgdlta csecsemdbknél. Az dltala lefrt hemoxi-
gendz-ferritin rendszer antioxiddns, ellene hat az
érelmeszesedésnek, f6leg verGerek esetében.
Preventiv vaskeldlok biotechnolégiai termelését
optimalizdlta. Identifikdlta a hemoglobin gyullada-
sértfelelGs epitopjdt, ellene antitestet kifejlesztésé-
ért felelt. Eurépai Unids és akadémiai forrdsokbdl
Debrecenben érrendszeri kutatéhdlézatot alapi-
tott. Tobb mint kétszdzoétven tudoményos publika-
Cio6 szerz@je vagy tdrsszerzGje. Kozleményeit elss-
sorban angol és magyar nyelven adja ki.

Dijai, elismerései

e Cecil J. Watson Award (1992)

e Akadémiai Dij (2004)

* Bocskai Istvan-dij (2006)

e Az Ev Oktatéja (DE, 2008, 2010, 2011, 2014)
e Szent-Gyorgyi Albert-dfj (2010)

e Batthydny-Strattmann Ldszl|6-dij (2014)

* Fornet Béla-emlékérem (2015)

e Széchenyi-dij (2016)

e A Magyar Erdemrend kozépkeresztje (2022)

Seri Istvdn

Szombathelyen sztletett 1951. dprilis 15-én.

Dr. Seri Istvdn 1976-ban végzett orvosként a Sem-
melweis Egyetemen, csecsemd- és gyermekgyogy-
dsz szakképesitését a Il. Sz. Gyermekgydgydszati
Klinikdn szerezte.

Ezt kovetSen az I. Sz Szulészeti és NGgydgydszati
Klinika neonatolégia osztdlydn dolgozott. Itt az
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F6bb publikiciéi

e Controlled trial of d-penicillamine to prevent
retinopathy of prematurity (tdrsszerzg, 1986)
Iron loading of endothelial cells augments
oxidant damage (elsd szerzg, 1990)

Exposure of endothelial cells to free heme
potentiates damage mediated by granulocytes
and toxic oxygen species (elsd szerzg, 1991)
Hemin: a possible physiological mediator of low
density lipoprotein oxidation and endothelial
injury (elsé szerzg, 1991)

Induction of heme oxygenase is a rapid,
protective response in rhabdomyolysis in the
rat (tdrsszerzd@, 1991)

Ferritin: a cytoprotective antioxidant strategem
of endothelium (tarsszerzd, 1992)
Endothelial-cell heme uptake from heme
proteins: induction of sensitization and desensi-
tization to oxidant damage (tdrsszerzg, 1993)
Ferritin protects endothelial cells from oxidized
low density lipoprotein in vitro (tdrsszerzg,
1995)

Endothelial cell heme oxygenase and ferritin
induction in rat lung by hemoglobin in vivo (tars-
szerz6, 1995)

Neontalolégia (tankonyvrészlet, 1998, 2002,
2006)

Haem, haem oxygenase and ferritin in vascular
endothelial cell injury (tdrsszerzg, 2003, 2005)
Heme oxygenase-1 and carbon monoxide
suppress the pathogenesis of experimental
cerebral malaria (tdrsszerzd@, 2007)

Heme Degradation and Vascular Injury (tdrsszer-
z6,2010)

Motavizumab for Prophylaxis of Respiratory
Syncytial Virus in High-Risk Children: A Non-
inferiority Trial (tdrsszerzg, 2010)

Iron Metabolism and Oxidative Stress (tarsszerk.,
2011)

Koraszulottek krénikus utébetegségei (2013)
D-Penicillamine in the neonatal period:
Chelation as neuroprotectant in the neonatal
period (Lakatos Lajossal, 2016)

éretlen koraszulottek kardiovaszkuldris rendszeré-
nek eltéréseit és azok gydgyszeres befolydsolhaté-
sdgdt tanulmdnyozta.

1984-16l a Karolinska Intézetben, majd 1986-t6l az
USA-ban dolgozott és élt. 2017-ben tért haza Ma-
gyarorszdgra.

Megfigyelései alapjan 1985-ben PhD fokozatot
szerzett.
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Prof. Dr. Seri Istvdn

Pdlydja sordn egyetemi beosztdsokban dolgozott a
Karolinska Intézetben, Boston Children’s
Hospitalban (Harvard Egyetem), a Children’s
Hospital of Philadelphidban (University of Penn-
sylvania), a Children’s Hospital of Los Angelesben
(University of Southern California) és a Weill-
Cornell egyetemen. A kutatds mellett a klinikum-
ban és a neonatolégia terén is kiemelked& eredmé-
nyeket ért el, nemzetkozileg elismert neonato-
I6gussd vdlt, aki tobb kontinensre kiterjed6 tudo-
mdnyos egyuttm@kodést tudott kialakitani.

Alapitoé tagja és sok éven dt vezet&je volt az Ameri-
kai Gyermekgydgydszati Tdrsasdg Hemodinamikai
Klubjdnak. Kiemelkedd oktats, aki tobb alkalom-
mal elnyerte kiilonb6z6 egyetemek oktatdsi meri-

tum dijait. Réla nevezték el az év kiemelked6 okta-
téi elismerését a Philadelphiai Egyetem Gyermek-
klinikdjanak Neonatoldgiai Tanszékén. 2001-t6l a
University of Southern California (USC) neonato-
I6giai tanszékvezetGjeként dolgozott ahol meg-
szervezte a régié egyik vezetd Neonatolégiai Cent-
rumdt. Tovdbbd létrehozta az USA egyik legna-
gyobb Magzati Diagnosztikai és Sebészeti Intéze-
tét a Keck School of Medicine, USC keretein beliil.
Ez utébbi poziciéjdban hozzdjdrult a szervezetileg
egységes maternofetalis elldtds alapelveinek kidol-
gozdsdhoz

Tudomdnyos aktivitdsa tobb alapveté felismerést
eredményezett a neonatdlis cardiovasculsris sza-
bdlyozas tertletén.

Seri Istvdn nemzetkozi szinten az egyik legsikere-
sebb tudomdnyos karriert elér6 magyar gyermekor-
vos, aki tobb mint 30 éves kulfoldi aktiv munkdja
mellett magdt mindig magyarnak vallotta. Sokat I4-
togatott haza, és a Semmelweis Egyetemen tartott
neonatoldégiai szemindriumaira az orszdg minden
pontjdrol jottek érdeklédsk. 2015-ben tiszteleti
Akadémiai tagsdgra ajanlottdk.

Munkdssdgdt a Semmelweis Egyetem Doctor
Honoris Causa kitiintetéssel, a Magyar Tudomd-
nyos Akadémia a tiszteleti tagsdg odaitélésével is-
merte el 2004-ben illetve 2016-ban.

2021-ben Professor Honoris Causa Cimet kapott
Dr. Seri Istvdn nyugalmazott egyetemi tanar.

Irodalom

Forrds: Wikipedia, MTA dokumentumok, személyes konzulta-
ci6, Tulassay Tivadar

Irodalom: Wikipedia, MTA koztestuleti tagok, Debreceni Egye-
tem dokumentumai, Seri Istvdn

Wikipedia, MTA dokumentumok, Seri Istvdn

Gratuldlunk Dr. Nagy Anikénak,

a Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdga elnokének,

aki a szakmai és tudomdnyos munkdja elismeréseként
a Debreceni Egyetem Szendtustdl cimzetes egyetemi
tandri cimet kapott, s igy jogosult a professzori cim
haszndlatdra.

MGYT Vezetdsége
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A hatso hugycsobillentyld korszert ellatasa

Tallés Zsuzsa dr., Nagy Csilla dr., Antal Zsuzsanna dr.
Gyermekgydgydszati Klinika, Sebészeti Osztdly, Semmelweis Egyetem, Budapest (Igazgaté:

Szabo Attila dr.)

LEVELEZESI CiM:

Tallés Zsuzsa dr.

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

OSSZEFOGLALAS A hdtsé hiugycsébillenty( ritka, fiigyermekeket érinté fejlédési rendellenesség. Mdsodlagosan tébb
szervrendszer kdrosoddsdt okozhatja, mely miatt élethosszig tarté gondozdst igényel. A betegek harmaddban krénikus
vesebetegséghez vezet. Elldtdsdban, gondozdsdban évrdl évre djabb szemléletek, lehetdségek jelennek meg. Kézlemé-
nylinkben ésszefoglaljuk a jelenleg érvényes kezelési javaslatokat az Eurépai Uroldgiai Tdrsasdg 2025-6s ajdnldsdt vé-
ve alapul, hangsiilyozva a hazankban elfogadott elveket.

KuLcsszavAk  hdtsé  hdgycsdbillentyd, veseelégtelenség, vesetranszplantdcid, intrauterin intervencio, hdlyag-

diszfunkcio

Bevezetés

A velesziletett alsé hdgydti obstrukcié (lower
urinary obstruction, LUTO) leggyakoribb oka a hat-
sé hugycsébillentyl (posterior urethral valve,
PUV). Az érintett betegek elldtdsdval kapcsolatban
a tudomdnyos ismeretek béviilése ellenére is sza-
mos kérdés mertl fel. A legijabb, 2025-ben az Eu-
répai Urolégiai Tdarsasdg (European Association of
Urology, EAU) dltal kiadott guideline-t alapul véve
foglaljuk 6ssze a jelenlegi elldtdsi gyakorlatot, ki-
emelve, hogy magasabb szintl evidencidk, pros-
pektiv randomizdlt kontrolldlt vizsgdlatok hidnyd-
ban szdmos tertileten tovdbbra sincs egyetértés
a legoptimdlisabb kezelés tekintetében.

Sziletést kovetSen alapvets a vizeletiirités megol-
ddsa, illetve a masodlagos kovetkezmények ellata-
sa. A késSbbiekben meghatdrozé a holyagdisz-
funkcio és az esetlegesen, akdr évtizedek alatt ki-
alakulé veseelégtelenség kezelése. Az 9sszes diag-
nosztizalt beteg 32%-dban kréonikus vesebetegség
(chronic kidney disease, CKD), mig 20%-nal vég-
staddiumu veseelégtelenség alakul ki élete sordn.
A gyermekkori végstddiumu veseelégtelenségek
17%-dnak hatterében a PUV 4ll (1).

Ritka, heterogén, tobb szervrendszert érint§ beteg-
ségrél 1évén sz6, melynek gondozdsa multidisz-
ciplindris feladat és élethosszig sziikséges, az EAU
egyértelm( ajdnldst ad arra, hogy a prae- és post-
natalis elldtds egyardnt az obstruktiv uropathidk
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kezelésében jdrtas tercier elldtéhelyen torténjen.
A betegek megfelel§ kezelése mdr praenatalis kor-
tél meghatdrozza a késGbbi életmingséget és
a prognozist.

El6fordulds

Becslések szerint el6forduldsa 1:4000-8000 élve-
szllésre (1, 2), a magyarorszdgi sziletési adatokat
(KSH.hu) figyelembe véve ez évi 9-21 (j filibeteget
jelent (3).

Etioldgia

2

A PUV a Wolff-csé fejl6dési maradvdanya, mely
a veromontanum két oldaldrdl kiindulé nydlkahdr-
tya redgként jelenik meg, akaddlyozva a vizelet
szabad kitrtlését, melynek elvdlasztdsa az intra-
uterin (1U) 10. héten indul meg. A kovetkezményes
csokkent mennyiségld amnionfolyadék miatt silyos
esetekben tudéhypoplasia alakulhat ki. A hdgy-
rendszert ér6 fokozott nyomds a hdtsé higycsé és
az onddévezeték tdgulatdt okozza, valamint a hé-
lyagban diverticulumok, trabekuldltsdag alakulhat
ki. A detrusor izomzat megvastagodik, kollagén ra-
kédik le, hosszitdvon fibrosist eredményezve, ez-
zel kdrositva a vizeleturités mechanizmusat.
A megvastagodott hélyagfal akaddlyozhatja a vize-
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let Grilését, ureterovesicalis (UV) stenosist okoz-
va, illetve a nyomdsemelkedés gyakran visszahat-
va az ureterek és veseliregrendszer tdgulatdt,
mdsodlagos vesicoureteralis refluxot (VUR) hoz
létre (4).

Diagndzis

LUTO gyantija az esetek harmaddban mdr U ultra-
hang (UH) vizsgdlat sordn felmeril. Csecsemd&kor-
ban tipusos tiinetek miatt a betegek 35-40%-anal
kertl sor a diagnézis feldllitdsara, ugyanakkor a be-
tegek kozel negyede csak késébbi életkorban kertil
felismerésre (2).

IU UH-n nagyméret(, vastagfalid, a hosszabb vizs-
gdlat alatt nem kitrtl6 hdgyholyag, tag hatso higy-
cs6 (,kulcslyuk jel”) alapvet&en obstruktiv okot fel-
tételez (4). Az oligohydramnion, veselregrend-
szeri, uretertdgulat, kdrosodott vese parenchyma,
perirenalis urinoma, urinascites, tidéhypoplasia
tovdbb er@siti a gyandt (5). Bizonytalansdg (az ese-
tek <10%-ban), illetve tarsulé egyéb fejl6dési elté-
rés gyanija esetén magzati MR-vizsgdlat segitheti
a diagndzist (6).

Sziletés utdn a diagnosztika alapja a korai hasi
UH-t kovetéen a mictiés cisztouretrogrdfia
(MCUQG) vagy szonocisztouretrografia (SCUG).

A kés6bb diagnosztizdlt betegeknél vizelési zavar
(gyakori, kis mennyiségl vizeletlrités, vizelet-
inkontinencia, visszatér6 hdgydti fert6zések
(urinary tract infections, UTI) vetik fel a gyantit.
Szobatisztasdg elérését kovetSen ezen betegcso-
portban urodindmids (uroflowmetria) vizsgdlat mu-
tathatja ki a LUTO-t. Bizonytalan esetekben hé-
lyagtikrozés igazolhatja a billenty( jelenlétét.

A betegvizsgdlat része kell legyen a részletes fizi-
kdlis vizsgdlat, tekintettel a here leszalldsi zavarok
egylttes  el6forduldsdra  PUV-s  betegeknél
(12-17%, tizszeres gyakorisdg) (4).

Intrauterin beavatkozdsok

Egyre tobb vizsgdlat foglalkozik az U beavatkoza-
sok idGzitésével és ezek jelentGségével. A minél
kordbbi diagndzis korai beavatkozdst tesz lehets-
vé, melynek prognézist meghatdrozé szerepe le-
het, tekintve, hogy a vesedysplasia visszaforditha-
tatlan folyamat. Ismert azonban ezen beavatkoza-
sok magas kockdzata a magzatra, illetve a terhes-
ség kiviselésére egyardnt. A korai intervencio (<17.
gesztdcios hét) célja a vese védelme, a vesefunkcid
romlds megelGzése. Elvégzése leginkdbb a 15 mm-
nél nagyobb hdélyagméretli esetekben javasolt,
ahol az intervencié nélkili udjszulottkori tilélés
extrém alacsony. A technikai fejl6dés mellett az
utébbi években megjelent vizsgdlatokban vesico-
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amnialis shunt (VAS) behelyezését kovetGen a ve-
sefunkcié kedvezéen alakult, ugyanakkor a 26%-
os mortalitds mellett a postnatalis higycss-
hypoplasia kockdzata magas (43%) volt (7).

A kés6bbi intervencidk elsédlegesen a tiid6hypo-
plasia megel6zésében segithetnek, a vesefunkcié
javitdsdra jelentSs hatdssal nincsenek. A dontést
segit6 osztdlyozé rendszer alapja az U vese UH,
az amnionfolyadék mennyisége és a magzati vize-
let biokémiai vizsgdlata (8). A VAS szovédmény rd-
tdja ebben a csoportban 21-59% kozotti (9).
A technikailag lényegesen nehezebb U billenty(-
abldciét kevés intézményben végzik a vildgon.
A harmadik, oligohydramnion esetén Magyaror-
szdgon is alkalmazott eljdrds az amnionfolyadék
pétldsa (8).

Postnatalis elldtds

Sziletést kovetSen elsédleges a vizeletelfolyds ko-
rai biztositdsa ballon nélkuli hélyagkatéter behe-
lyezésével. Ez olykor a tdg hatso hidgycsd miatt ne-
héz lehet, a katéter helyzetének, a hélyag letrulé-
sének ellen6rzése UH-val ajdnlott (1, 5).

Az Ujszulott stabilizdldsa, centrumba szallitdsa
utdn a kovetkezé |épés — az MCUG/SCUG-val fel-
allftott biztos diagnézist kovetSen — a billentyd
ablacioja (BA). Erre normdl sziletési silyd djszi-
lottek esetén tobb alkalmas eszkoz (hideg-, illetve
melegkéses rezektoszkép, |ézer ablacié) all ren-
delkezésre, legelterjedtebb a hidegkés haszndlata.
Jelen ismeretlink szerint nem |étezik vizsgdlat arra,
hogy BA-t kovet&en segiti-e a billentyl 6sszetapa-
ddsdnak, hegesedésének kivédését ideiglenes ho-
lyagkatéter. A BA sikerességének ellenérzése 3 hé-
nappal a beavatkozds utdn sziikséges, akar
MCUG-val, akdr ismételt rezektoszkopidval (1, 5).
A kés6bbiekben jé vesefunkcié és az tiregrendszeri
tdgulatok javuldsa esetén tovdbbi kontroll nem
feltétlentl sziikséges (1).

Tekintettel arra, hogy a hélyag mikodését hosszu-
tdvon a rezidudlis kidramlasi akaddly a vesefunk-
ci6é megtartottsdaga mellett is kdrosithatja, a szerzék
a tovdbbi kontrollt (MCUG/SCUG vagy rezekto-
szképia, majd szobatisztasdg utdn uroflowmetria)
tartjak biztonsdgosnak.

A csecsemGkorban felismert esetekben az ellatds
az Ujszulottekéhez hasonléan zajlik. A késébb di-
agnosztizaltak elvdltozdsa tobbnyire enyhébb. Na-
luk BA-t kovetSen a rendszeres uroflowmetrids
kontroll és a vesefunkcié vizsgdlata fontos.

Holyagdiverzio

Amennyiben a PUV-s djszilott kis sdlyd, koraszii-
lott, a higycsovébe a legkisebb rezektoszkép
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(8 Ch) sem vezethet§ be. Ezekben az esetekben az
elsg vdlasztandé moddszer a hélyag diverzidja,
vesicostoma képzése (1, 5). A BA a gyermek nove-
kedésével kés6bb elvégezhetd, és a diverzié akar
megszintethet6. Egy 2023-as metaanalizisben
nem taldltak kiilonbséget a primer BA-n és a primer
hélyagdiverzion dtesett betegek hosszitdvi kime-
netelében (10).

Amennyiben BA, gydgyszeres kezelés ellenére sem
javulnak a vesefunkciés értékek és tregrendszeri
tdgulatok, szintén szikség lehet a hélyag diverzié-
jdra. Ez dtmenetileg lehet hélyagkatéter, de hosz-
szabb tdvon vesicostoma képzése javasolt (1, 5).
Irodalmi adatok szerint elvégzése utdn 90%- ban
javul a veselregrendszer dllapota (1).

Az EAU kordbbi (2022-ig) ajdnldsaiban még szere-
pel a suprapubicus katéter alkalmazdsa a vesico-
stoma alternativdjaként, maximum 12 hétig (11).
A szerz6knek j6 tapasztalata van a haszndlatdval.
El6nye, hogy nyilt mGtét nélkil behelyezhetd, elta-
volithaté. A katéter 1-2 érankénti nyitdsdval a vize-
let diverzidja elérhetd gy, hogy kdzben a hélyag
természetes tel6dése — és igy funkcidja — is megdr-
zésre kerul. Hatrdnya, hogy a hélyagban idegen
anyag van, mely kedvez a kérokozé baktériumok
megtelepedésének, és id6nként cserélni kell (11).

Magasabb diverzio

Azon esetekben, ahol sem a gyégyszeres kezelés,
sem a hélyagdiverzié nem javitotta a vesefunkciot
és az Uregrendszeri tdgulatot, a szekunder UV sz(-
kilet miatt sziikség lehet magasabb diverziéra. Ez
cutan ureterostoma képzését vagy percutan trans-
renalis drain behelyezését jelenti. A diverzié utdn
a betegek vesefunkciods értékei dtmenetileg javul-
nak, azonban egy 15 éves utdnkovetés szerint a
hosszutdvi kimenetelt a diverzié nem befolydsolta
(1, 12). Ennek ellenére elvégzése kitolhatja a vese-
elégtelenség kialakuldsdnak, és ezzel a vesepétld
kezelés, illetve transzplantdcidéra kerulés idejét is,
mely kisgyermekek esetében nem elhanyagolhaté
szempont (12). Emellett azonban figyelembe kell
venni, hogy kétoldali esetekben a diverzié utdn a
hélyagba nem jutvizelet, mellyel az amugy is kdro-
sodott hélyagfunkcié tovdbb romolhat, bar erre
nincs egyértelmd kimutatds (13). S6t, egy 2005-6s
tanulmdnyban az dtlagosan 55 hdénapos magas
diverzios esetekben nem taldltak hdélyagfunkcié
kdrosoddst (14). Ezek tudatdban a diverzié indika-
ciéjamindigegyedi elbirdldst, mérlegeléstigényel.

VUR

El6forduldsa a PUV-s betegek kozott magas, 72%
korali. UTI kockdzata miatt antibiotikus profilaxis
addsa javasolt legaldbb az els6 9 hénapban (1).
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Tobb tanulmdnyban, tobbek kozott egy multi-
centrikus, randomizalt, kontrolldlt vizsgdlatban
(CIRCUP trial, 2022) kimutattdk, hogy a korilmeté-
[és szintén csokkenti a VUR-o0s betegek ldzas UTI
gyakorisdgdt, ezért elvégzése megfontolandé (1, 5,
15).

Mivel a PUV-ben kialakulé VUR mdsodlagos, a ho-
lyagnyomads csokkenésével spontdn megszlinhet
(66%). Sebészi beavatkozds (submucosus injektd-
lds vagy ureter reimplantatio) a hélyagnyomds nor-
malizdldsat kovetSen is fenndllé magas fokd VUR,
visszatérg lazas UTI-k és romlo vesefunkcio esetén
javasolt (16).

Hélyagdiszfunkcié

Jélismertaz un. ,valve bladder”, a PUV-os betegek
koros holyagmikodésének idébeli valtozdsa. Cse-
csemdkorban leggyakrabban detrusor tdlmkodés,
alacsony tdagulékonysdg, kis kapacitds jellemzé
(,overactive bladder”), mely kés6bbi életkorban,
vélhet8en a fibrotikus detrusor myopathidja kovet-
keztében, alacsony nyomdsu, nagy kapacitdsu lus-
ta holyaggd (,underactive bladder”) alakulhat 4t
rossz Uriléssel, reziduummal (5, 13, 17).

A korai vastag hoélyagfal és magas nyomds miatt
szekunder UV-stenosis és VUR dllhat fenn. Az
antikolinerg gyogyszerek (oxybutinin, solifenacin,
tolterodin) ellazitjdk a holyag detrusor izomzatat,
igy javitjdk a tagulékonysdgot, csokkentik a nyo-
mast. Korai addsuk tobb tanulmdany szerint mérsék-
li a hydronephrosist és az UTI el6forduldsat (1).

A vesefunkcié romldsa polyuridt eredményez,
mely tovdbb terheli az amugy is kdrosodott hélya-
got. Mivel a megnovekedett éjszakai vizelet-
mennyiség a legjellemz&bb, egyes tanulmanyok az
éjszakai holyagkatéter j6tékony hatdsarol szamol-
nak be az Giregrendszeri tdgulatra és a vesefunkcio-
ra(1,5).

JelentSs vizelés utdni reziduum, diszfunkciondlis
vizelés esetén az ajdnldsok alapjdn intermittdlo ka-
téterezés (,clean intermittent catheterisation”,
CIC) alkalmazdsa javasolt (1, 5), azonban ez ép
szenzoriummal rendelkezé fidk esetében jelentds
fadjdalommal jar, megvaldsithatosdga kérdéses.

A szelektiv al-adrenerg-blokkolék (tamzulozin,
terazozin) a prosztata és a hélyagnyak simaizom-
zatdnak ellazuldsdt segitik, ezért alkalmazdsuk
diszfunkciondlis vizelés esetén felmeril. Haszna-
latdval csokkenhet az UTI-k szama, kitolédhat a
CIC és vesetranszplantdcié sziikségességének
ideje (5, 18).

A BA ellenére az esetek 55%-dban hdlyag-
diszfunkcio alakul ki (5, 17). Ezért a holyag miiko-
désének vizsgdlata, utdnkovetése minden betegnél
elengedhetetlen, melyre az urodindmids vizsgdlat
alkalmas. Csecsemd&korban cystomanometria vé-
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gezhetd, mely méri, milyen nyomdson tdrol és rit
a hdélyag. Szobatiszta gyermekeknél végezhets
nem invaziv uroflowmetria, melynél a vizeletdram-
lds sebességébdl, a gorbe alakjabdl lehet a hélyag-
mikodésre kovetkeztetni.

Prognosztikai faktorok

A PUV sllyossdga széles spektrumon mozog.
A prognézis legjobb korai markere az intervencié
utdn elért ,nadir” (legalacsonyabb) szérum-
kreatinin-szint (>0,85-1,2 mg/dl magasabb CKD ri-
zikét jelent) (1). UH-n észlelt oligohydramnion és
echodus/dysplasids vesék csokkent parenchy-
mdval (1), hélyag diszfunkcio, és ismétléds UTI-k
rossz kimenetelre utalnak (13).

Gondozaés

Utdnkovetés sordn a vizsgdlatok id6zitése centru-
monként eltérd lehet (5).

A krénikus vesebetegség kovetkezményeként ki-
alakulhatnak novekedési és fejlédési zavarok,
ezért a testmagassdg, sllygyarapodds és vérnyo-
mds rendszeres vizsgdlata szliikséges (13).

Az elsé évben 3 havonta javasolt laborvizsgdlat.
Normdlis vesefunkcié esetén a tovdbbiakban ele-
gendd évente a vesefunkcid, ionok, vérkép koveté-
se ésvizelet (protein/albumin) vizsgdlat (19). Vese-
betegekben az dsvdnyianyag- és csontanyagcseré-
re gyakorolt hatds miatt a kalcium-, foszfdt-, parat-
hormon- és D-vitamin-szintek monitorizdldsa is
fontos (20).

A vese dllapotdnak kovetése UH-val az elsG évben
3 havonta, majd késébb legaldbb évente javasolt
(21).

MCUG/SCUG kontroll VUR ellen&rzésére a primer
elldtdst kovetSen 3 hénappal, majd a terdpia fligg-
vényében ajdnlott (19).

Veseszcintigrdfia rutinszer(i végzése vitatott, mivel
a vesék mikodését laborvizsgdlattal is pontosan le-
het kovetni sugdrterhelés nélkil. Romlé vesefunk-
ci6é, obstrukcié gyandja, illetve visszatérgé UTI-k
esetén a vesekdrosodds és elfolydsi akaddly meg-
itélésére javasolt (rossz vesefunkcié esetén nem
kivitelezhetd) (21).

Urodindmids vizsgdlat m(téti beavatkozds, terdpi-
ds dontés elStt mindig sziikséges, egyébként ismét-
lése az dllapottdl figgben, évente javasolt (5).

Egy finn tanulmdnyban a betegek kb. 15%-dban ta-
ldltak idegrendszeri fejldési problémdkat is (pl.
ADHD, tanuldsi zavar) (22). Az eddigi hosszutavd
vizsgdlatok alapjdn normdlis szexudlis funkcié és
fertilitds igazoldédott, azonban a gyakori epidi-
dymitis, kétoldali cryptorchismus és ondévezeték
tdgulat miatt szoros kovetés javasolt (1).
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Tovdabbi sebészeti lehetGségek

A higycsovon keresztil végzett CIC megterhel és
fdjdalmas, ezért kialakithato egy kontinens, katéte-
rezhet§ vesicocutan stoma — tobbnyire a koldok-
ben (Mitrofanoff — appendixbél, Yang-Monti — vé-
konybélbél). Ez lehetSséget ad a hélyagbdl a vize-
let fajdalommentes kiliritésére (23).

A kezelések ellenére magas nyomdsu, kis kapacita-
st holyag esetén széba jon hélyag augmentdcio el-
végzése. Ez leggyakrabban ileummal torténik,
vesicocutan kontinens, katéterezheté sztéma Kki-
alakitdsdval egyitt, 5-6 éves kor utdn. Sziikséges
hozza a csaldd és a gyermek egytttmikodése.
Hosszitdvon szamos szovédmény (kéképzddés,
acidosis, malignitds) alakulhat ki (24).

Elégtelen hdlyagfunkcio esetén lehetdség van
ileum conduit kialakitdsdra is. Ez esetben az ure-
terek egy kirekesztett ileum szegmentumba keriil-
nek bevezetésre, a vizelet a stomdn keresztil zsdk-
ba uril, gyljthets, nem kontinens vizelet elveze-
tést biztositva. J6 megoldds lehet, ha a holyag
augmentdcioval jaré rendszeres katéterezést a csa-
ldd nem tudja, nem szeretné vadllalni, vagy ha
a gyermek életkora még nem alkalmas az augmen-
tdciéra. Az ileum conduit késébb atalakithaté ho-
lyag augmentdciovd. Nem megfelel6 holyagmiiko-
dés esetén a transzplantdlt ureter az ileum con-
duitba is biztonsdgosan betiltethets (25).

A betegek 10-20%-dnal vesepotlé kezelés valik
szlkségessé (1). A vesedtlltetés sikeréhez alapvets
fontossdgul az alacsony nyomadsdu, j6l Gril6 vagy ka-
téterezhet6 hélyag. Amennyiben ez nem dll rendel-
kezésre, akkor ileum conduit kialakitdsa jon széba,
amibe a transzplantdlt vese uretere betltethetd.
transzplantdlt vese jobb diuresise a kdrosodott hé-
lyagot megterheli, ezért az urodindmids utdnkove-
tés fontos. Megfelel§ alsé higydti el6készités mel-
lett a graft tilélése hasonlé, mintnem LUTO erede-
td végstadiumu veseelégtelenségben (26).

Osszefoglalds, kovetkeztetések

A PUV-s betegek miel6bbi felismerése a késébbi
progndzist egyértelmden befolydsolja. Kivizsgdla-
sa, elldtdsa, valamint hosszitdvu nefroldgiai, sebé-
szi ésurodindmids utdnkovetése centrumokban va-
[6sithaté meg. Az elldtds javasolt algoritmusdt szu-
letéstsl élethosszig az 1. dbrdn foglaljuk 6ssze.
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Prenatalis UH-n PUV gyanu

Prenatalis tanacsadas - |U intervenci6?

1

Posztnatalis UH-n PUV gyanu

€1

Holyagkatéter, AB

Vesefunkcié + elektrolit

Centrum\L

MCUG / SCUG = diagnozis
VUR +/-

| Nem elvégezhetd
Billentyii ablacié (BA) H Holyagdiverzié
+/- circumcisio

1

UH + labor kontroll

N \l/ N

Tagulat csokken, A tagulat stagnal, A tagulat stagnal,
vesefunkcio javul vesefunkcio javul vesefunkcioé nem javul
Kontroll Kontroll BA/ MCUG / SCUG - 3 hénapon beliil
BA/MCUG / SCUG Antikolinerg adasa
- 3 hénapon beliil Urodinamia, ha diszfunkcionalis vizelése van,
alfa-blokker adasa, (CIC bevezetése)

AP \p

A tagulat csokken, A tagulat stagnal,
vesefunkcié javul Vesefunkcié nem javul
Recidiv UTI-k

1

Kontroll BA/ MCUG / SCUG

’ +/- holyagdiverzié

A tagulat csokken, A tagulat stagnal,
vesefunkcié javul Vesefunkcié nem javul
Recidiv UTI-k

1

Magasabb diverzio

L 1

ﬁ A tagulat csokken, A tagulat stagnal,
~- vesefunkcié javul Vesefunkcioé nem javul
Nefrolégiai gondozas Recidiv UTl-k

Vesefunke, UH, UTI kontroll <4
Ejszakai polyuria kontroll

Rendszeres urodinamia
Diverziék megsziintetése

Intenziv monitorozas,

vesepotld kezelés elékészitése

1. dbra: Hdtsé6 higycsé billentytis betegek ajdnlott elldtasi algoritmusa (UH: ultrahang; PUV: hdtsé higycsé billentyl — ,posterior
urethral valve”; 1U: intrauterin; AB: antibiotikum; MCUG/SCUG: mictiés cisztouretrogrdfia/szonocisztouretrogrdfia; VUR:
vesicoureteralis reflux; BA: billenty( abldcié; CIC: intermittdlé hélyag katéterezés — ,clean intermittent catheterisation”; UTI: higyditi
fert6zés — ,urinary tract infection”)
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Summary

Current view of the management of Posterior Urethral Valve
Zsuzsa Tall6s, dr. et al; Semmelweis University Budapest, Department of Pediatrics, Surgical Unit

Posterior Urethral Valve is a rare congenital anomaly in male infants. It is a multisystem disorder that may lead to
chronic kidney disease in one-third of affected patients. Management requires lifelong follow-up and multidisciplinary
care. This review summarizes current concepts in diagnosis, treatment, and follow-up, based on the Guidelines of the
European Association of Urology (2025), with particular emphasis on principles and practices adopted in Hungary.

KEYWORDS  posterior urethral valve, renal failure, kidney transplantation, intrauterin intervention, bladder
dysfunction

Utravalé tudnivalé

= Hdtsé higycsé billenty(s betegeknél a VUR el6forduldsa mdsodlagos, a hélyagnyomds csokkentésé-
vel nagy szdzalékban megsznik.

= A hdtsé higycsébillenty miel6bbi felismerése és kezelése fontos a minél jobb kimenetel eléréséhez.

= A hdtsé higycsdbillentyls betegek nefrolégiai és urodindmids gondozdsa egész életen dt szikséges.
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Tesztkérdések

1. Hogyan diagnosztizilhaté sziiletés utan a hdtsé higycsé 2. A PUV-s betegek koziil kiknek sziikséges urodindamids vizs-
billentyti? galat?

a) Ultrahangvizsgalattal a) Akiknek romlik a vesefunkcidja

2oy

Holyagkatéterezéssel
MCUG-vel, illetve SCUG-val
MRI-vel

Vese szcintigrafidval

)

b

o

)
c)
d)

)

Akiknek tregrendszeri tdgulata van
Vesetranszplantdcio el6tt

Vizelési panaszok esetén

Minden esetben

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
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Sz6l6cukor szerepe az iskola-egészséguigyi ellatasban

Nagy Adrienne Zséfia dr.

iskolaorvos, iskola-egészségiigy és ifjisdgvédelem kollegidlis vezets, Budapest Févaros Il.
kertleti Onkormdnyzat Egészségiligyi Szolgdlata (Igazgaté Stubnya Gusztdv dr.)
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Nagy Adrienne Zséfia dr.

1027 Budapest Kapds u. 22.
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iskolaorvos@kapas.hu

OSSZEFOGLALAS Az iskola-egészségiigyben széleskérien elterjedt tévhit, hogy egészséges gyerekek vércukorszintje
konnyen leesik, és cukor addsa rutinszerlen erre megfelelé kezelés. Az iskola-egészségligyi elldtds készletében is gyak-
ran szerepel gyogyszerként sz6l6cukor hivatalosan, vagy a joindulati védéndé énkéntes adomdnyaként.

Ezen irds célja ramutatni, hogy gyermekeknél el6fordulo gyengeséggel jaro rossz kbzérzet oka ritkdn hipoglikémia, és
ha ilyenkor, vagy oltds utdn elsésegélyként automatikusan cukrot adunk, megvan a veszélye annak, hogy tobbet drtunk,
mint amennyit segitiink. Fontos a félreértések tisztdzdsa, mert a j6szandékd segiteni akards mogott sokszor olyan erds

hibds meggy6z6dés dll, ahogyan ezt 6ntudatos védénék kérében tapasztaltam, amit hivatkozdsi alap nélkiil szinte le-
hetetlen legyézni.

KuLcsszavAk  elhizds, evészavar, hipoglikémia, iskolaegészségiigy, sz6l6cukor

Mikor lehet sziikség glukéz, azaz sz6l6cukor ada- deknél mdr kevésbé, gyermekeknél pedig csak
sara az iskola-egészségiigyben? — nyilvdnvaléan ritkdn (1).

akkor, ha leesik egy didk vércukorszintje, ami
azonban ritkdn fordul el&.
Kezelést igényl6 hypoglykaemia tobbnyire csak Milyen egyéb helyzetekben lehet bizonyos elénye

kezelt 1-es tipusu diabéteszesnél fordul els, ami- sz6l6cukor adasdanak?

kor a beadott inzulin nem 4&ll ardnyban a bevitt El6nyos lehet az alkalmazdsa olyan intenziv és ki-
szénhidrat és a fizikai aktivitds mértékével. Ez az tartdst igényl6 izommunka vagy szellemi koncent-
az eset, amikor az iskoldban sz6l6cukor addsdra racié kozben —vagy utdn —, ami jelentds energiafel-
elsGsegélyként sziikség lehet. haszndldssal és fgy a cukorraktdrak lecsokkenésé-
Mivel sejtjeink alapvet§ energiaforrdsa a vérben vel jr. llyenkor az energiakifejtés hossza és inten-
kering6 gliikéz, és ennek hidnya stlyos helyzetet zitdsa indokolhatja a gyorsan felszivodé cukorral
teremthet, érett szervezetben szdmos élettani fo- valé pétlast, leginkdbb sportolok és testépitSk
lyamat biztositja, hogy a vércukorszint leesése ne korében.

kovetkezhessen be. Mig a vércukorszint csokken-
tésében az inzulinnak van egyedi és nélkilozhetet-

len szerepe, tobb hormon is van, ami a vércukor Milyen kdros élettani hatdsa lehet a szé6l6cukor-
szintjét emeli (glukagon, epinefrin, novekedési nak?

hormon, kortizol). Ezek gyorsan névelni képesek a A gyorsan felszivédo glukoz dltal hirtelen emelke-
mdjbél valé glikéz kidramldst, csokkentik a nélki- d6 vércukorszint elSsegiti az inzulinrezisztencia
|6zhet6 cukorfelhaszndldst, lipolizis beinditdsdval kialakuldsat, f6leg azokndl, akik erre csalddi vagy
pedig szabad zsirsavak kertilhetnek a vérbe alter- egyéb okbdl hajlamosak.

nativ energiaforrdsként. Mindez révid és hosszabb
tdvon is védelmet nydjt a veszélyes hypoglykaemia

kialakuldsdval szemben. Milyen hosszabb tavi kdros hatdsa lehet a sz616-
Fentiek alapjan érthets, hogy bdar kezelendé cukor gyakori iskolaegészségiigyi alkalmazasa-
hypoglykaemia ujsziilotteknél még viszonylag nak?

gyakrabban fordulhat el§, csecsem&knél és kisde- ElGsegitheti evészavar és elhizds kialakuldsat.
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A gyermekkor sok egyéb mellett az obezitds meg- Milyen rosszullét esetén gyakori, hogy vélelme-
el6zésében is kiilondsen jelentds életszakasz. A ta- zetten ,hypoglykaemia kezelésére” szélécukrot
nulds és bevésddés folyamataiban a minta utdnza- adnak, és milyen mds megoldds ajanlhaté?

sdnak gyermek- és fiatalkorban kiemelked§ szere- Tipikus kortlmények — pl. hosszu dllds, tdlmelege-
pe van, az ebben a korban ért kondiciondlé hatd- dés, félelem, pszichés stressz, sériilés vagy annak
sok értelmezés nélkil is bevésédhetnek a tudat- latvdnya — esetén gyermek- és fiatalkorban vi-
alattiba; igy, ha egy gyermek barmely kisebb testi szonylag gyakori, hogy az erek ténusdnak a szaba-
vagy lelki kozérzetromlds megolddsdra édességet lyozdsa megbillen, és a vegetativ idegrendszer
kap, az el&segitheti, hogy a késébbiekben maga is diszfunkcidja miatt djulds kozeli dllapot vagy teljes
az evést, és vagy édességet alkalmazza barmikor, vasovagdlis kollapszus jon létre. Ez egy j6 progno-
ha dgy érzi, hogy testi vagy lelki okbdl tobb ta- zisU dtmeneti agyi vérkeringési zavar, mely spon-
maszra lenne sziksége. tdn rendezddik. Legf6bb veszélye, ha elesés és
Tudjuk, hogy az obesitas hdtterében sokszor lelki ennek kapcsdn sérulés keletkezik.

tényezdk, illetve az azokra adott hibds vdlasz sze- Lehetséges tiinetei: sdpadtsdg, szédulés, homdlyos
repel. A leggyakoribb lelki eredet(i evészavar a fa- ldtds vagy alagutldtds, dtmeneti halldskiesés, ha-
ldsroham, mely mind az obesitas, mind a bulimia nyinger, eszméletvesztés;

hdtterében jelentds tényezd. llyenkor az evés nem Teendd: f6 prioritds az elesés megel6zése; lehets-
a tdpanyagszikségletek kielégitésére irdnyul, ha- leg fektetés felemelt ldbakkal, hivos, levegds he-
nem valamilyen érzékelt problémdra adott hibds lyen (ablak nyitds); mivel a dehidrdci6 fokozhatja a
vdlaszként jelenik meg (2). problémat, eszméleténél |évs didk Gl6 helyzetben
Ilyen hibds vdlaszt tud akdr beinditani, vagy meg- j6, ha vizet kap.

er@siteni az egészségligyben gyogyszerként vagy Sz6lGcukorra ebben az esetben — miutdn biztosan
oltds utdni fdjdalomdijul kapott cukorka. kizdrhaté volt, hogy a gyermek nem &ll inzulinke-

zelés alatt — nincs szlikség, hiszen nem a vérben [é-
v@ cukor szintje esik le, hanem a vér nem jut el az
agy minden tertletére egységesen.

Summary

The role of dextrose in school healthcare
Adrienne Zséfia Nagy; Budapest 2nd District Health Services; Leading tutor of School- and Adolescent
Health studies at Semmelweis University, Budapest

In school health care, a widespread misconception persists that healthy children are prone to sudden hypoglycaemia
and that the routine administration of sugar is an appropriate first aid response. As a result, glucose preparations are
frequently included in school medical kits, either as officially approved items or as informal donations by
well-intentioned school nurses.

This article aims to demonstrate that episodes of faintness or presyncope in children are only rarely caused by
hypoglycaemia. The automatic administration of sugar in such situations, including following vaccination, may
therefore be unnecessary and potentially harmful. Addressing and correcting these misunderstandings is essential, as
deeply rooted but erroneous beliefs often underlie well-intentioned interventions. Based on clinical experience, such
beliefs may be particularly resistant to change, even among confident and experienced school nursing staff, unless
challenged by clear evidence-based guidance.

KEYWORDS obesity; eating disorders; hypoglycaemia; school health services; dextrose

Utravalé tudnivalé

= SzG6l6cukor gyogyszerkénti addsdra a gyermekalapelldtdsban inzulinnal kezelt cukorbeteg gyermek
esetében lehet leginkdbb sziikség, amikor a beadott inzulin nincs ardnyban az elfogyasztott szénhid-
rdttal és/vagy a végzett fizikai aktivitdssal.

= Javasolhatd, hogy alacsony vércukorszint gyandja esetén vércukormérés el6zze meg a szél6cukor
addsdt, amennyiben a poziciondlds, megnyugtatds nem hoz eredményt az elgyengtilés, rosszullét ren-
dezésében.

= Nem cukorbeteg gyermekeknél kiilsé behatds nélkil akutan kialakulé gyengeség, sdpadtsdg, szédu-
lés, homdlyos ldtds, halldskiesés, hdnyinger tobbnyire vasovagdlis reakcié kovetkezménye.

= SzGl6cukor gydgyszerként valo felesleges alkalmazdsdval noveljik az evészavarok, elhizds és inzu-
linrezisztencia kockazatat.
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Irodalom

1. Pediatric Hypoglycemia; Robert P Hoffman, MD; Apr 03,
2024 Medscape

Tesztkérdések

1. Milyen rizikét novel, ha gyerekek barmely gyengeséggel
jaro rosszullét kezelésére cukrot kapnak?

a) megvdltozik a bél mikrobiomja médr az elsé alkalom utdn
b) egészséges gyereknél is eredményezhet kérosan magas vér-
cukorszintet

c) tdlzott kotédést eredményezhet az egészségligyi személy-
zethez

d) evészavar, elhizds és inzulin rezisztencia veszélyét noveli

e) szénhidrdt-intolerancia esetén stilyos hasmenést vdlthat ki

2. https://elitmed.hu/uploads/media/LAM/Eveszavarok_gyer-
mekkorban.pdf

2. Miasiirgss teend6 eszméleténél 1évs gyermeknél, ha kiil-
s6 behatds nélkiil akutan kialakul6 gyengeség, sapadtsag, szé-
diilés, homalyos ldtds, halldskiesés jelentkezik?

a) sz6l6cukor addsa segithet

b) stirg&sen az orvosiba kell kisérni

C) viz itatdsa

d) ablaknyitds, ha ez zért térben torténik
e) biztonsagos ltetés vagy fektetés

Az egyszer(i vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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l. GYERMEKINFEKTOLOGIAI KONFERENCIA

A fert6z6 betegségek vilaga valtozik. On készen all?

A gyermekelldtdsban dolgozd orvosok nap mint nap szembesllnek azzal, hogy a fertézé betegségek
helyzete és a veliik kapcsolatos tudds formalddik, dtalakul. Ujra felbukkand kérokozok, valtozé vakcindcids
stratégidk, novekvé antimikrobidlis rezisztencia, klimavdltozds és behurcolt fertézések — mindez ma mar a
hazai praxis része.

Az |. Gyermekinfektolégiai Konferencia azért jott létre, hogy a szakterllet Ujdonsagai mellett, gyakorlati,
azonnal hasznosithato tuddst adjon a gyermekorvosok, gyermekinfektoldgidval foglalkozoé kollégdk kezébe.
Az elméletiismereteket a klinikai dontéshozatalt segité, gyakorlatkdzpontu irdnymutatdsokkal otvozzuk.

A program kulonlegessége a multidiszciplindris szemlélet: infektoldgusok, mikrobiolégusok, epidemiolégusok
és tarsszakmak képviseldi kozosen elemzik a klinikai kihivasokat, az alapellatastol a korhdazi ellatdsig.

A konferencia megvaldsitdsdt olyan meghatdrozé intézmények tdmogatjdk, mint a Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogyaszati Klinika, a Semmelweis Egyetem Infektolégiai Tanszéki Csoport, a Nemzeti
Népegészségiigyi és Gyogyszerészeti Kozpont és a Magyar Infektolégiai és Klinikai Mikrobiolégiai Tarsasag.
Ez nem csupdn egy Uj konferencia — célunk egy hagyomdnyteremté szakmai forum létrehozdsa, amely évrél
évre seqit Iépést tartani a gyermekinfektoldgia gyorsan valtozé vildgaval.

Talalkozzunk 2026. oktéber 8-10. k6z6tt Budapesten — mert a naprakész tudas a sikeres gyogyitds zdaloga.

MIERT ERDEMES RESZT VENNI? KINEK SZOL?

+ naprakész vakcinolégia — aktudlis ajanlasok és + hazi gyermekorvosoknak
ujdonsagok » kérhazban dolgozé gyermekgyoégydsz
antimikrobidlis stewardship a mindennapokban kollégaknak

— mikor, mit és meddig? : - infektolégusoknak, mikrobiolégusoknak
uj és ujra terjedo fert6zések — Eurépdn innen és tul - agyermekellatas tarsszakmainak
ujsziilottkori és immunszupprimalt betegek infekcioi képviselinek

diagnosztikai buktatok és interaktiv esetmegbeszélések

- vakcinolégia - kozosségben szerzett infekciok - antimikrobds terdpia
- antimikrobds stewardship - ritka és behurcolt fertézések - infektologia és hatdrterlletei

- STD: congenitdilis infekciok és - One Health, éghajlatvaltozds - immunszupprimdltak infekcioi
fertézések az ujszulottkoron tul interaktiv, tanulsdgos esetek « Ujszulottkoriinfekciok

+ zoonozisok diagnosztikai lehetéségek és

+ mikrobiom buktatok

TOVABBI INFORMACIO, ONLINE REGISZTRACIO:

WWW.CONVENTION.HU
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Bevezet6 a pulmonologia
tematikus szamhoz

Tisztelt Kollégak!

Kilonleges 6rom és megtiszteltetés szamomra,
hogy a Gyermekgydgydszat folydirat e tematikus
szdmdnak hasdbjain készonthetem Onéket. Ez
a lapszam nemcsak a gyermekpulmonolégia irdnt
érdeklsds kollégak szamdra kindl értékes szakmai
olvasmdnyt, hanem jelent6s mérfoldk6hoz is kap-
csolédik, a Magyar Tiud6gydégydsz Tdrsasdg é€s
a  Magyar  Gyermekorvosok  Tdrsasdgdnak
Gyermekpulmonolégiai Szekcidja a kozelmdltban
tnnepelte fenndlldsanak 60. évfordulojat.

Hat évtized egy szakmai kozosség életében egy-
szerre jelent hagyomdnyt és folyamatos meguju-
last. Tisztelettel gondolunk mindazokra, akik meg-
alapoztdk a hazai gyermekpulmonolégidt, akik tu-
ddsukkal, elhivatottsdgukkal, kitarté munkajukkal
és emberi példdjukkal utat mutattak a kovetkezd
generdcidoknak. Az 6 munkdjukra épitve vdlhatott a
gyermektiidégyogydszat a gyermekgyodgydszat
egyik dinamikusan fejl6d¢ tertiletévé, amely kor-
szer( diagnosztikai lehet&ségekkel, célzott terdpi-
dkkal szolgdlja a kronikus léglti betegségekkel €16
gyermekek gydgyitasdt. Az 6 orokségiik kotelez
benntinket arra, hogy tovdbb vigyik a szakmai
igényesség, az egylttmkodés és a gyermekek
irdnti elkotelezettség értékeit.

Az elmdlt hat évtized sordn szaktertletiink jelentds
vdltozdsokon ment keresztiil: Gj diagnosztikus és
terdpids lehet&ségek jelentek meg, fejlédtek a be-
tegelldtds szakmai irdnyelvei és mindennapi mun-
kdank egyre inkdbb a multidiszciplindris egylttm-
kodésre épul.

A jubileumi év kivdlé alkalmat teremtett arra is,
hogy a Gyermekgydgydszat folydirat szerkeszt6sé-
gével egyuttmikodve gyermekpulmonoldgiai te-
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matikus szdmot allftsunk 6ssze. A lapszamban ti-
zenegy kozlemény kapott helyet, amelyek széles
spektrumon mutatjdk be szakteriletink aktudlis
kérdéseit. A kozlemények kozott megtaldlhatdk a
legldjabb kutatdsi eredményeket bemutaté 6ssze-
foglalé tanulmdnyok, valamint esetismertetések is,
melyek gyakorlati munkdnkat tikrozik. Bizom ben-
ne, hogy a kozlemények nemcsak ismereteinket
gazdagitjdk, hanem j gondolatokat, szakmai
parbeszédet és tovabbi egylttmikodéseket is elin-
ditanak.

Ezdton szeretnék koszonetet mondani valamennyi
szerzének, a lektoroknak és a szerkeszt&ség mun-
katdrsainak a lelkiismeretes munkdért. Koszonettel
tartozunk mindazoknak, akik az elmdlt hatvan év
soran munkdjukkal hozzdjdrultak a magyar gyer-
mekpulmonolégia fejl6déséhez.

Kellemes és hasznos olvasdst kivanok!

Dr. Banfi Andrea Csilla

a Magyar Tid6gydégydsz Tdrsasdg
és a Magyar Gyermekorvosok Tdr-
sasdga
Gyermekpulmonolégiai Szekcié-
janak elnoke
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Az MTT és MGYT Gyermekpulmonolégiai Szekcié
1965. februdr 10-én alakult meg Budapesten a Sza-
badsdg-hegyi Szanatériumban. A Szekcié létrejot-
tét a Kordnyi Frigyes TBC és Tuid6gydgydsz Tarsa-
sdg elnoksége szorgalmazta, értékelve azoknak a
gyermekgyodgydszoknak a teljesitményét, akik évti-
zedeken keresztul sokoldald és eredményes gyo-
gyité-megel6z6 tevékenységet folytattak a gyer-
mekkori tbc visszaszoritdsa érdekében.

A kezdetek, a Szekcié létrejottét
megel6z6 fontos dllomasok

1920-as évek vége: Preventériumok (Farkasgyepd,
Szentgotthdrd, Svdb-hegy): tuberkulin-pozitiv
gyermekek klimaterdpidja, megfelel§ taplalkoza-
suk biztositdsa, iskolai oktatdsa.

1945-1948: A gyermek-tbc gyogyitdsat végzs, k-
londllé, specidlis osztdlyokat magukban foglalo, a
gyermekek iskolai oktatdsdt is biztosité intézmé-
nyek létestilnek, ahova a gyermek-tbc kezelése te-
rén jdartas gyermekgyogydszokat (phtysiologu-
sokat) irdnyitottak. Kozpont: Szabadsdghegyi
Gyermekgydgyintézet, igazgatd: Flesch Istvdn.
1949: Mosdéson 100 dgyas gyermek tbc osztdly
nyflik (szanatériumként 6voddval, iskoldval) a ka-
posvari kérhdz kihelyezett osztdlyaként. 1959 ok-
téberétsl Andrdsofszky Barna irdnyitja.

1953: A gyermek-tbc-vel foglalkozé orvosok elsd
szimpo6ziuma Gyopdrosfurdé. F6  témak:
Calmette-n6vér hdlézat létrehozdsdanak kezdemé-
nyezése, Ujszilottek BCG vakcindcidja, gyermek-
phtysiolégiai szakképzés elhatdrozdsa (Gorgényi-
Gottche Oszkar, Majzik Gabor, Medve Ldszl6).
1958: elsé Calmette-tanfolyam - védénéképzés,
a’'Gyermekkori gim&kdéros megbetegedések’ szak-
orvos képzése rendelet megjelenése.
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1959. december: Gyermekkori gimd&kéros megbe-
tegedések els6 szakvizsgdja. Szakvizsgdzok:
Andrdsofszky Barna (Mosdés), Kovdcs Janos (Nyir-
egyhdza), Orbdn Sdndor (Miskolc), Téth Miklés
(Debrecen), szakvizsga bizottsdg: Alfoldi Jend,
Gorgényi-Gottche Oszkar, Kaddr Tibor.

1960: A tbc-diagnosztika, kezelés egységes szak-
mai irdnyelve — Orszdgos Kordnyi Intézet és Sza-
badsdghegyi Gyermekszanatérium kozos dlldsfog-
laldsa.

1964: Kordnyi Frigyes TBC és Tud&gyogydsz Tdrsa-
sdg elnoksége Gyermektidbgydgydsz Szekcid lét-
rehozdsdrdl dont.

A Szekcio torténetének fontos dllomdsai

A Gyermekpulmonolégiai Szekcio els6 elnoksége:
Elnok: Gorgényi-Gottche Oszkdr,

Titkar: Andrdsofszky Barna,

Tagok: Haldsz Stefdnia (Szabadsdg-hegy), Kovdcs
Jdlia (Szeged), Lakatos Karoly (Szolnok), Medve
Laszl6 (Budapest — egészségligyi miniszter), Orbdn
Sdandor (Miskolc), Puskds Irén (Pécs), Sebes Teréz
(Szabadsdg-hegy), Szécska Miklés  (Szabad-
sdg-hegy).

F6 feladatok: munkaterv a gyermekkori TBC profi-
laxisdra, tudomdnyos tlések rendezése — tapaszta-
latcsere, és egyéb, egyre gyakoribbda vdlé asthma
bronchiale, illetve az egyre gyakrabban felfedezett
gyermekkori tid6betegségek mint pl. a mucovisci-
dosisos esetek felkutatdsa, gondozadsa.

1967-ben a Gyermekgydgydsz Tdrsasdggal szoro-
sabb kapcsolédds kiépitése szikségszertvé vilt,
hiszen addigra mdr temérdek gyakorlé gyermek-
gyogydsz vett részt a gyermek-tbc elleni kiizdelem-
ben. gy a Szekcié a Kordnyi Frigyes TBC és Tud6-
gyogydsz Tarsasdg és a Gyermekgyogydsz Tarsasdg
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kozos szekcidja lett. A csatlakozds eredményekép-
pen tovdbbi szdmos gyermekgydgydsz kérte felvé-
telét mindkét tarsasdgba, ezdltal a Szekcidba.

F6 tevékenységek — évente két alkalommal tudo-
madnyos Ulés szervezése tarsszakmdkat is bevonva
vidéken és Budapesten (kozos rendezvények a
ful-orr-gégészet, broncholdgia, gyermekkardiols-
gia, gyermeksebészet képviselGivel). A Kazuiszti-
kai Napok keretében tanulsdgos esetek bemutata-
sdra kerilt sor.

1970-re (10 év leforgdsa alatt) a gyermek tbc inci-
dencia 140/100 000-r6l 10/100 000-re csokken,
ez Oridsi eredmény.

1973-ban tartottak az elsé gyermekpulmonolégiai
tanfolyamot Frank Kdlmdn vezetésével (Orvos-
tovdbbképzd Intézet — Szabadsdghegyi Szanatdri-
um, késébb Mosdds is bekapcsolédott), melyet ezt
kovetSen kétévente engedélyeztek. Ez a kezdemé-
nyezés az orszagos gyermektid6gyogydsz halézat
kiépitése szempontjdbol donts jelent&ségl volt.
A tanfolyamok szervezése jelenleg is tart, de ma
mdr a gyermekklinikdkon torténik forgé rendszer-
ben a tovdbbképzés.

1975-ben nemzetkozi tudomdnyos tlést rendeztek
a szocialista orszdgok részvételével, megalakitot-
tdk a Szocialista Orszdgok Gyermekpulmonolégiai
Munkacsoportjdt, mely 15 éves mikodése alatt
szamos fiatal kolléga szdmara tette lehet§vé a nem-
zetkozi szereplést, tanulmdnyutakon valé részvé-
telt.

1978: Az Orszdgos Gyermekegészségligyi Intézet
kérésére Pulmonolégiai Munkacsoport alakul,
melynek feladata a szakmai kérdésekben valé &l-
lasfoglalds volt.

1991: Gyermek-pulmonolégiai jegyzet megjelené-
se mdsodizben.

2003: Gyermekkori légz&szervi megbetegedések
tankonyv megjelenése (szerkesztette: Cserhati
Endre, Gyurkovits Kdlmdn, Nagy Béla), Medicina,
Budapest.

2012: Gyermekkori légz&szervi megbetegedések
dtdolgozott kiadds tankonyv megjelenése (szer-
kesztette: Cserhdti Endre, Gyurkovits Kdlmdn,
Nagy Béla, Novdk Zoltdn), Medicina, Budapest.

A gyermekpulmonolégia terén végzett
kutatéi munka legkiemelkedébb
személyiségei

Gorgényi-Gottche Oszkar — mellkasi nyirokcso-
moék szerepe a tuberkuldzis kérlefolydsaban — Die
Tubekuloze im Kindesalter c. konyv szerzgje.
Murdnyi Ldszlé — csecsemd kori légzésfunkcié —
kapnogréfids vizsgdlatok bevezetése.

Boda Domokos — |égzésterdpia GttorGje.

Szécska Miklés — légzésfunkcids, allergolégiai
vizsgdlatok.
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Ldabas Zoltan — gyermekbroncholégia — légditi ide-
gentest eltdvolitds.

Haldsz Stefdnia, Flesch Istvan — A BCG oltdsok mads
betegségeket befolydsolé immunoldégiai vonatko-
zdsai. Ritka kérképek bemutatdsa (Flesch 1.
Pulmonalis hemosiderosis, Andrdsofszky B. -
Toxocara pulmonum manifesztdcioi).

Székely Edgar — gyermekbroncholdgia, a veleszii-
letett [égdti fejlédési rendellenességek rendszerbe
foglaldsa, Pediatric Bronchology tankonyv (Farkas
Edit tdrsszerzd), nemzetkdzi broncholégiai to-
vabbképzések, bronchoscopos tanfolyamok, endo-
bronchialis képrogzitési technika kidolgozdsa,
broncholdgiai, radiolégiai oktaté CD.

Ozsvath Pal — immunoldgiai, allergolégiai kutatd-
sok.

Szé6ts Istvdn — gyermek mellkas sebészet megalapi-
téja.

Cserhati Endre — gyermekkori asthma bronchiale,
immunoldgia.

Gyurkovits Kdalman — klinikai farmakolégia és a
mucoviscidosis kutatdsa — oktatdsa, légzésfunkcids
vizsgdlatok tovdbbfejlesztsje, a Cisztds Fibrosis
Munkacsoport megalapitdja.

Nagy Béla — A broncho-alveolaris lavage hazai be-
vezetése, kutatdsa, laboratériumi hatterének meg-
teremtése, standardizaldsa.

Novdk Zoltan — Az oxidativ stressz és deformdlodé-
si képesség vizsgdlata emberi vorosvérsejteken,
gyermekkori asthma bronchialéban, alapkutatds-
asthma, COPD terén.

Uhereczky Gdabor - A csecsemdkori obstuctiv
bronchitis kutatdsa, inhaldciés asztma terdpidk ha-
zai bevezetése.

Madrialigeti Tivadar — elsGként végzett légliti stent
betltetést gyermekekben Magyarorszdgon.

Baktai Gyorgy— primer ciliaris dyskinesia kézpont
kialakitdsa a Svdabhegyi Orszdgos Allergolégiai és
Pulmonolégiai Intézet Broncholdgiai Osztdlyan, a
csillék funkciondlis vizsgdlatdnak hazai megte-
remtése.

F6 tisztségvisel6k

1965-1972 elnok: Gorgényi-Gottche Oszkar, tit-
kdr: Andrdsofszky Barna
1972-1978 elnok: Haldsz
Andrédsofszky Barna
1978-1992 elnok: Andrdsofszky Barna, titkdr:
Szécska Miklés (1988-ig), Uhereczky Gabor
(1992-ig)

1992-2000 elnok: Uhereczky Gabor, titkdr: Nagy
Béla

2000-2008 elnok: Nagy Béla, titkdar: Mdrialigeti Ti-
vadar

2008-2016 elnok: Novdk Zoltdn, titkdr: Kadar
Laszl6, Kovdcs Lajos

Stefdnia, titkdr:
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2016-2025 elnok: Laki Istvdn, titkdr: Banfi Andrea
Csilla

2025-t6l elnok: Banfi Andrea Csilla, titkdr: Gdcs
Eva

Tiszteletbeli elnokok: Székely Edgdr, Andrdsof-
szky Barna, Nagy Béla, Novdk Zoltdn, Uhereczky
Géabor

Az MTT és MGYT Gyermekpulmonolégiai Szekcié
mindenkori alapveté célja a magyar gyermek-tids-
gyogydszat szinvonaldnak emelése. Szervezi és
koordindlja a szakmai munkdt az epidemiolégia,
a diagnosztika, a terdpia, a gondozds, a tudoma-
nyos kutatds, az oktatds és a tovdbbképzés (orvo-
sok, névérek, betegek) tertiletén. Ennek érdekében
hazai és nemzetkozi kongresszusokat, tudomd-
nyos tléseket, tovabbképzs tanfolyamokat szervez
és bonyolit le, igy pl. éves tudomdnyos lések mel-
lett az Ottevényi Gyermekpulmonolégiai Napokat
(szervezSk: Székely Edgér, Baktai Gyorgy, Oszi Al-
lergia Napot (szervezd: Novdk Zoltan) tart, tovdb-
bd rendszeres vagy id6szakos kiadvdnyokat jelen-
tet meg (Pulmonolégiai levelek, szerkeszts: Baktai
Gyorgy, elektronikus Hirlevél, szerkeszts: Gacs
Eva) tagjai szamdra. A Szekcié vezetSségének |é-
nyeges szerepe volt a gyermektid6gyogydsz szak-
orvos képzés megujitasdban.

Nemzetkozi  kapcsolatok: Szabé  Hajnalka
INSPiRED (INternational Society of Pediatric
REspiratory  Diseases) nemzeti képviselGje,
Krikovszky Déra az ,European Management Plat-
form for Childhood Interstitial Lung Disease” aktiv
tagja.

A Szekcié a gyermekpulmonolégia tertletén vég-
zett kimagaslé munka elismeréseként Gorgényi-
Gottche Emlékérmet adomdnyozhat. Dfjazottak:
Nagy Béla, Kovacs Lajos.

Egyéb dijak, elismerések

Kassay-dij: Baktai Gyorgy, Mdrialigeti Tivadar,
Székely Edgar

Koranyi Frigyes Emlékérem: Andrdsofszky Barna,
Novak Zoltdn, Székely Edgar, Uhereczky Gabor

A szekciéo munkdja nagymértékben hozzdjarult
a gyermekkori thc visszaszoritdsdhoz. A tbc sz(ré-
sében, diagnosztikdjdban és kezelésben elért ered-
mények mellett napjainkban még két nagy sikertor-
ténetnek vagyunk tandi: az asztma hatékony
gyogyszerek és a megujitott ajanldsok révén egy-
szerlen, konnyen kezelhet6 betegséggé vdlt.
A cystds fibrosis a kiteljesed6 moduldtor terdpiak
révén a kordbbi haldlos betegéghdl mar j61 kezel-

het6 dllapottd valhat a betegek mintegy 80%-a sza-
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mdra. Tovdbbi reményt ad, hogy a kiilonb6z6 gén-
terdpids vizsgdlatok, mdr a ll-es fézisokig jutnak.

A Szekcié mindenkori vezet&sége elkotelezett ab-
ban, hogy tagjai szdmadra olyan kozosséget teremt-
sen, melyben a tagsdg folyamatos képzése, tovdbb-
képzése informdldsa folyamatosan megvaldsul. Je-
lenleg a 122 teljes jogl tagsdg mellett a hatdron in-
nen és tul kozel 300 gyerektid&gydgydsszal tartja
a kapcsolatot, elektronikus csatorndkon keresztl,
részben szakmai, részben a tdrsasdggal kapcsola-
tos informdciék dtaddsdval. A vezet§ség szakma-
politikai kérdésekben (szakmai és finanszirozasi
protokollok) is dllast foglal. Mindkét tdrsasdggal,
mind a Magyar Tud&gyégydsz Tdrsasdggal, mind a
Magyar Gyermekorvosok Tdrsasdgdval folyamatos
a kapcsolattartds, mindkét tdsasdgnak az egyik leg-
régebbi, nagy hagyomdnyokkal rendelkezé szekci-
6ja.

Koszonetnyilvanitas:

Ezlton fejezem ki koszonetemet Krizsé Evanak, az
MTT Titkdrsdga vezet&jének, Laki Istvdn f6orvos
drnak, Nagy Béla professzor trnak és Uhereczky
Gébor f6orvos trnak az 6sszedllitds elkészitésében
nyujtott segitségért.

Forrds: A Magyar Tud6gyogydsz Tdrsasdg 85 éve
(111-115. oldal), Szerkesztette: Prof. Hutds Imre
1998.

Magyar Todogyogyasz Tarsasig
Hungarian Respiratory Society
1912

MTT:
Magyar Tud6gyogydsz
Tdrsasdg

MTT & MGYT
Gyermekpulmonoldgiai
Szekcio

MGYT:
Magyar Gyermekorvosok
Tdrsasdga
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CEFTR-modulatorok — egy uj korszak kezdete

Gyiiriis Eva dr.
Reformdtus Pulmonolégiai Centrum, Gyermekpulmonoldgiai és Broncholégiai Osztdly,
Torokbdlint (Féigazgato: Gélffy Gabriella dr.)

LEVELEZESI CIM:

Gydris Eva dr.

2045 Torokbdlint, Munkdcsy Mihdly utca 70.
E-posta: gyurus.eva@rpckorhaz.hu

OSSZEFOGLALAS Az elmdilt évtizedben jelent6s klinikai el6relépések térténtek a cystds fibrosis (CF) elldtdsdban és te-
rapids fejlesztésében. A cystds fibrosis transzmembrdn konduktancia reguldtor (CFTR)-moduldtorok olyan innovativ
kezelési lehetdségeket képviselnek, amelyek kézvetleniil a hibds CFTR-fehérje termelésének, intracelluldris feldolgo-
zdsdnak és/vagy mikodésének javitdsdval annak elsédleges mikédési zavardra hatnak.

Célkitizés: A Reformdtus Pulmonoldgia Centrum Gyermekosztdlydn hdrmas kombindcicju elexacaftor/tezakaftor/
ivakaftor (ETI) CFTR-moduldtor kezelésben részesiild cystds fibrosisos betegek adatainak elemzése, a terdpia hatékony-
sdgdnak felmérése.

Betegek és modszerek: Prospektiv vizsgdlatunkban 2021. november 1-t6l osztalyunkon ETI terdpidban részesiilé 69
(F508del/F508del: 39 f6, F508del heterozigdta: 30 f6) cystds fibrosisos beteg adatait dolgoztuk fel. Elemeztiik a bete-
gek klinikai jellemzdit a verejték- sszelektrolit-, a légzésfunkcio, és a taplaltsdgi dllapot alakuldsdt az ETI terdpia el-
kezdésekor és a kezelés inditdsdt kévetd 12 hénapos utdnkovetési periédus sordn.

Eredmények: Az ETI-terdpia megkezdését kbvetden a verejték osszelektrolit érték szignifikdnsan csokkent, a légzés-
funkcio (ppFEV'1%) szignifikdns nétt, €s a javulds a teljes, 12 honapos kezelési periodus sordn fennmaradt. Javult a be-
tegek tapldltsdgi dllapota, emelkedett a BMI z-score.

A tidéfunkcio, az életmindség és a vdrhato tilélés jelentds javitdsdval az elexakaftor/tezakaftor/ivakaftor hdrmas kom-
bindcics terdpia alapvetéen dtalakitotta a CF kezelés terdpids paradigmadjat.

KULCSSZAVAK  cystds fibrosis, CFTR-moduldtor, elexakaftor/tezakaftor/ivakaftor (ETI)

A cystds fibrosis (CF) autoszomdlis recessziv moé- transzldciét, Il. a fehérjeérést, 1ll. a CFTR-fehérje-
don 6roklédé krénikus progressziv. multisziszté- szabdlyozdst befolydsolja) tartozék hidnyzo vagy
mds betegség, melynek hdtterében a CFTR-fehérjét minimdlis CFTR-funkciét (MF) eredményeznek, su-
kodolé gén (7q31.2 lokalizdcié) mutdcidja all. Az lyosabb kérlefolydssal és rendszerint pancreas-
epithelsejtek membranjdban expresszal6dé CFTR- elégtelenséggel jarnak. A IV-VI. osztdlyba (a csa-
fehérje, egy anioncsatorna (ClI", HCO;3, GSH™ és torna konduktancidja-, szdma-, felezési ideje csok-
SCN’), mely megtaldlhaté a verejtékmirigy kent) sorolt mutdcidékat, rezidudlis CFTR-funkcié
kivezet6csovekben, a tid6ben, a hasnydlmirigy- (RF), enyhébb klinikai tiinetek, kedvezébb kérlefo-
ben, a gastrointestinalis, a hepatobiliaris és a rep- lyds és tobbnyire megtartott pancreasm(kodés jel-
roduktiv rendszerben. lemez.

A hidnyzé, kéros vagy nem megfelel6 funkcioju A CFTR-moduldtor terdpidk megjelenését megel&-
CFTR-fehérje a sejtmembrdn aniontranszport zava- z8en a cystds fibrosis kezelésének kozéppontjdban
ra miatt a kilsg elvdlasztasd mirigyekben sdrd, ta- a tinetek minimdlisra csokkentése és a betegség
padés vdladék termelSdést eredményez, mely a mi- progressziojdnak lassitdsa dllt. A legfontosabb erg-
rigy kivezetScsovek obstrukciéjdhoz, kot&szove- feszitések a bakteridlis fert6zések megel6zésére
tes elfajuldsdhoz, id6vel szervkdrosodds kialakula- irdnyulo, a sGrd, tapadds 1éguti valadék eltdavolita-
sdhoz vezet. A jelenleg ismert, kozel 2100 CFTR- sat célzé inhaldciés kezelésekre, a mar kialakult
variansbdl, mintegy 1085 okoz betegséget. A muta- fert6zések hatékony kezelésére, valamint a megfe-
ciékat a CFTR-fehérje termel&dését, érését, funkci- lel¢ tapldltsdgi dllapot biztositdsdra irdnyultak,
ojat befolydsol6 hatdsa szerint hat osztdlyba sorol- hangstlyozva a gondozds minél korabbi életkor-
jak, melyek kozul az I-1ll. osztdlyba (I. a fehérje- ban valé megkezdésének fontossagat.
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CFTR-modulatorok — a forradalmi
terdpia (1. dbra)

Az elmilt 15 évben a CFTR-moduldtorok bevezeté-
se mérfoldkovet jelentett a cystds fibrosis kezelésé-
ben, mivel a kordbbi tiineti terdpidval szemben,
a CFTR-fehérje termel&dését, mikodését, stabilitd-
sat helyredllité gyogyszerekkel lehetévé valt a be-
tegség oki kezelése. 2012-ben az els6ként engedé-
lyezett molekula, az ivacaftor volt, mely a sejt-
membrdnban |évé ioncsatorndn keresztili anion
dramldst elGsegitve fokozza a CFTR-funkciét. Az
ivacaftor kezdetben a CF betegek mindossze
4-5%-ban (G551D mutdciét hordozo) allt rendel-
kezésre (1). A betegek minél szélesebb korében
hatékony CFTR-moduldtor kombindciok kifejlesz-
tése tovdbbi éveket vett igénybe.

A CFTR mutdcidkra kifejtett hatdsuk alapjan a mo-
duldtorok jelenleg két csoportba, potencidtorokra
és korrektorokra sorolhaték. A potencidtorok
(ivacaftor) a CFTR csatorna megnyitdsi valészin-
ségének novelése dltal helyredllitjdk a csatorna ve-
zet6képességét. A korrektorok (lumacaftor, teza-
caftor, elexacaftor, vanzacaftor), a fehérje pro-
cesszdldsanak és membrdnba torténd transzportja-
nak korrekciéjaval a CFTR-fehérje szerkezeti stabi-
litdsat biztositjak. Magyarorszdagon elséként a
lumacaftor/ivacaftor kombindcié valt elérhet6vé a
F508del homozigéta betegek szamadra. A kettes
kombindcidval kezelt betegek jelentés részében
javult a tdpldltsagi dllapot, csokkent a verejtékklo-
rid-koncentrdcié, de a légzésfunkcids értékekben
csak szerényebb novekedés (FEV1 2,6—4%) mutat-
kozott. JelentSs el6relépés volt 2019-ben a hdarmas
kombindciéju elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor
(ETI) gyogyszer forgalomba kertilése, mely a jelen-

leg elérhetd leghatékonyabb terdpia. Az ETI 2 éves
vagy id&sebb CF betegeknek adhato, ha legaldbb
egy F508del mutdciot és egyéb a betegséget okozé
mutdciot (transz-helyzetben) heterozigéta formé-
ban hordoz, vagy olyan CFTR-mutdciéval rendel-
kezik, amely in vitro adatok alapjdn reagdl az
ETl-re. Az ETIl adagoldsa az életkor és a testsdly fi-
gyelembevételével torténik.

Betegek, médszerek

Prospektiv vizsgalatunkba 2021 november és 2024
szeptember kozott osztdlyunkon kezelt CF-betegek
kertiltek bevondsra, akik kordbban nem részesul-
tek ETI kezelésben. A betegek demografiai és gene-
tikai jellemzgit az 1. tablazat tartalmazza.

A betegekben vizsgdltuk a verejték-osszelektrolit
(SANASOL SM-01), a légzésfunkcié (ppFEV1) és
a testtomegindex (BMI z-score) vdltozdsat kozvet-
lentl az ETl terdpia elkezdése el6tt és 12 honap fo-
lyamatos ETI kezelés mellett.

A FEV1-értéket az életkor, nem és testmagassdg
alapjdn szamitott normalértékhez viszonyitott sza-
zalékos értékben adtuk meg (ppFEV1). Az ETI-
kezelés megkezdése el6tti kozvetlen kiinduldsi
FEV1-értéket (%) és a terdpia inditdsat kovets 12
hénapban elért legmagasabb FEV1-értéket (%)
definidltuk.

Statisztikai analizis
A mintdk és csoportok 6sszehasonlitdsdhoz Mann-

Whitney U-prébat haszndltunk. A szdmitdsokat a
Python scipy.stats 1.11.1-es verzioval végeztik.

Ivacaftor - az els6
modulator

lvacaftor - az elsé

klinikia vizsgalat

pancreas enzimek

Dnaz - az elsé CF

bevezetése

a CF els6 CF gén felfedezése

klinikai leirasa

specifikus terapia

tulzott sévesztés
CF-ben és kloridion-
csatorna szerep

CF-ben

tobramycin - az elsé
inhalativ antibiotikum

Tezacaftor / lvacaftor
- bevezetés

1930 1940 1950 1960 1970 1980 1990 2000 2010 2020 = 2030

Vanzacaftor / Tezacaftor /
Deutivacaftor - bevezetés

Lumacaftor / lvacaftor
- bevezetés

Elexacaftor / Tezacaftor /
lvacaftor - bevezetés

1. dbra: A cystds fibrosis terdpidjanak fejlodése (Tewkesbury DH et al Breathe 2021; 17: 210112)
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1. tablazat: A vizsgdlatba bevont cystds fibrosisos betegek
jellemzgi ETl-terdpia megkezdése elétt

Jellemz6k ETI F508del
n=69

Fid (%) 34 (50)

Lany (%) 35 (50)

Eletkor ETI bedllitdsakor, év atlag 13,1 (2-47)

<5év,n (%) 5(7)

5-12 év, n (%) 37 (54)

12-17 év, n (%) 14 (20)

> 18 év, n (%) 13 (19)

F508del/F508del, n (%) 39 (57)

F508del/non-F508del, n (%) 30 (43)

FEV1 (%) kiindulds, median (IQR) 97 (88-109)

CFTR moduldtor (lumacaftor/ivacaftor) ETI 34 (49)

bedllitasakor, n (%)

adatok median (IQR) vagy n (%)

Az adatokat esetszdm (%), medidn (IQR, inter-
kvartilis tartomdny) formdban adtuk meg. A p<0.05
értéket tekintettiik szignifikdnsnak. Az adatok gra-
fikus megjelenitése a Python matplotlib.pyplot mo-
duljdnak 3.7.2-es verziéjdval tortént.

Eredmények

A 69 cystds fibrosisos betegh6l 39 f6 F508del muta-
ciét homozigéta, 30 f6 az F508del mutdciot
heterozigéta formdban hordozza. A F508del ho-
mozigéta CF-betegek csoportjdban az ETI terdpia
elkezdése el6tt 34 CF-beteg kett6s kombindciéju
lumacaftor/ivacaftor CFTR-moduldtor kezelésben
részesult.

Az ETl-terdpia elkezdése el6tt a F508del homozi-
géta CF-betegek korében a medidn 6sszelektrolit-
érték 125,5 mmol/l volt (IQR: 95-135), a F508del
heterozigota betegek esetében 117,5 mmol/l (IQR
96,25-142) volt. Az ETI-terdpia megkezdését kove-
t6en 12 hénappal a medidn verejték-0sszelektrolit-
érték a F508del homozigéta CF betegekben 58,5
mmol/l (IQR 48-73,75; p<0,001), a F508del
heterozigéta CF betegekben 56 mmol/l (IQR
42,25-68,5; p<0,001) (2. dbra).

A klinikai valtozék kozul a kiinduldsi dllapothoz
képest szignifikdns mértékben emelkedtek a CF-
ben szenveds betegek 1égzésfunkcids paraméterei
mdr néhdny honapos ETI-kezelés mellett is. Az
ETl-terdpia elkezdése el6tt az F508del homozigdta
csoportban a medidn ppFEV1-érték 97% (IQR
84-108), a 12 honapos kezelést kovetGen a median
ppFEV1-érték 105%-ra (IQR 100-114,5; p=0,05)
nétt. Az F508del heterozigéta csoportban az ETI te-
rdpidt megel6z6en a median ppFEV1-érték 97%
(IQR 83-107) volt, 12 honapos kezelést kovetSen a
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2. dbra: Verejték-0sszelektrolit vdltozdsa 12 hénap ETl-terdpidt
kovetSen F508del homozigéta és F508del heterozigéta cystds
fibrosisos betegekben (median); F508del homozigéta — ETI
el6tt:125.5 mmol/l (IQR: 95-135) vs. 12 hénap: 58,5 mmol/I
(IQR 48-73,75); F508del heterozigéta — ETl el6tt: 117,5 mmol/I
(IQR 96,25-142) vs. 12 hénap: 56 mmol/l (IQR 42,25-68,5)

median ppFEV1-érték 109%-ra (IQR 94-118;
p=0,04) nétt (3. abra).

A 12 hénap kovetési periddus alatt javultak a bete-
gek tdpldltsdgi mutatdi, a BMI z-score értékekben
novekedés volt Idthaté, mind a F508del homozigé-
ta-, (BMI z-score: -0.18 vs 0.21; NS), mind a
F508del heterozigéta csoportban (median BMI

z-score: -0.365 vs. 0.005; NS).

F508del F508del
homozigota heterozigota
< =0,05 =0,04
< 160 - p o | p
S
L
140 A ]
Q.
(o} -_—
120 7
100 7 H
80 - .
60 - .
8 i 8
404 8 o
T T T T

3. dbra: Légzésfunkcié (ppFEVT) vdltozdsa 12 hénap ETl-tera-
pidt kovetGen F508del homozigéta és F508del heterozigéta
cystds fibrosisos betegekben (median); F508del homozigéta —
ETI elStt: 97% (IQR 84-108) vs. 12 hénap: 105% (IQR
100-114,5); F508del heterozigéta — ETI eldStt: 97% (IQR
83-107) vs. 12 hénap: 109% (IQR 94-118)
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Megbeszélés

Az osztdlyunkon elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor
(ETI) CFTR moduldtor terdpidt haszndld cystds
fibrosisos betegekben végzett klinikai vizsgdlat a
terdpia megkezdését kovets 12 honapban jelentds
javuldst mutatott a betegek dllapotdban, klinikai
paramétereiben. ETI kezelés mellett szignifikdnsan
csokkent a verejték-0sszelektrolit-koncentracio (a
csokkenés mértéke 58% F508del homozigéta- vs.
49% a F508del heterozigéta-csoportban).

A kiinduldsi értékhez képest, ETI-kezelés megkez-
dését kovets els6 évben a CF betegek |égzésfunkci-
0s paramétereiben tartds javulds volt megfigyelhe-
t6. A ppFEV1 novekedés mértéke atlagosan 8-13%
(8% a F508del homozigdta vs. 12,5% a F508del
heterozigota betegekben). Eredményeink meg-
egyeznek nagyszamu cystds fibrosisos betegek be-
vondsdval a valé életben végzett klinikai vizsgadla-
tokban tapasztaltaknak (2).

Harmas kombindciéju (ETI) CFTR moduldtor tera-
pia mellett szignifikdnsan csokkent a kohogés és
a léguti vdladék, a betegek nagy hanyaddban meg-
szlnt a kopeturités. Javult a betegek terhelhet§sé-
ge, tdpldltsdgi dllapota, életmingsége. Csokkent a
tud6transzplantaciok, a léglti exacerbdcidk és az
ehhez kothet6 kérhdzi kezelések szama. Az ETI
elkezdése javitja a szagldst és a sinusitis tlineteit
(3).

Jollehet, kopetirités hidnydban a kimutathato
Pseudomonas-fert6zések prevalencidja csokkent,
a légutakban alacsony csfraszdmban tovdbbra is
igazolta Pseudomonas jelenléte, mely felvetiaz in-
haldciés antibiotikumok folytatdsanak sziikséges-
ségét. A |églti- és szisztémads gyulladds mértéke is
csokkent, de az egészséges populdciohoz képest
magasabb szinten perzisztdl (4, 5).

A hdrmas kombindciéji moduldtor terdpia joté-
kony hatdssal van a szénhidrdt anyagcserére, jobb
tapldltsagi dllapottal tdarsul, javul a gastrointesti-
nalis felszivédds, n6 az intestinalis mikrobiom
diverzitds és javul a n6k termékenysége. A korai

Summary

életkorban elkezdett ETI-terdpia kozel normadlis
élettartamot eredményez.

Az ETl-kezelés jol tolerdlhatd, a gyégyszer mellék-
hatdsok tobbnyire enyhék vagy mérsékeltek és at-
menetiek. Multicentrikus vizsgdlatok a gyerekek
18%-ban irtak le az ETI-hez kothetd nemkivdnatos
eseményt (6). A leggyakoribb mellékhatdsok a fej-
fdjds, felsd léglti fert6zések, bérkittés, hasi fajda-
lom és a hasmenés mellett a transzamindzszint
(ALT, AST) emelkedés, mely sok esetben nem okoz
panaszt a betegek szamdra. A moduldtor kezelés
el6tt és alatt monitorozni kell a mdjfunkcios értéke-
ket és a bilirubin szintet. Jelentds médjkdrosoddsban
szenvedd betegeknél doéziscsokkentés, néhdny
esetben a terdpia dtmeneti felfliggesztése javasolt.
A megnovekedett étvdgy, a jobb tdpanyag felszivo-
dds kovetkezményesen a testsily (testzsir és zsir-
mentes testtomeg) novekedéshez, a betegek egy ré-
szében tudlsdly kialakuldshoz vezet, ami fokozza
egyes tdrsbetegségek, a metabolikus szindroma és
a cardiovascularis betegségek kockdzatét (7).

A hdrmas kombindciéji elexacaftor/tezacaftor/
ivacaftor CFTR-moduldtor terdpia bevezetése alap-
vetfen dtalakitotta a cystds fibrosis lefolydsdt és a
kezelés terén is megkivdnja a jelentds szemlélet-
vdltdst. A tdlzott testsidlygyarapodds elkertlése ér-
dekében elengedhetetlen a hagyomdnyosan alkal-
mazott hiperkaldrids és magas zsirtartalmu étrend-
ré6l egy kiegyenstlyozott, egészséges tdpldlkozdsra
valé dttérés és arendszeres testmozgds bevezetése.
A jovébeli kutatdsoknak olyan kiegészits terdpids
lehet&ségek azonositdsdra kell irdnyulniuk, ame-
lyek optimalizdljdk a CFTR-moduldcié elényeit, és
biztositjdk a tartds javuldst valamennyi klinikai pa-
raméter tekintetében. Tovdbbi kutatdsok sziiksége-
sek annak érdekében is, hogy a ritka CFTR-varidn-
sokat hordozé CF populdcié szédmdra is elérhet§vé
vdljon a terdpia.

Koszonetnyilvadnitdas. Koszonetemet fejezem ki Ki-
rdly Péternek a klinikai adatok statisztikai elemzé-
sében és a kézirat statisztikai mddszertandnak
elleGrzésében nydjtott segitségéért.

CFTR Modulators — The Beginning of a New era

Eva Gydris; Department of Pediatric Pulmonology and Bronchology, Pulmonology Center of the Reformed

Church in Hungary, Torokbdlint, Hungary

Background: Over the past decade, substantial advances have been achieved in the clinical management and
therapeutic development of cystic fibrosis (CF). Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR)
modulators represent a novel class of targeted therapies that address the underlying molecular defect of the disease by
improving the production, intracellular processing, and/or function of the defective CFTR protein.

Objective: To evaluate the clinical outcomes and therapeutic efficacy of the triple combination CFTR modulator
elexacaftor-tezacaftor—ivacaftor (ETI) in patients with cystic fibrosis treated at the Department of Pediatrics, Reformed

Pulmonology Centre.
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Patients and Methods: In this prospective study, data from 69 patients with cystic fibrosis who initiated ETI therapy at
our department between November 1, 2021, and the study period were analyzed. Thirty-nine patients were
homozygous for the F508del mutation, while 30 were heterozygous for F508del. Clinical characteristics, sweat
chloride concentration, pulmonary function parameters, and nutritional status were assessed at treatment initiation
and during a 12-month follow-up period.

Results: Following the initiation of ETI therapy, sweat chloride concentration decreased significantly, while pulmonary
function, as assessed by percent predicted forced expiratory volume in one second (ppFEV1), improved significantly.
These beneficial effects were sustained throughout the entire 12-month follow-up period. Nutritional status also
improved, as demonstrated by a significant increase in BMI z-score.

Conclusions: By substantially improving pulmonary function, nutritional status, quality of life, and expected survival,
the elexacaftor-tezacaftor—ivacaftor (ETI) triple-combination therapy has fundamentally transformed the therapeutic
paradigm of cystic fibrosis management.

KEYWORDS cystic fibrosis, CFTR modulators, elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI)

Utravalé tudnivalé

= A CFTR-moduldtor terdpia megjelenése paradigmavadltdst jelentett a cystds fibrosis kezelésben, mert a
CFTR-fehérje termel6dését, miikodését, stabilitasat helyredllito gyégyszerekkel lehet6vé valt a cystds
fibrosis oki kezelése a specifikus genetikai mutdciéval rendelkezé CF-betegekben.

= A jelenleg leghatékonyabb, hdrmas kombindciéju ETI terdpidval kezelt betegekben szignifikdnsan ja-
vulnak a légzészervi tiinetek; csokken a kohogés, a légliti valadék, a légliti exacerbdciok miatti kérha-
zi kezelések szama, a |éguti és szisztémads gyulladds mértéke. Javul a betegek fizikai terhelhet&sége,
taplaltsdgi dllapota, életmindsége.

= CFTR-modulator terdpia bevezetése dtalakitotta a cystds fibrosis természetes lefolydsat és a kezelés
terén is megkivdnja a jelent6s szemléletvdltast. Az életkilatdsok javuldsdval a legfontosabb dilemmak
aterdpia hosszu tdvu biztonsdgossdga, a tarsbetegségek hatékony kezelése, valamint a betegség prog-
resszidjdt €s a terdpids vdlaszt hatékonyan jelzé Gj biomarkerek azonositdsa.
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Tesztkérdések

1. Melyik allitas igaz a hdrmas kombinaciéji CFTR-moduldtor
(ETI) terapiara?

a) Enyhiti a cystds fibrosis légtiti tiineteit, de az emészt&rend-
szeri tlineteket, taplaltsdgi dllapotot nem befolydsolja.

b) A specifikus genetikai mutdciéval rendelkez& CF-betegek-
ben jelentSsen néveli a CFTR-csatorna funkcidjat.

c) Az ETI terdpia minden CFTR-mutdcié esetén azonos haté-
konysdgu.

2. Melyik paraméter a CFTR-funkcié javuldsanak legérzéke-
nyebb biomarkere ETl-kezelés sordn?

a) légzésfunkcié (ppFEV1)

b) BMI z-score

c) Verejték-klorid koncentrdcio

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjuk megjel6lni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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Primer ciliaris dyskinesia (PCD) a gyermekpulmonolégiai
gyakorlatban az ERS (European Respiratory Society) és
ATS (American Thoracic Society) k6z6s ajanlasa

tukrében

Banfi Andrea Csilla dr.

Ujbuda Onkormdnyzata Szent Krist6f Szakrendel6 Gyermekegészségiigyi Centrum és Egynapos

Sebészet (Igazgaté: Léndrt Anett dr.)
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Bdnfi Andrea Csilla dr.

1117 Budapest K&rosy J u. 3-5.
E-posta: abanfi@t-online.hu

OSSZEFOGLALAS A szerz6 a primer ciliaris dyskinesia (PCD) legfrissebb nemzetkézi szakirodalmat dttekintve kérképet
ad a betegség torténetérdl, klinikai megjelenési formdirdl, diagnosztikdjdrdl, jelenlegi és jovébeli terdpidjarol. A PCD
diagndzisa gyakran késik, vagy nem keriil diagnosztizdldsra a betegség. A diagnosztika tobbféle vizsgdlat elvégzésén
alapul. Az Amerikai Tiid6gyogydsz Tdrsasdg (ATS — American Thoracic Society) valamint az Eurépai Ttid6gydgydsz Tar-
sasdg (ERS European Respiratory Society) kordbban kiilén-kiilén kidolgozott, PCD diagnosztikdjdra vonatkozé irdnyel-
veit nemrégiben a két tdrsasdg képvisel6i egységesitették. A szerzé ismerteti a k6z6s diagnosztikai ajanlds sarokpontja-
it, a megfogalmazott javaslatok napi gyakorlatba térténé adaptdldsdnak lehetdségeit. Ezen tidlmenden foglalkozik
a PCD-ben szenved6 betegek diagnosztikdjdnak, terdpidjanak hazai helyzetével és a jovébeli feladatokkal.

KULCSSZAVAK  primer ciliaris dyskinesia, ajdnldsok, diagnosztika, terdpia

Bevezetés

A primer ciliaris dyskinesia (PCD) 6rokletes beteg-
ség, melyet a csillék rendellenes mozgdsa jelle-
mez. Geno- és fenotipusait tekintve is heterogén
megbetegedés, melynek oroklédése féként auto-
szomalis recessziv mintdt kovet. Mig kordbbi ta-
nulmédnyok a betegség prevalencidjat 15 000-
30 000/1 élvesziilésre becsulték, a kozelmilt glo-
bédlis felmérései alapjdn ez az adat 7500/1. A pre-
valencia etnikai csoportonként eltérg, azokban az
etnikai kozosségekben, ahol a vérrokonsdg gyako-
ribb, a prevalencia is magasabb.

Az elsG eset leirdsa Karl Manes német orvos nevé-
hez fiz6dik, aki 1904-ben egy situs inversusos és
bronchiectasids beteg kapcsdn veti fel a légiiti
csillomikodés zavardt. 1933-ban Kartagener rész-
letesen lefrja, hogy csillém(kodés zavara situs
inversust, bronchiectasidt és kréonikus sinusitist
okoz, mintegy el@revetitve a betegség orokletes
voltat.

Az igazi attorés 1976-ban kovetkezett be, amikor
Afzelius a csill6k ultrastrukturdlis vizsgdlatdval
igazolta, hogy az axonemdban 1évé szerkezeti el-
vdltozdsok felelsek a csillék immotilitdasdért (3).
Késébbi vizsgdlatok alapjdn az Afzelius dltal java-
solt immotilis cilia szindréma elnevezést primer
ciliaris dyskinesia elnevezésre vdltoztattdk, mivel
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igazolédott, hogy a betegek nagy részénél fellelhe-
t6 valamilyen csillémozgds, amely azonban elég-
telen a [églti nydk transzportjdnak biztositadsdhoz.
A PCD mai tuddsunk szerint a csillok velesziiletett
defektusanak osszefoglalo elnevezése, mely je-
lenthet szerkezeti és funkciondlis mikodési zavart
egyardnt, ami végsé soron a csillék dsszehangolt
mukodésének zavardhoz, és ehhez kapcsolédo,
akdrtobb szervet is érintd klinikai tiinetek megjele-
néséhez vezet.

Klinikai tiinetek, megjelenési formak

Az embriondlis fejl6dés sordn az dn. nodalis
csillok mikodése biztositja a szervek lateralizé-
ciéjat. A nodalis csillék rotdciés mozgdst végez-
nek, ezzel biztositva azt a balra irdnyulé folyadék-
dramldst, mely az embriéban elinditja a belsé szer-
vek bal-jobb aszimmetridjdt meghatdrozé gén-
expressziot. Diszfunkcidja ezért lateralizdcios
rendellenességeket okozhat, beleértve a situs
inversus totalist, a dextocardiat és a heterotaxia
szindromdkat. Ez utébbi gyakran tdrsul komplex
velesziiletett szivbetegséggel.

A motilis csillok a felsé és alsé légutak hamfelile-
tén, és mds szervekben is, tobbek kozott a rep-
roduktivitdsért felel§s szervekben taldlhatok.
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PCD esetén f6ként a légliti mucociliaris transzport
kdrosodik, ami vdladékpangdshoz, krénikus gyul-
laddshoz, bakteridlis feltlfert6z6déshez, végul ko-
lonizdciéhoz vezet. A folyamat érintheti az egész
légti traktust, az arctiregeket, a kozépfulet, a hor-
gbérendszert. A legtobb betegnél korai bronchiec-
tasia és progressziv tidGbetegség alakul ki. Gyako-
ri kimenetel a halldskdrosodds is.

Férfi meddéség alakul ki, ha a spermiumok ostora-
ban, valamint a vas efferentest béleld csill6k moz-
gdsdban dll fenn zavar. A n6k meddd&ségének oka a
petevezeték csilléinak diszfunkcidja, igy a petesejt
mozgdsa, bedgyazéddsa marad el.

PCD esetén ritkdn, de el6fordulhat hydrocephalus/
ventriculomegalia a kozponti idegrendszer epen-
dimalis csilléinak diszfunkcidja miatt.

A betegek sorsdt a tidSbetegség progresszidja ha-
tdrozza meg, mely egészen a légzési elégtelensé-
gig eljuthat, de kétségtelen, hogy a csillébetegek
életmingségét a tobbi szervrendszer érintettsége is
jelent8sen befolydsolja.

PCD gyanuja akdr mdr korai életszakaszokban is
felvetédhet, pl. az djszulottkorban kezd6d6 orrfo-
lyds, |égzési disztressz, illetve a csecsemd&kori tar-
tés vagy recidivdlé produktiv kohogés, krénikus
rhinosinusitis, otitis és/vagy szervi lateralizdcios
rendellenességek alapjan. Hangsidlyozando, hogy
lateralizdcids rendellenességek a betegek korilbe-
[G] 50%-4t érintik, tehdt ezek nélkul is el6fordul
a betegség. A velesziletett sziv és/vagy situs inver-
sus totalistél eltér6 helyzeti rendellenességek
a PCD-ben szenveddk 25%-dndl tetten érhetsk.

A produktiv kohogés a rhinosinusitis, a kozépful-
gyulladds hosszantarté antibiotikum-kezelésre is
vontatottan gyogyul, recidivdl. A PCD-ben szenve-
dé betegek akut kérhdzi felvételének leggyakoribb
oka az ismétl6dé alsé légliti fertGzések.

A PCD etiolégidt gyakran a nem-CF (cystds fibrosis)
eredet( bronchiectasidban (BE) szenved§ betegek
kozott kell keresni, mert ez a felnGttkorra nagy va-
l6szintGséggel kialakul. A BE leggyakrabban a ko-
zépsd és also lebenyeket érinti. A [égutakbdl kite-
nyészthet6 korokozok kozott a leggyakoribb
a Haemophilus influenzae, a Moraxella catarrha-
lis, és gyermekkorban is el6fordul, de a felnéttek
korulbelil egyharmadandl Pseudomonas aerugi-
nosa kolonizdciéval is szamolni kell.

A PCD aluldiagnosztizdlt kérkép. Az is eléfordul,
hogy a diagndzis feln6tt korban, vagy még akkor
sem sztiletik meg. Ennek oka, hogy a PCD jellegze-
tes fenotipusa, mint ahogy az el6z6ekbdl is ldthatd,
nem specifikus tiineteket foglal magdban, igy kiilo-
nosen gyermekek esetében titkozhet nehézségekbe
a diagnézis feldllitdsa. A tinetek emellett gyakran
dtfednek egyéb gyermekkori krénikus Iégiti meg-
betegedésekkel, mint pl. a CF, az immunhidnyos
dllapotok és az asthma bronchiale. Ezért nagyon
fontos az, hogy a felsorolt kérképek egydutt dlldsa
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esetén gondoljunk erre a betegségre, annak érde-
kében, hogy a PCD-re irdnyulé specifikus diag-
nosztikai vizsgdlatok idében megtorténjenek (2).

Mikor kérjiink pulmonolégiai kivizsga-
last PCD iranyaba?

A PICADAR - score

A PCD legfontosabb klinikai tiinetei és prediktiv di-
agnosztikai médszerek lefrdsra kertltek, ami elGse-
giti a betegség felismerését (4).A ,Primary CiliARy
DyskinesiA Rule” (PICADAR-score) kérdéseire
adott vdlaszok alapjdn kapott prediktiv pontszam
megadja a PCD el6forduldsdanak valdszinGségét
(1., 2. tablazat).

A PCD diagnézisa erGsen valészinGsithets, ha 4
kulcsfontossdgu klinikai tiinet jelen van (specifi-
citds 99%), ha 2 kulcsfontossdgu klinikai tinet van
jelen, a szenzitivitds 80%, a specificitds 72%.
A PICADAR-score alkalmazdsdval a 10 pontot el-
ér6 vagy azt meghaladé esetekben 90%-ndl na-
gyobb a PCD diagnosztikai valészintsége. Azok-
ban az esetekben, amikor 5 pont alatt van az ered-
mény, kevesebb, mint 10% az esélye annak, hogy
PCD a diagndézis. A pontszamot alkalmazé kliniku-

1. tabldzat: PICADAR-score

Van-e a betegnek kora gyermekkor éta fennallé, Pont
mindennapos hurutos (nedves) kohogése?

Igen: toltse ki a kérdGivet

Nem: ne toltse ki a kérdGivet

Terminusra sziiletett (>37. hét) +2
Jelentkeztek-e mellkasi/léguiti tiinetek +2
Ujszulottkorban? pl. szapora légzés (tachypnoe),
kohogés, tuddgyulladds

Kezelték-e a beteget Ujszul6tt intenziv osztalyon? +2
Van-e situs-rendellenessége (pl. situs inversus +4
vagy heterotaxia)?

Van-e velesziiletett szivfejl6dési rendellenessége? +2
Van-e tartés, egész évben fenndllé ndthdja +1
(perennialis rhinitis)?

Vannak-e krénikus fiil- vagy halldssal kapcsolatos +1

tinetei (pl. savés kozépfilgyulladds, ,ragaszto-
ful”/glue ear, halldscsokkenés, dobhartya-
perfordcio)?

2. tdbldzat: PICADAR pontszam értékelése

PICADAR PCD valészintsége (megkozelit6leg)
pontszam

0-4 Alacsony (<10%)

5-6 Kozepes (~20-40%)

7-9 Magas (~50-75%)

>10 Nagyon magas (>90%)
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soknak azonban tisztdban kell lennitk azzal, hogy
az alacsony kockdzati pontszdmmal rendelkezdé
egyéneknél is fenndllhat PCD. Ha magas a PCD
kockdzata, a beteget tovabbi kivizsgdlds céljdbdl
gyermekpulmonolégushoz kell kiildeni, idedlis, ha
PCD-re szakosodott diagnosztikai kozpontba lehet
a beteget irdnyitani (4, 5).

Diagnosztika

Az eddig napvildgot ldtott 6sszes irdnyelv hangsu-
lyozza, hogy egyetlen csill6betegségre irdnyulé di-
agnosztikai teszt sem rendelkezik 100%-o0s spe-
cificitdssal és szenzitivitdssal a PCD diagndzisdnak
megerdsitésére, illetve kizdrdsdra, ezért a diag-
nosztikai munkdban torekedni kell tobb vizsgdlat
elvégzésére. Azokban az orszdgokban, ahol PCD-
kozpontok mikodnek, a teljes diagnosztikai spekt-
rum megtaldlhatd.
Az ajanldsok alapjan PCD gyanuja esetén két alap,
megerdsits vizsgdlat, Ggymint a genetikai vizsgdlat
és a csillok ultrastruktdrdlis vizsgdlata transz-
missziés elektronmikroszképpal (TEM) végzendd
el. Egyéb vizsgdlatok is elvégezhetSk, a hdrom leg-
gyakoribb kiegészit6 vizsgdlat a nasalis NO (nNO)-
mérés, a csillék nagy sebességl videomikro-
szképpal (HSVM — High Speed Video Monitoring)
torténd funkciondlis vizsgdlata és az immunfluo-
reszcens analizis (IF).
A rendelkezésre dll6 tanulmdnyok azt mutatjdk,
hogy a kiegészits vizsgdlatok mindegyike értékes
informdciot nydjthat, a genetikai vizsgdlatok és/
vagy a TEM mellett, és barmilyen sorrendben be-
épithet6k a PCD diagnosztikai vizsgdlati algorit-
musba. Az irdnyelvek alapjdn ugyan nincs bizonyf-
ték a vizsgdlatok sorrendiségére, de egyértelmiinek
latszik az a torekvés, hogy a genetikai és a TEM
vizsgdlatok preferdlandék PCD gyanujakor a be-
tegség fenndlldsdnak megergsitésére (1, 2, 6).
Avizsgdlatok eredményei alapjdn a betegeket a ko-
vetkez6 kategoridkba sorolhatjuk:

(1) megerésitett PCD

(2) nagy valészintiséggel PCD

(3) PCD gyantja

(4) PCD nagyon valészin(tlen
Genetikai vizsgdlatok

A PCD-ben els6ként azonositott mutdciok — ame-
lyek becslések szerint az esetek tobb mint 30%-4t
teszik ki—a 9. kromoszéman taldlhaté DNAI1 és az
5. kromoszéman taldlhat6 DNAHS5 voltak, ame-
lyek a csillék mozgdsat biztosité kiilsé dynein-kar
komponenseit kédoljdk. A mai napig tobb mint 65
gént hoztak 6sszefliggésbe a PCD-vel és tobb mint
2000 mutdciét azonositottak a betegség kivdlté
okaként. Az is igazoldédott, hogy szamos olyan ge-
notipus létezik (tobbek kozott a CCDC39, a
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CCDC40, az MCIDAS és a CCNO gének mutdciéi)
amelyek sokkal progresszivebb lefolydsi betegsé-
get kédolnak, kilonosen a CCNO-mutdciéval ren-
delkez6 betegeknél a tud6kdrosodds gyors prog-
ressziéji. A PCD leggyakrabban autoszomélis re-
cessziv mintdzat szerint 6roklédik, bdr egyes gé-
nekre jellemzd X-hez kotott domindns formakrél is
beszdmoltak. A PCD-esetek kortlbelul 70%-a azo-
nosithaté ismert patogén biallelikus varidnst egy is-
mert, a PCD-vel 6sszefliggésbe hozott génben, de a
tipikus klinikai tiineteket mutaté esetek akdr 30%-
dban nem azonosithaté genetikai eltérés. A PCD-
vel osszefliggésbe hozott, bejelentett gének nagy
szamdnak kezelése érdekében egy szakértdi cso-
port értékelte a bizonyitékokat e gének sz(résére.
A sz(rt, megerd@sitett és vitatott gének listdja megta-
ldlhaté a

https://,
www.clinicalgenome.org/affiliation/40102/or,
https://beat-pcd.squarespace.com/research
oldalakon.

Ahogy egyre pontosabb genetikai vizsgdlati meto-
dikdk dllnak rendelkezésre, Gj géneket azonosita-
nak. A genetikai és csillémorfolégiai vizsgdlatok
tovdbbi részletezése e kozlemény hatdrait megha-
ladja, de az eddigi eredmények alapjdn a genetikai
eredmények terén néhdny alapvetd tendencia kor-
vonalazédik.

1. A PCD esetében egyre tobb genotipus—feno-

tipus Osszefliggést ismernek fel.

A tidGelvdltozds silyossdga, a betegség hetero-

genitdsa és/vagy az extrapulmonalis kérformék

a konkrét csillédefektustél és a hozzd tartozo

genetikai mutdciotdl fuggenek.

. Egyre inkdbb felismerik a PCD-vel 6sszefliggé
egyéb  genetikai  szindromdkat. Pl. a
Cri-du-chat-szindrémédt az 5p kromoszémadn ta-
ldlhaté szegmentdlis delécié okozza, amely
gyakran tartalmazza a PCD-t leggyakrabban
okozé gén (DNAHS5) gén lokuszat.

2.

Egyéb figyelemre mélté szindrématoldégiai ¢ssze-
fuggések PCD-vel az X-hez kotott retinitis pig-
mentosa (RPGR gén varidnsai okozzdk), az X-hez
kotott 1-es tipusu ordlis-facialis-digitdlis szindro-
ma (OFD1 gén varidnsai dltal okozott X-hez kotott
betegség), valamint a lyssencephalidt (TP73 gén
variansai) (7, 8).

Ha a diagnozis genetikai megerdsitése nem sikertl,
tovdbbi vizsgdlatokra van sziikség a diagndzis
aldtdamasztdsahoz.
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Transzmisszios elektromikroszkopia
(TEM)

A TEM biztositja a csillék morfolégiai vizsgdlatat.
Felfedezése forradalmi volt a PCD diagnosztika
torténetében (3). A PCD 2017-es ERS-irdnyelv rd-
mutat, hogy TEM vizsgdlatokra szakosodott koz-
pontokban elvégzve 99%-os specifitdssal erdsiti
meg a PCD-diagnézist. A TEM-elemzés azonban
idGigényes, jelentds szakértelmet igényel, és a ge-
netikailag megerdsitett PCD-ben szenvedé betegek
20-30%-dndl  normadlis  eredményt  adhat.
A ERS/ATS megerd@sitett irdnymutatdsai szerint
a TEM vizsgdlatot minden esetben el kell végezni.
A mintavétel az orrkagylébdl, vagy a horgérend-
szerb6l kell, hogy torténjen. Megfelel6 méretd
bioptdtum szlkséges annak érdekében, hogy ele-
gendd csillo dlljon rendelkezésre az eltérések sta-
tisztikai analiziséhez (9).
A csillok morfolégiai eltéréseit az ERS ajdnlds két
osztdlyba sorolja:
I. osztdly — PCD-re jellegzetes jelek:
1. ODA defektus: kilsé (outer) dynein kar hi-
bak
2. ODA és IDA defektus: kiilsé (outer) és belsé
(inner) dynein kar hibdk
3. IDA defektus: inner (belsé) dynein kar hibak
mikrotubuldris rendezettség elvesztésével
1. osztdly
1. a kozponti komplex rendellenességek
2. azoligocilidk és a dynein-karok részleges hi-
dnya
3. megacilia
A ll. osztdly eltérései nem bizonyitjdk a PCD fenn-
dlldsat, mivel ezek a valtozdsok gyulladds kovet-
kezményeként, vagy a mintafeldolgozdsbol ereds
artefaktumokként is megjelenhetnek (7-4. dbra).
A kozleménynek ezen a pontjan kitérést teszek a
hazdnkban SZTE Szentgyorgyi Albert Klinikai Koz-
pont Patholégiai Intézetében Tiszlavicz és munka-
tarsai altal kifejlesztett és kozolt csillo ultra-
strukturdlis vizsgdltok metodikdjdra, mely az ajdn-
ldsokkal 6sszhangban van, ugyanakkor a statiszti-
kai elemzést alkalmazva primer vagy szekunder
csillé morfoldgiai elvdltozdsok valészintsége
egyértelmdbb.
Tiszlavicz és munkatdrsai dlldsfoglaldsa szerint
PCD all fenn, ha az elemzett csilléok 3%-nal keve-
sebb ép dynein kar morfolégidju csillé van a mintd-
ban. Ha ez a szam 3-5% kozotti, a PCD diagndzisa
valészinG. Amennyiben 3% alatt van a normadlis
dynein karokkal rendelkez& csillék ardnya, de
non-dynein elvdltozdsok is jelen vannak, a PCD
nem zdrhato ki, és végul, ha a képet a non-dynein
elvdltozdsok uraljdk, a diagnoézis nem velesziiletett
csillé defektus, hanem szekunder vagy szerzett
ciliaris forma (SCD - szekunder ciliaris dyskinesia)
(10).

2 1. dbra:
% Primer ciliaris
dyskinesia, TEM,
belsé dynein kar

2. dbra: Primer ciliaris
d dyskinesia, TEM, kiilsé
dynein kar hiany

3. dbra: Primer

= ciliaris

%7 dyskinesia, TEM,
4 kiils6 és belsé

{ dynein kar hidany

4. dbra: Szekunder
ciliaris dyskinesia, TEM,
megacilia (A csill6 mor-
folégiai vizsgdlatok fel-
vételei

Prof dr. Tiszlavicz Ldsz-
|6 és dr. Rdzga Zsolt
anyagdbdl szdrmaznak,
SZTE-SZAKK Patholdgiai
Intézet, Szeged)

Nasalis NO mérés

A nasalis NO (nNO) mérése nem invaziv és gyors
vizsgdlat, tovdbbi el6nye, hogy nem igényel ko-
moly kollabordciét. A PCD-s betegeknél az orrbdl
kidramlé leveg6ben alacsony NO-szintek detektdl-
haték. Ennek oka nem teljesen tisztazott, de a leg-
djabb elemzések alapjan a PCD-sek légliti sejtjei
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nem tdvolitjdk el hatékonyan az antigéneket a lég-
uti nydlkahdrtya feltletérgl. Az ebbdl eredé vidla-
dékpangds azon tilmenden, hogy kdrositja a Iéguti
epithelt, fokozza a légutak oxidativ védekezé me-
chanizmusait, ezdltal noveli a sejtek a nitrogén-
monoxid-fogyasztdsdt, igy az orrbél kidramlé leve-
g6ben alacsonyabb lesz az NO koncentrdcié. Az
NNO-mérések elvégzésére vonatkozé mdszaki
szabvdnyok rendelkezésre dllnak, de csak a kemi-
lumineszcens mdédszeren alapulé NO-mérémisze-
reket validaltdk szisztematikusan. Olcsébb, elekt-
rokémiai médszeren alapulé készilékekkel is tor-
téntek mérések, de ezeket nem vizsgdltdak és vali-
déltédk kontrolldlt vizsgdlatok keretében. A kemilu-
mineszcens technikdn alapulé metodika tehdt az
alapjdn az elfogadott, az 5 éves vagy anndl id6sebb
betegeknél a 77 nanoliter/perc (nl/min) alatti ismé-
telt nNO-értékek ergsen utalnak PCD-re (5. dbra).
A kemilumineszcencia technikdn alapulé nNO
mérésére két modszer létezik: gégezdrds sordn
(Iélegzetvisszatartds vagy ellendllds elleni kilég-
zés) vagy normal légzés kozben, ez utébbit 5 év
alatti, gégezdrdsos légzésre képtelen betegeknél
alkalmazzdk.

Az ERS/ATS ajdnlds alapjdn anNO gégezdrasi tech-
nikdval torténé mérésére vonatkozéan erds ajdnlds
szlletett 5 tanulmdny alapjdn, magas szenzitivitds-
sal és specificitdssal. Egy nemrégiben publikdlt ta-
nulmdny olyan nNO kiszobértékeket javasol, me-
lyek csecsemd&knél és kisgyermekeknél is alkal-
mazhaték. Az ajdnlds leszogezi, hogy minddssze 3
kozlemény foglalkozik az NO mérésével normal

Filtered [NO] (pp
Flow (mL/s)

Nitrogén-monoxid koncentracid, ppb

A s | e | et et | i | s | |
6 8 10 12 14 16 18 20

Mérésiidé, masodperc

5. dbra: 5 éves beteg nasalis nitrogén-monoxid termelésének
meghatdrozasa. Anamnézis: testvére Kartagener-szindrémds.
SzUlletése ota folyamatos hurutos kohogés, kronikus rhinosi-
nusitis és otitis media, recidivdlé bronchitiszek és pneumonidk.
PICADAR score: 6, PCD kozepesen valészint. TEM, genetika,
HSVM folyamatban. Ertékelés: dtlag nNO-koncentrécié: 18 ppb
(a mutatott jobb orrnyilds: 17 ppb, bal orrnyflds: 19 ppb), nNO
termelés: 36 nl/min. Ez jelentsen csokkent (cut-off 77 nl/min),
amely meger@siti a PCD gyanujdt. nNO: nasalis nitrogén-
monoxid-koncentracio; ppb: particles per billion (NO moleku-
la/millidrd kilégzett molekula). A nNO-mérés dr. Ldzdr Zsdfia
anyaga, SE Pulmonolégiai Klinika, Budapest
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légzés mellett. E tanulmanyok elemzése kimutatta,
hogy a gégezdrdsi mangverhez képest ezzel a méd-
szerrel kisebb a vizsgdlat szenzitivitdsa és a speci-
ficitdsa (1).

Az irdnyelv-alkoték dltal feltlvizsgdlt tanulma-
nyok olyan betegeket vontak be, akiknek anamné-
zise alapjan magas volt a PCD valdszinGsége. Igy
megdllapithaté, hogy az nNO mérés az dltalanos
populdciéban sz(révizsgdlatként nem haszndlha-
t6, mivel hamis pozitiv eredmények ardnya magas
lenne az nNO-t befolydsol6 szdmos, egyéb ténye-
z6 miatt (1, 11).

High Speed Video Monitoring (HSVM)

A csillés hdmsejtek fénymikroszképos, nagysebes-
ségl vide6 analizise arra szolgdl, hogy elemezze a
léguti epithelt borité csillék csapdsi frekvencidjat
és a csillok mozgdsi mintdzatdt. A specifikus jel-
lemz6k kozé tartozik a csillék Gtésmintdjdnak vizs-
gdlata: hatékony el6rehaladé és visszatérg csillo-
ttés, illetve a mozdulatlansdg vagy a forgas tertile-
tei, a csilléutés amplitddéja és frekvencidja.

A HSVM abban az értelemben egyeduldllo, hogy
ez az egyetlen diagnosztikai vizsgdlat, melynek se-
gitségével a csillok mozgdszavara kozvetlendl
megfigyelhetd. Kétféle mintavételi médszer léte-
zik. Vagy a kozvetlentl orrbél, horgébdl vett kefe-
biopszids minta azonnali mikroszkdpos vizsgalata-
val, vagy a csillos légiti ham sejtkultdrdban torté-
nd tenyésztését kovetGen nyert mintabdl torténik
a mozgdselemzés és a mérés. Az ERS/ATS irdnyel-
vek mindkét technikat gércsé ald veszik.

A kétiranyelva HSVM felvételét a diagnosztikai al-
goritmusba er&sen ajdnlja, és javasolja, hogy mds
vizsgalatokkal kombindlva alkalmazzdk, ne pedig
ondllé vizsgdlatként. Ez az ajdnlds 6sszesen 8 ta-
nulmdnyon alapult, melyekben a vizsgdlat magas
szenzitivitdsdt és specifitdsat taldltdk. A sejttenyé-
szetb6l szdrmazoé minta HSVM vizsgdlatdnak szen-
zitivitdsa és specifitdsa magasabb a kefebiopszids
mintdkhoz viszonyitva. Hdtrdnya, hogy a sejtte-
nyésztés koltséges eljdrds, és specidlis kozpontok-
ban elérhet6. A HSVM hasznossdga olyan esetek-
ben mutatkozik meg féként, amikor a genetikai
vizsgdlat és/vagy a TEM nem ad egyértelm( ered-
ményt.

Immunfluoreszcens festés

Az immunfluoreszcens (IF) festést a betegek orrke-
netmintdin végzik el. A vizsgdlathoz fluoreszcens
jeloléssel ellatott antitestekbdl allé panelt alkal-
maznak a PCD-ben hibds gének dltal kédolt hidny-
z6 vagy helytelentl lokalizalt fehérjék azonosita-
sdra.

Az irdnyelvek ajdnldsa két tanulmdnyon alapul,
amelyek kimutattdk, hogy az IF id&szer( és pontos
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diagnosztikai eredményeket nyujt szdmos, PCD
szempontjdbdl vizsgdlt beteg esetében, és nem no-
velte a jelent@sen a vizsgdlat koltségeit. A speci-
ficitds és a szenzitivitds mindkét tanulmanyban na-
gyon magas volt. Az IF alkalmazdsa kilonosen
hasznos lehet olyan esetek tisztdzdsdban, ahol a
genetikai eredmények nem egyértelmiek, mint
példdul az ismeretlen jelent§ségl varidnsok eseté-
ben, kulonosen olyan géneknél, amelyekrdl is-
mert, hogy normdlis vagy kozel normalis TEM-mel
tarsulnak (1, 7, 12).

A PCD folyamatos pulmonolégiai gondozdstigény-
|6, krénikus 1égdti megbetegedés. Spektrum beteg-
ség, a tinetek egydtt dlldsa, silyossdga a genetikai
vizsgdlatok fejl6désével valt egyértelmlbbé.
A gondozds lényege a tudGstdtusz progresszidja-
nak lassitdsa, mely a betegek életmin&ségét meg-
hatdrozé legfontosabb tényezd. Oxigénszupple-
mentdcio sziikségessége és/vagy stlyos tidsfunk-
ciés zavar (FEV1 < a vdrhaté érték 40%-a), illetve
tud6transzplantdcié a PCD-ben szenvedé felnéttek
38-51%-anal fordul el& (13).

A gondozds multidiszciplindris kell, hogy legyen,
pulmonolégusok mellett ful-orr-gégész, gyégytor-
ndsz-fizioterapeuta, pszicholégus és szakasszisz-
tensek bevondsa szikségszer(.

Gyermekpulmonoldgiai gondozds

Konszenzus alapjdn tandcsos a gyermekeket 3-4
havonta kontrolldlni, az anamnesztikus adatok, fi-
zikdlis vizsgdlaton tdlmendgen, spirometridt, kopet-
tenyésztést minden esetben el kell végzeni. Mell-
kas rontgenfelvétel 2-4 évente javasolt, mellkasi
CT a diagndzis feldllitasakor sziikséges, kovetésre
ritkdn, az ALARA (As Low As Reasonably
Achievable) elvek szigoru betartdsdval. A bronchi-
ectasia diagnosztikdja és kovetése a non-CF bron-
chiectasia ajanlds szerint kell, hogy torténjen (14)
(6. abra).

Tekintettel arra, hogy a PCD-nek nincs oki terdpid-
ja, a pulmonolégiai gondozds célja a tiddkaroso-
dds, a bronchiectasia progresszidjanak lassitdsa és
az exacerbdcick megel6zése. Atlagosan a PCD-sek
FEV1 értéke évente korilbelll 0,8%-kal csokken.
A hosszutdvu kezelés alapja jelenleg a mucocilia-
ris clearence segitése a |égtti valadékpangds meg-
el6zésével, melynek célja a horgsfalat destrudlé
baktériumok kolonizdciéjdnak, illetve a kovetkez-
ményes bronchiectasia kialakuldsdanak lassitdsa.
Ezek kozott szerepelhet a manudlis mellkasi fizio-
terdpia, a |éguti ellendllds-kelts eszk6zok (flutter),
illetve a nagyfrekvencids mellkasfal-rezgéses mel-
lények alkalmazdsa. Kisérleti stddiumban van az
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6. dbra: Mellkasi multidetektoros HRCT — 5 éves PCD-s gyer-
mek. Mindkét tiidében basalisan cylindricus bronchiectasia.
A nyilak a tdgult horg6ket mutatjdk. Jellegzetes ,pecsétgyd-
ri-jel” (nyilak), a horg6k dtmérdje meghaladja a kisérg artéria 4t-
mérgGjét. Dr. Baldzs Gyorgy anyaga, Heim Pdl Orszdgos Gyer-
mekgydgydszati Intézet, CT-labor, Budapest

epithelialis ndtriumcsatorna- (ENaC) gatlék kozé
tartozo idevrolid kezelés, mely csokkenti a natrium
felszivoddsat a Iégutak hamsejtjeiben, igy higabba
teszi a léguti vdladékot és megkonnyiti annak ki-
urtlését. Az eddigi klinikai vizsgdlatok alapjan a
porlasztott, hypertonids séoldat hatékonysdga nem
meggy6z6 PCD-ben ellentétben a cystds fibrosis
betegséggel. Ennek az lehet a magyardzata, hogy
PCD-ben a CFTR és az ENaC m(kodése ép, ezért a
belélegzett NaCl gyorsan felszivédik a légiti fel-
szinrél. CF-ben a CFTR-hidny miatt a hypertonids
hatds a |églti epithelsejteken tovdbb fennmarad,
igy a nydk tartésabb hidratdciéjat biztositja (15).
A gybgyszeres terdpidk kozul az N-acetyl-cystein
tartés vdladékoldé kezelés hasznossdgdra nincs
evidencia, igy rutinszer( alkalmazdsa nem java-
solt. Hasonl6 a helyzet a dorndz-alfdval, alkalma-
zasat primer ciliaris dyskinesidban jelenleg nem td-
masztjdk ald klinikai bizonyitékok.

A fentiek miatt a PCD-s betegek esetében a CF-ben
mdr bevalt terdpidk extrapoldldsa kell§ kritikdval
ajanlott.

Az antibiotikumokkal kapcsolatban szintén keve-
sebb magas szintl evidencia dll rendelkezésre,
mint CF-ben, ezért a kezelést célszerli mikrobiol6-
giai eredményekre és a beteg klinikai dllapotdra
alapozva személyre szabni. Az antibiotikus keze-
[és akut fert6zésekben, exacerbdciéokban a kezelés
kulcseleme, és kordn, lehetdség szerint célzottan,
nydjtott formdban szikséges alkalmazni.

Hosszu tdvid makrolid terdpia (azithromycin) ren-
delkezik jelenleg a leger6sebb PCD-specifikus bi-
zonyitékkal. Az inhaldcids antibiotikumok fgérete-
sek, de bizonyitékhidny miatt egyénileg mérlege-
lend6k (16, 17).
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A Pseudomonas aeruginosa eradikdcios kezelése
mdr az elsé alkalommal izoldlt kérokozé esetén el-
kezdendd, de nincs egységes, bizonyitott eradi-
kdcios protokoll PCD-re, ezért a kezelési stratégidk
tobbnyire a CF-ben vagy nem-CF eredetd bronchi-
ectasidban alkalmazott sémdkon alapulnak (18).
Nem tuberkulotikus Mycobacterium-fert6zés is ki-
alakulhat PCD-ben, azonban a prevalencidja joval
kevésbé ismert, mint CF-ben. Hosszu tdvi azythro-
mycin terdpia el6tt az NTM kizdrdsa sziikségszerd,
mert ha a betegnek fel nem ismert NTM-fert6zése
van, és csak makrolid-monoterdpidt kap, akkor
makrolid rezisztens NTM-torzsek alakulhatnak ki,
ami késgbb jelentsen megneheziti a kezelést. Ha
az NTM fert6zés igazolodik, a kezelésnek az aktud-
lis NTM-irdnyelveket kell kdvetnie (17).

A PCD-ben kialakulé bronchiectasia jovébeli terd-
pids lehetSségei kozul emlitend6k brensocatib
(a neutrofilek vandorldsat befolydsolé dipeptidil-
peptiddz 1-gdtlé, mds néven katepszin C gdtld).
Megjegyzendd, hogy PCD-ben egyel6re még nem
all rendelkezésre elegend@ klinikai bizonyiték ez-
zel a gybgyszeres kezeléssel (18). Az inhaldciés
MRNS-terdpidk és a génterdpids megkozelitések a
jové dtjai, amelyek hosszu tdvon lehetdséget nydijt-
hatnak a betegség oki kezelésére, azonban jelen-
leg fejlesztés alatt dllnak (19). A kovetkezé évek
legfontosabb feladata a PCD-specifikus randomi-
zalt klinikai vizsgdlatok szamdnak novelése, hogy
a kezelési ajanldasok ne mds krénikus [égti beteg-
ségek eredményein (pl. CF, nem-CF eredetd
bronchiectasia) alapuljanak.

Fiil-orr-gégészeti gondozds

Rendszeres ful-orr-gégészeti kontroll vizsgdlat el-
engedhetetlen a PCD-s gyermekek szdmadra, hang-
stilyozandé, hogy olyan ful-orr-gégész szakorvos-
ndl, illetve centrumban, ahol a koérkép specidlis
problémdinak felismerésében, megolddsdban gya-
korlattal rendelkeznek. A kozépfiilet érints gyulla-
ddsos folyamatok, a kezdetben akut, késébb kroni-
kus otitis media hosszuitdvon vezetéses halldsvesz-
téshez vezetnek, igy a ful-orr-gégészeti gondozds
egyik sarokkove a beszédfejlédésre és a kognitiv
funkcidkra is hatdssal 1évé halldsvesztés megeld-
zése, illetve a folyamat lassitdsa. A kozépfulet érin-
t6 gyulladdsos folyamatok a PCD-s betegek azon
csoportjandl jellemzébbek, ahol a morfolégiai el-
térés nem a dynein karok defektusdt jelenti, hanem
a csillé6 axonemdjdban lévé centrdlis komplexben
van. A halldsvesztés silyossdga vdltozé, enyhétél a
kozepesen silyosig terjed, és ha hullamzé is a lefo-
lydsa, végleges dllapotnak tekinthetd.

A konzervativ kezelési lehet6ségek az antibioti-
kumok, az autoinflaciés eszkozok (orvostechnikai
eszkoz-ballon, amelyet elsGsorban a fulkirt miko-
désének javitdsdra és a kozépfilben kialakulé ne-
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gativ nyomds kiegyenlitésére haszndlnak). A nem
konzervativ. megolddsok kozul a paracentesis,
a dobhdrtydba helyezett tubus adenotomidval,
vagy anélkil, illetve végsé megolddsként a hallé-
készulék alkalmazdsa emlitenddk.

Megjegyzendd, hogy a PCD-s betegpopuldciéban
a dobhdrtyatubusok jotékony szerepe nem egyér-
telmd, mert e kezelési médszernek a leggyakoribb
a leggyakoribb szov6dménye az életmingséget je-
lent&sen rontd krénikus otorrhoea. Ennek oka az is-
métlds felsé 1églti fert6zések, a nasopharynx fe-
[6li folyamatos bakteridlis kontamindcié, féként
kétéves kor alatt a gyermekek éretlen immunrend-
szere, valamint a PCD-sek légutaiban leggyakrab-
ban el6fordulé kérokozdék pl. Haemophilus influ-
enzae, Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus
aureus és a Streptococcus pneumoniae okozta
biofilmképz&dés.

A ful-orr-gégészeti gondozds madsik sarokkove
a krénikus rhinosinusitis kezelése. A PCD-ben el6-
fordul6 orr- és orrmellékireg-betegségek kezelése
gyogyszeres és m(téti stratégidkat foglal magdban.
A gydgyszeres stratégidk az intranasalis és sziszté-
mds szteroidokat, inhaldciés aeroszolos antibioti-
kumokat, hosszu tavid makrolid-terdpidt, valamint
esetenként antikolinerg gyogyszereket is jelenthet,
valamint a vdladék viszkozitdsat és mobilitdsat mo-
dosité gyogyszeres terdpidkat (pl. L-arginin, por-
lasztott dorndz-alfa, béta-adrenerg agonistdk, he-
lyi hiperténids séoldat, mannit, uridin-50-trifosz-
fat).

Amennyiben a kronikus rhinosinusitis tinetei (orr-
dugulds, az arcfdjdalom, a szagldscsokkenés) kon-
zervativ Gton nem uralhaté, endoszkdpos sinus
mtét (FESS-functional endoscopic sinus surgery)
jon széba. A FESS m(tétek célja a paranasalis sinu-
sok vdladékozdsanak csokkentése, a valadék elta-
volitdsdanak megkonnyitése, a lokdlisan alkalma-
zott gyogyszeres kezelés hatékonysdgdanak novelé-
se. Nincsenek randomizadlt klinikai vizsgdlatok
PCD-s betegek FESS mdtéttel torténd kezelésének
eredményességére, esetbemutatdsok jelzik, hogy a
mUtét javitja az orr- és arcliregi tlineteket, és ked-
vezd hatdssal lehet a kozépfil folyamatokra és az
alsé léguti tinetekre is. PCD-s betegek valamivel
tobb mint 30%-dndl orrpolyposissal is szdmolni
kell (20).

Hazai helyzet, jovébeli feladatok

Hazdnkban 2002 és 2008 kozott mdkodott PCD
centrum a Svdbhegyi Gyermekgyodgyintézet
Broncholdgiai Osztdlydn. A centrum kialakitdsat, a
betegek Osszegy(jtését és menedzselését Baktai
Gyorgy és Péterffy Erzsébet munkdja fémjelezte.
43 beteg szerepelt az adatbdzisban (22).

A centrum szoros munkakapcsolatot dpolt a Szege-
di Tudomdnyegyetem Patholdgiai Intézetének
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munktdrsaival, Tiszlavicz Ldszléval és Rdzga
Zsolttal, akik a TEM vizsgdlatokat végezték, a
nasalis NO mérések az Orszdgos Kordnyi és Pul-
monolégiai Intézetben Prof. dr. Horvath 1ldiké ve-
zetésével valésultak meg. Hatdron tdli kollabordci-
oval is kiegészult a kivizsgdldsi protokoll. Frank-
furtban, immunfluoreszcens vizsgdlatok egész csa-
lddok szlrése indult Horvath Judit segitségével.
A Baktai Gyorgy elnokletével mikodd Bronchus
Alapitvdany megalapozta a HSVM vizsgdlatokat, az
erre alkalmas nagy sebességli videomikroszkép
megvdsdrldsdval és a mikodtetését biztosité kollé-
gdk tovdbbképzésével.

Az intézet bezdrdsdt kovetGen Magyarorszdgon ed-
dig nem alakult ujjd PCD centrum, de a fenti vizs-
gdlatok az IF kivételével kulon-kilon intézmé-
nyekben elérhet6k. A nNO mérés az SE Pulmono-
l6giai Klinika lehet§ségével bévilt (3. tabldzat).

A kordbbi 43 beteg mdra felnétté valt, ket az Or-
szdgos Kordnyi Pulmonolégiai Intézet Cisztds
Fibrézis Osztdlya gondozza.

Jelenleg hazdnkban féként a klinikai kézpontok-
ban, sporadikusan felismerik és diagnosztizaljdk a
PCD-s eseteket, kazuisztikak referdlnak is ezekrél
az esetekrdl, de nincs statisztikai adat arrél, hogy
hol, mennyi gyermek PCD-s van az orszdgban pon-
tosan.

Szlkségszer( orszdgos centrum létrehozdsa, hazai
PCD regiszter kialakitdsa, tovdbbd a nemzetkozi
regiszterekhez torténd csatlakozds (iPCD kohorsz
és nemzetkozi PCD-regiszter:
https://www.pcdregistry.eu). Ez nemcsak a beteg-
ség el6forduldsdnak statisztikai pontositdsa érde-
kében kell, hogy megtorténjen, hanem azért is,
mert szdmos kutatdsi projekt van folyamatban és

f6leg a terdpia terén ujak is szerve-
zés alatt dllnak, gy ezekhez a hazai
PCD-s betegek érdekében is sziiksé-
ges csatlakozni. Nemzetkozi kolla-
bordciéval a PCD diagnosztika és
terdpia megfelel§ szintre kertilhetne
Magyarorszdgon.

Orszdgos PCD centrum kialakitdsdban a Gyermek-
pulmonolégiai Szekciénak komoly szakmai szere-
pe van. A személyi és targyi feltételek megteremté-
se azonban szakmapolitikai dontéshez és financid-
lis feltételekhez kotott.

Osszefoglalds

Jelen koézleményben a PCD-vel kapcsolatos jelen-
legi ismereteket, a kozelmdlt djdonsdgait gydjtot-
tem Ossze di6héjban a teljesség igénye nélkul. Az
irds f6 célja elsGsorban az, hogy a gyakorlé gyer-
mekgyodgydszoknak nydjtson tdmpontot a PCD
gyanutja felismeréséhez, gyermekpulmonoldgiai
szakvizsgdlatra irdnyitdsdhoz, a jelenleg legfris-
sebb ERS/ATS ajanldsok alapjan. Meggy&z6déssel
allithatom, hogy ezek a betegek szamos, nehezen
kezelhetd, hurutosan kohogd, gyakori arciireg- és
kozépfulgyulladdssal kizds, nem-CF eredetd
bronchiectasids, vagy éppen terdpidra nem reagalé
asthma bronchialés gyermekek k6zott vannak.
Tovadbbd az idézett irodalmi hivatkozdsok a gya-
korlé gyermekpulmonolégusoknak is djdonsdgul
szolgdlhatnak, hiszen az ¢ kozremkodésiik elen-
gedhetetlen az orszdgban jelenleg kilon-kilon in-
tézményekben elérhets, de a PCD diagnosztizala-
sdhoz sziikséges vizsgdlatok megszervezésében és
adiagnosztizdlt esetek tovdbbi menedzselésében.

3. tabldzat: A jelenleg Magyarorszagon elérheté PCD diagnosztikai vizsgdlatok

Anamnesztikus adatok, PICADAR-score
HSVM

nNO (chemilumuneszcens médszer)

TEM

Genetikai vizsgdlat (teljes genom szekvendlds)

IF
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mindendtt

Budapest, Péterfy Sandor u. Kérhdz és RendelGintézet
Budapest, OKPI Kérélettan, SE Pulmonoldgiai Klinika
Szeged, SZTE-SZAKK Patholdgiai Intézet

Szeged, SZTE-SZAKK Gyermekgydgydszati Klinika

nem érhetd el

Primary Ciliary Dyskinesia (PCD) in Pediatric Pulmonology Practice: In Light of the Joint
Recommendations of the ERS (European Respiratory Society) and ATS (American Thoracic Society
Andrea Csilla Banfi MD., Ph.D., Chief Physician; Szent-Krist6f Outpatient Clinic, Ujbuda—Pediatric

Pulmonology

By reviewing the most recent international literature on primary ciliary dyskinesia (PCD), the author provides an
overview of the history of the disease, its clinical manifestations, diagnosis, and current and future treatments. The
diagnosis of PCD is often delayed, or the disease goes undiagnosed. Diagnosis is based on the results of several different
tests. The American Thoracic Society (ATS) and the European Respiratory Society (ERS), which had previously
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developed separate guidelines for the diagnosis of PCD, recently harmonized their guidelines through representatives
of both societies. The author outlines the key points of the joint diagnostic recommendations and discusses the
possibilities for adapting these recommendations to daily practice. In addition, the author addresses the current state of
PCD diagnosis and treatment in Hungary, as well as future challenges.

KEYWORDS primary ciliary dyskinesia, guidelines, diagnosis, therapy

Utravalé tudnivalé

= A primer ciliaris dyskinesia aluldiagnosztizdlt kérkép.

= A szlletés 6ta [églti tiinetes gyermekek gyermekpulmonolégiai kivizsgdldsa PCD irdnydba szukség-
szer(.

= A PCD kivizsgdldsdnak elemei Magyarorszdagon kiilonb6z6 centrumokban, de elérhetsk.
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Asztma 5 éves kor alatt — miért nehéz a diagnodzis és
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OSSZEFOGLALAS Az 5 év alatti gyermekek ismétl6dd nehézlégzéssel jdaré betegségei kiilonés helyet foglalnak el a
gyvermekpulmonoldgus és a hazi gyermekorvos munkdjdban is. Ennek egyrészt a zihdl6 légzés gyakorisdga az oka: 3
éves kor alatt minden harmadik gyermeknél legaldabb egyszer jelentkezik zihdlé 1égzés virusinfekcié sordn, és harma-
dukndl ezek az epizéodok ismétlédnek is. A megktilénbéztetett figyelem mdsik oka a diagnézis nehézsége. Szamos
olyan dllapotot ismeriink, ami ebben az életkorban a légutak obstrukcicjdval jar, ezek felismerése fontos a felesleges
gyogyszeres kezelések, polipragmadzia elkeriiléséhez. Az asztmds gyermekek kivdlasztdsa mindannyiunk szamara kihi-
vdst jelent. A cikk térekszik arra, hogy étvézze a legfrissebb ajdnldsokat —elsésorban a 2026 mdjusban megjelent GINA
2026 dllitasaira hagyatkozva — valamint a mindennapi gyakorlat szamdra hasznos tapasztalatokat.

<oz

KULCSSZAVAK asztma 5 éves kor alatt, visszatéré zihdlds, inhaldcids szteroid, intermittdlé kezelés

Roviditések: A0 (1 (] ihaljs 1 103tA
ez a stratégia — fuggetlentl a zihdlds sulyossdgatdl
ICS inhaldciés kortikoszteroid, o . 8 . gg, L . L. Y L 8 L
SABA rovid hatdst béta agonista id6beli megjelenésétsl. A diagnézist illetéen még
LABA hosszu hatdsu béta agonista, ma is lehet taldlkozni olyan dlldsponttal, hogy 6 év
GINA  Global Initiative for Asthma, alatt nincs asztma, mert nem tudunk légzésfunkci-

OCS  orilis kortikoszteroid . _— . p (o2
6t mérni. Bdr a gyermekpulmonolégusokat régéta

foglalkoztatja a kérdés (3, 4), ez a korosztdly nem

mindig dllt a figyelem kozéppontjaban.

A GINA (Global Initiative for Asthma) tobb mint két

évtizede ismert, strukturdlt irodalomkutatdson,

evidencidkon alapulé, nemzetkozi szakértgi testi-
let dltal feltlvizsgdlt, rendszeresen frissitett doku-
mentum. Olyan ajdnldst, Gtmutatdst és utasitdsokat
tartalmaz a napi gyakorlat szamdra, ami tudomd-
nyos vizsgdlatok eredményein alapul és vitdk utdn
kialakult szakértsi véleményt tikroz. Az 5 év alatti

korosztdly asztmdja el6szor 2006-ban érdemel k-

lon fejezetet, és azdta is évente frissil.

Jelen irds is elsGsorban az idei, 2026 mdjusban ki-

adott ajdnldst veszi alapul (5), 6tvozve sajdt gya-

korlati tapasztalatokkal.

Az idei ajdnlds Gjdonsdgaibdl érdemes azonban ki-

emelni néhdny dltaldnos — nemcsak a legfiatalabb

korosztdlyt érinté megjegyzést is:

m Hangsllyos szerepet kapott a validélt klinikai
pontszdmok haszndlata a silyossdg megitélésére
(PRAM = Pediatric Respiratory Assessment
Measure). (6)

Bevezetés

Az elmilt évtizedekben a legfiatalabb korosztdly
nehézlégzéssel jaro dllapotaiban szélsGséges allds-
pontok voltak: 1988-ban a Pediatrics folyéiratban
,Nevezziik asztmdnak” cimmel megjelent kozle-
mény célja az volt, hogy a polipragmdzia vissza-
szoruljon, hogy az orvosok antibiotikumok, kopte-
t6k, antihisztaminok helyett csak inhalativ horgs-
tdgitét haszndljanak a kisdedkori zihdlds terdpidjd-
ban. Ezt kovetGen a ,Nem minden asztma, ami zi-
hal” korszak a differencidl diagndzis fontossdgat
hangstlyozta, majd jott az ,Ami zihdl, t6bbnyire
asztma, amig mds be nem bizonyosodik” korszak,
ami egybeesett az inhaldcids szteroidok széleskord
elterjedésével, a gyermekkori zihdlokndl jelent&s
tdlhaszndlatot eredményezve. Ha infekciék kap-
csdn legaldbb hdromszor jelentkezett zihdlds, aszt-
maként diagnosztizdltuk és kezeltuk (1, 2). Ez
annyira rogzult, hogy olykor még ma is fellelhet§
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= Kiemelt helyen szerepelnek olyan — evidensként
ismert, de mégis gyengén megvaldsuld tények,
mint a szuszpenzids spray felrdzdsa, a horg6tagi-
té hatdsdnak megfigyelése.
A horgétagito (SABA) dozisdt tekintve dvatosabb
az ajdnlds a tavalyindl. (Kordbban akut ellatdsra
6-10 puff salbutamol/albuterol ajdnldsa is els-
fordult). Ismertté vdltak SABA toxicitdsrél sz6l6
beszamolok, az akut nehézlégzés SABA tilkeze-
[ése sordn laktdt acidozist figyeltek meg. Ez
kompenzatorikus hiperventildciéval jar, ami —
tévesen az asztmds tinetek romldsdnak vélve —
tovdbbi SABA addsdt vonja maga utdn.
= Kiegészit6 oxigénkezelést csak 92% alatti
szaturdcios értéknél javasolnak, oxigénterdpidn
[évE betegnél > 92% a célérték.

Diagndzis

A hagyomdnyos légzésfunkcids vizsgdlatot csak ki-
vételesen tgyes 5 évessel tudjuk megvalésitani, a
kooperdciot nem igényl6 technikdk a mindennapi
gyakorlatban nem terjedtek el, és nem is elvdrds a
diagnézis feldllitdsakor. Egyéb elvdrdasok azonban
vannak: 5 éves kor alatt az asztma diagndézisdnak
kimonddsdhoz 3 feltételnek kell teljestlni: tiinetek
+ egyéb ok kizdrdsa + terdpids proba (részletesen
az 1. dbra), Ha csak egy vagy kett§ teljestl, aszt-
ma-gyanurél beszélhetiink, és tovabbi megfigyelés
szlikséges.

Az egyes pontban lefrtak csak latszélag egyszerd-
ek: ha éppen nem akut panaszok miatt vizsgaljuk a
gyermeket, az anamnézis felvételekor a szil6 meg-
figyelésére vagyunk utalva, akik hajlamosak min-
den légliti tinetet ,fulladdsnak” értékelni. Ez nem

magyar specialitds, a probléma jelent&ségét jol jel-
zi, hogy a diagnosztikus kételyek eloszlatdsdra ob-
jektiv. mdédszerek utdn kutatva, Ugynevezett
wheeze monitor alkalmazdsdval is torténtek vizs-
gdlatok (6). Ennek hidnydban a sziil6 gondos kikér-
dezése is segit, azt is fontos tudnunk, hogy a virus-
fert6zéssel jaré zihdldsos epizédok kozott jelent-
keznek-e kisebb tiunetek.

Fontos megjegyezni, hogy ebben az életkorban
alapos anamnézisfelvétel és vizsgdlat alapjan sem
konny( kivdlasztani, kit is tartunk asztmdsnak. Az
Eurdpai Tudbgyogydsz Tdrsasdg 2024-ben kozzé-
tett ajanldsdban (7) tovdbbi vizsgdlatokat tartanak
sziikségesnek a biomarkerek és genetikai tényezgk
pontos feltdrdsdra. Ezek eredményei vdarhatéan se-
gitenek majd kivdlasztani az asztmds fenotipust a
visszatér6en zihdlé gyermekek kozott, jelenleg
azonban az 5 év alattiakndl a tineti mintdzaton ki-
vil (a tunetek gyakorisdga, stlyossdga és id6beli
alakuldsa) nem tudunk biztos eredményt nyujté
vizsgdlati médszerre vagy laboratériumi adatra td-
maszkodni. Tovdbb neheziti a megitélést, hogy a
tineti mintdzat az évek sordn vdltozhat. Allergids
sajdt vagy csalddi anamnézis megléte vagy hidnya
nem befolydsolja a diagnozist!

A diagnosztikus folyamat legproblematikusabb ré-
sze a léguti tiinetek egyéb okainak kizdrdsa.

5 éves kor alatti nehézlégzés megitélésekor fontos
szem el6tt tartani, hogy a légdti obstrukcié anato-
miai okok miatt nem egyenl6 a bronchospas-
mussal.

A 1égti obstrukcié létrejottét szemléletesen ma-
gyardzza a 2. dbra. Figyelembe kell venni, hogy a
szGkebb légutakban a nydlkahdrtya duzzanata és a
vdladék jelenléte bronchospasmus nélkil is az

1. 2.

Visszatérd, akut zihalassal
jaré epizodok
VAGY

egy akut epizdd + asztma-
szer( tinetek epizdédok kozott

A léguti tinetek
egyéb okainak
kizarasa

Antiasztmatikumokra adott pozitiv valasz
(barmelyik a harom kozdil)

- gyors valasz SABA adasa utan, egészségugyi ellaté helyen
dokumentalt

- gyors valasz SABA adasa utan, otthon megfigyelt

- az epizédok gyakorisaganak és sulyossaganak csokkenése
2-3 hoénapos ICS prébaterapia soran

Akut tlinetek, mint k6hogés, zihalas, légzési segédizmok hasznalata, szapora nehezitett |égzés.
Koztes tlinetek: szaraz kohogés, zihalas, szaladgalas, siras, nevetés utan, vagy éjszaka

Minél fiatalabb gyermekrdl van sz6, annal ikabb mas ok all a tiinetek hatterében: ismétlédo felsé léguti
fertézések, bronchiolitis, bronchopulmonalis dysplasia, perzisztalé bakterialis bronchitis, fejlédési rendellenességek,
velesziletett szivhiba, primer immundefektus, csillobetegség, reflux

Terapias proba - SABA tlinetek esetén 2-3 hénapig: enyhe ritka tlinetek - sirgésségi ellatast nem tesznek
szikségesse, valamint ritka kdztes tlinetek (maximum heti 2x).
| Terapias proba - ICS + sziikség szerint SABA 2-3 honapig: egy vagy tébb, sirgésségi ellatast, szisztémas szteroidot
vagy korhazi felvételt igenyld akut zihalas és/vagy heti ketténél toébb kdzos tiinet

1. dbra: Asztma diagnézisa 5 éves kor alatt
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A légutak atmérdje és az ellenallas

ATMERO ELLENALLAS

5mm 1

Bronchospasmus oedema, valadék

4 mm

3 mm 13

2. dbra: A légutak dtmérdje és a légiti dramlasi ellendllds

dramldsi ellendllds megnovekedéséhez vezet: ha a
horgé atmérgje példdul 5 mm-r6l 3 mm-re csok-
ken, a rezisztencia 13-szorosra nd.

Ezért tapasztalunk gyakran léguti obstrukciét az
aldbb felsorolt betegségek sordn. Ezekben az ese-
tekben SABA alkalmazdsa nem vagy minimalis
mértékben javitja a tiineteket, megfelel§ kérdések-
kel azonban madr gyanakodhatunk, hogy masrol
van szo.

Taldn legtobb probléma a sziil6k szamédra nehezen
elfogadhato, gyakori léguti infekcié sordn fellépé
zihdlds kortl van. A 2. dbrdn vdzolt anatémiai okok
miatt a virusfert6zések sordn fellépé nydlkahartya
duzzanat, a fokozott léguti vdladék is |éguti obst-
rukciot okozhat, ez kulondsen jellemz§ a porc-
hypoplasids léguti szikuletek fenndlldsa esetén.
Gondolnunk kell az aldbbi betegségekre is:

m Csillobetegségekre gyakori hurutos tunetek,
csecsemdkortol ismétlsds otitisek jellemzSek.
PBB (protracted bacterial bronchitis) tobb hétig
elhizédé hurutos kohogéssel jaré betegség,
ezeket a betegeket sokszor - és eredménytele-
nul — asztmdsként kezelik.

Velesziletett éranomadlidk (pl. érgydrd) gyanu-
ja az obstruktiv tiinetek mellett jelentkez§ tipu-
sos, stenoticus kohogés esetén merdl fel
Virdlis bronchiolitisre kell gondolnunk 12 (és
kiilondsen 6) ho alatti csecsemdék présels lég-
zése esetén, itt a jellegzetes hallgatozdsi lelet
segit a diagnézisban.

Nem hiba prébaként horgstdgitét alkalmazni, a ha-
tdst azonban értékelni kell, eredménytelen terdpiat
felesleges folytatni. Nem indokolt ezekben az ese-
tekben inhaldcids szteroid tartés alkalmazdsa sem.
Az utébbi években a szakrendelésre beutalt és az
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osztdlyra felvett betegek kozott is megfigyeltik a
SABA, illetve ICS indokolatlan haszndlatdt. Az el-
kilonits diagnozis dtgondoldsdval, a beteg megfi-
gyelésével ez a tendencia biztosan javithaté.
Az alabbi esetekben — melyek csak rovid izelit6t
mutatnak szakrendeléseink anyagdbdl — az el6ze-
tes elktlonits diagnosztikai munka nem volt hibdt-
lan:

= 7 hénapos fit: 2 hénaposan hurutos tiinetek
mellett nehézlégzés miatt Berodual inhaldciot
alkalmaztak, 4 hénaposan kéhogés, ndtha, ne-
hézlégzés miatt Ventolin, Berodual, ICS, szisz-
témds szteroid terdpia, vdltds tejmentes tdp-
szerre. Hasonlé gydgyszerelés 7 hénapos ko-
rig. Szulé megfigyelése szerint megfdzdskor
hangos, horg6 a csecsemd |égzése, ez aktivi-
taskor fokozédik, alvasban nem hallhaté. Alta-
ldnos dllapota j6 szokott lenni, viddm, j6l
eszik. Mater a Ventolint j6 hatdstinak tartja, de
ugyanugy elcsendesedik a [égzése sés inhala-
[ds utdn is. Telefonnal készitett felvételen vi-
dém, mosolygds csecsemd ldthaté hangos ki-
légzési stridorral. (Ebben az esetben feltehets-
en a nagyhorgdk tertiletén volt a nem jelentds
foku szdkulet).
6,5 honapos fiu: két hete hurutos kohogés, hor-
g4 légzés miatt hdziorvosa Ventolint javasolt.
Nem javult, pulmonolégushoz kildte 2 puff
szdjba fijt Ventolin utdn. A szakrendelésen ér-
des légzés megnyllt kilégzés, szortyzorejek
voltak hallhatéak. Terdpia: 3 x 2 puff Flixotide.
Vizsgdlat HOGYI: J6 dllapotd, mozgékony,
hangos vezetett zorejek hallhatéak. Broncho-
spasmus nincs. (Ebben az esetben b&séges lég-
uati vdladékkal jéré infekciordl volt szé.)

Terdpia

A fenntarto kezelés a stlyossagi |épcs6kre besoro-
lds alapjan torténik (1. tabldzat), elkilonitink el-
s6dlegesen ajdnlott és valaszthaté terdpiat. Utéb-
biakra az a jellemzd, hogy sem a biztonsdgossdg,
sem a hatékonysdg vonatkozdsdban nem rendel-
keznek kell6 evidencidval. Legtobb problémaaz 1.
stilyossdgi lépcsén van, a szul6k, (olykor a kollé-
gdk is) nehezen torédnek bele, hogy nem éllitunk
be dllando terdpidt, ezért az inhaldcids szteroidok
vdltozatos rezsimben és dézisban adott varidcidi-
val taldlkozunk.

Folyamatos, kis dézisu ICS terdpia csak a 2. [épcsé-
t6ljon széba, a kis dézis nehezen megvaldsithaté:
ebben a korosztdlyban napi 50 mcg fluticasone
propionate vagy 500 mcg budesonide oldat lenne
az elvdrt adag. EI6bbib&l hazdnkban csak 125
mcg/puff kiszerelés hozzaférhetd, az utébbi alkal-
mazdsa korilményes.
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1. tdbldzat: Asztma kezelése 5 éves kor alatt ( GINA-2026)
1. stlyossdgi lépcs6

Els6dlegesen
fenntarté terdpia

ajanlott Kell evidencia hianyd-

ban nem témogathaté

Rovid ICS kezelés virus-
infekcié kezdetekor

Megfontolhaté fenntarté
terdpia (nincs evidencia
sem a hatékonysdg, sem
a biztonsdgossdg vonat-
kozdsaban)

Rohamoldds SABA sziikség szerint

Kinek javasolt?
fekcié sordn fellépé zi-
halds

A 4. sdlyossdgi lépcsén a mdsodlagos terdpidk
megfontoldsa johet széba, ki kell azonban emelni,
hogy miel6tt feljebb [épnénk a terdpids [épcsdn, ér-
tékeljuk djra-és ujra, helyes-e a diagnézis, milyen
az eszkozhaszndlat, az adherencia, a kornyezet
(dohdnyzé szuil6k!), vannak-e tdrshetegségek.
A mdsodik vonalban emlitett terdpidk hatdsdt érté-
kelve még nagyobb figyelem, kritika szlkséges:
ezek hatdsossdga, biztonsdga ugyanis jelenleg evi-
dencidkkal nem aldtdmasztott.
A tdbldzatban nem szerepel, de a szoveges részben
Ujdonsdga 2026-os ajdnldsban a tiotropium megje-
lenése a silyos asztma kezelésében, ez egyelGre
csak klinikai gydgyszervizsgdlatokban elérhetd.
Természetesen nem a GINA az egyetlen ajdnlds-
bdr kétségtelentl a leggyakrabban haszndlt és idé-
zett. Emlitsik meg roviden a brit-skét ajanlds (8) 5
év alatti asztma kezelésére tett javaslatait:
= Amennyiben tinetek hetente 3 vagy tobb alka-
lommal jelentkeznek, vagy terheléskor/éjszaka
is fellép nehézlégzés, 8 hetes kozepes d6zisd ICS
terdpia javasolt. 8 hét utdn az ICS kezelést le kell
dllftani, és a beteg tovdbbi megfigyelése sziiksé-
ges. Ha a ttinetek nem oldédtak meg, mds a diag-
nézis! Ha a tiinetek megoldddtak, de a kezelés
elhagydsa utdn visszatérnek, (tehdt nem spontdn
remissziorél voltszo), djra kell kezdeni az ICS te-
rdpidt. Ennek dézisa attél fugg, mennyi idé telik
el a visszaesésig:
= Amennyiben az ICS ledllitdsa utdn 4 héten be-
lul jelentkezik relapsus, kis dézisd ICS fenntar-
t6 kezelés javasolt.
= Amennyiben az ICS ledllitdsa utdn 4 héten tdl
jelentkeznek djra tinetek, meg kell ismételni a
8 hetes kozepes d6zisu ICS kezelést.

A sok bizonytalansdg — és a gyermekpulmono-

l6gusok korében is eltéré vélemények miatt — rész-

2. stlyossagi lépcsd
Kis dézisu ICS
folyamatosan

LTRA rendszeresen vagy
rovid ICS kezelés virus-
infekcio kezdetekor

Nem gyakori, virusin- Tobb, mint évi 3 SABA
kezelést igényl6 epizdd
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3.stlyossagi lépcsé 4. stlyossagi lépcs6

Allandé gyégyszer foly-
tatdsa,

konzultécié specialista-
val

ICS dézis dupldzdsa

Kétszeres ICS dozis
va

ICS gyakoribb addsa
vagy

Plusz ICS dézisok

Rendszeres, kis dézisu
ICS+LTRA

Kétszeres dézisban
adott ICS mellett sem
kontrollalt asztma

Kis dézisd ICS mellett
sem kontrolldlt asztma

FONTOS: feljebb |épés elétt ellendrizni: diagno-
zis, adherencia, eszkézhaszndlat, kornyezeti té-
nyezdk, allergének

leteznlnk kell, hogy d&ll most a tudomdny az
inhalativ szteroidok esetszer( alkalmazdsdhoz.
A téma sok éve forrongé, sok vizsgdlat eredményét
ismerjik (9-14). Az elv az id6sebb korban jé ered-
ménnyel alkalmazott kombindlt kezelés dtultetése
5 év alattiakra.12 év felett mdr 2019 6ta a bude-
sonide-formoterol  kombindcié6  alkalmazandé
fenntart6 és rohamoldé kezeléskéntis. 6-11 év ko-
zOtt ugyanezen stratégia alkalmazdsdval vizsgdla-
tok folyamatban vannak, de egyelére ICS alkalma-
zdsa minden SABA haszndlatkor az ajdnlott keze-
[és mdr enyhe esetben is. Bar 5 év alattiakndl is
vannak madr budesonide-formoterol kombindcié-
val végzett vizsgdlatok, ezek terdpids Gtmutatokba
valé bekertilése még j6cskdn vdrat magdra. Exa-
cerbdcié esetén nagy dozis ICS addsdval azonban
mdr szdmos vizsgdlat, metaanalizis eredményét is-
merjik. Ezek j6 eredménnyel végzddtek, a bizton-
sdg megitéléséhez azonban még hosszabb tdvd
vizsgdlatokra van szikség, ezért rutinszer( alkal-
mazdsuk még nem javasolhato.

A GINA is évatossdgra int, de nem zdrkézik el ma-
gas ddzis ICS vdlogatott esetben torténd, inter-
mittdlé alkalmazdsdtdl. Sajdt véleményem szerint
ehhez biztos diagndzis, jol mikods és a tiineteket
kellGen értékels sziils, valamint szoros kontroll is
szikséges. Az Uptodate ajdnldsa bdtrabb: 5 év alat-
ti gyermekeknél exacerbdcié esetén nagy dézis ICS
addsdt javasoljdk- bdr nem jelolnek sem dézist,
sem id&tartamot. Erdemes azt is elolvasni, mit NEM
javasolnak: kis dézisi ICS, LTRA, azithromycin
nem alkalmas az dllapotromlds gyorsabb lektizdé-
sére.

Az akut nehézlégzés elldtdsa a stilyossdg meghatd-
rozdsdval kezddédik, ehhez ajdnlott validélt beso-
roldst haszndlni (2. tabldzat), ez fogja megszabni
a teenddket.
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2. tablazat: Silyossagi besorolds (Pediatric Respiratory
Assessment Measure)

PRAM score
Oxigénszaturdcié > 95% 0
92-94% 1
<92% 2
Juguldris retrakcié Nincs 0
Van 2
Légzési segédiz-  Nincs 0
mok haszndlata Van 9
Légzési hangok  Normdlis 0
Basalisan halk légzés 1
Basalisan és a csticsban halk légzés 2
Alig hallhaté légzési hangok 3
Zihdlds Nincs 0
Csak kilégzésben 1
Ki és belégzésben 2

Szabad fillel hallhaté zihdlds vagy 3
néma mellkas

Enyhe: 0-3, kozepes: 4-7, silyos: 8-12

A 3. dbra az alapelldtdsban javasolt elsé elldtdst
foglalja 6ssze. Vdltozds az el6z6 évekhez képest —
amdr emlitett- el6vigydzatossdg a SABA nagy dézi-
sdnak alkalmazdsdban, valamint hangsilyosabb
szerepet kap a kiegészitésként adott ipratropium-

ez Magyarorszagon adagoldés aerosol formédban,
vagy fenoterol-ipratropium részeként all rendelke-
zésre. Utobbi haszndlata dvatossdgot igényel, a
kombindciéban szerepl6 fenoterol béta- recep-
tor-szelektivitdsa nem éri el a salbutamolét!
Szintén vdltozds annak hangsdlyos kiemelése,
hogy anaphylaxidhoz tdrsulé nehézlégzés esetén
els6ként az epinephrint kell beadni.

Akkor is vannak tovabbi teend6k, ha az els6 elldtds
utdn a gyermek dllapota javul. Biztonsdgos a gyer-
mek hazaaddsa, amennyiben az aldbbi pontok tel-
jestilnek: megfelels kornyezet, gondoskodé szilé,
akit el kell Idtnunk recepttel, tandcsokkal, kezelési
dtmutatéval, meg kell beszélni a kontrollt, a
teenddket dllapotromlds esetére.

Osszefoglalas

Az 5 év alatti gyermekek visszatér6é nehézlégzésé-
nek sikeres kezelése a helyes diagnézis felallitasa-
val kezdédik.

A kezeld-értékeld-kezeld tandcs szem el6tt tartdsa
esetén elkerllhetd a terdpids polipragmadzia, amely
az utébbi években mind a rovid hatdsd horgstagi-
ték, mind az inhaldcids szteroid tertiletén észlelhe-
té.

Sikeres gondozds, j6 asztmakontroll eléréséhez
nem csak az evidencidkon alapulé dtmutaték isme-
rete sziikséges. Nélkilozhetetlen a gyermek rend-
szeres vizsgdlata, a pulmonoldégus, a hdzi gyermek-
orvos és a csaldd j6 egylttm(kodése.

ENYHE KOZEPES

SULYOS vagy :
ELETVESZELYES ALLAPOT

1

4 puff salbutamol toldalékkal
vagy 2,5 mg porlasztva
Mérd fel a terapias valaszt,
szikség esetén ismételd a
dozist 30-60 perc mulva!

Salbutamol 4 puff toldalékkal
vagy 2,5 mg porlasztva.

Ha ipratropium elérhet6,

4 puff adhaté a salbutamolhoz
(ha szlikséges, 20-30 perc
mulva mindkett6 ismételhet6 3x)
Per os szteroid adhaté.

1

1 6ran beliil értékeld a javulast:
szaturacio, légzésszam, légzési segédizmok ( PRAM)

Javulas esetén hazaadhato:

otthoni gyogyszeres javaslat, eszkoz, feligyelet,

a kontroll biztositott legyen!

AZONNAL: szallitas megszervezése
akut ellatéhelyre

Anaphylaxia esetén im. epinephrin
legyen az elsé

4 -6 puff salbutamol toldalékkal

vagy 2,5 mg porlasztva 20 percenként
Ha ipratropium elérhet6,

4 puff a salbutamol mellé, 3x

Oxigén (szaturacioé 92% felett legyen)
Szisztémas szteroid,

folyamatos monitorozas

T

@ ROMLIK vagy
ya NEM JAVUL

3. dbra: Akut nehézlégzés elsd elldtdsa az alapelldtasban (GINA 2026 alapjédn)
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Summary

Asthma under 5 years of age — why is diagnosis and therapy difficult?

Gacs Eva, Heim Pl Children Hospital

“Recurrent wheezing in children under 5 years of age is a special challenge both for pediatric
pulmonologists and primary care pediatricians. This is partly due to the high frequency of wheezing: it is
well known that under 3 years of age, one in three children wheeze at least once during a viral infection, and
in one-third of them, these episodes recur. Another reason for this distinguished attention is the difficulty of
diagnosis. Numerous conditions causes airway obstruction in this age group; identifying these is important
to avoiding unnecessary medical treatments. Selecting children with asthma represents a challenge for all
of us. This article aims to combine the latest recommendations—relying primarily on the statements of the
GINA 2026 guidelines published in May 2026—with useful experiences for everyday practice.

KEYWORDS preschool viral induced wheezing, inhaled corticosteroid , intermittent treatment

Utravalé tudnivalé

orvos kozli a betegnél tapasztaltakat.

= 5 éves kor alatt nem minden |égdti obstrukcid jelent bronchospasmust is.
= A diagndzis feldllitdsdhoz nélkilozhetetlen a részletes anamnézis, sok segitséget jelent, ha a beutald

= Elégtelen terdpids vdlasz esetén a gyogyszerdézisok emelése el6tt gondoljuk dt Gjra, helyes-e a diag-

nézis, az adherencia, az eszkdzhaszndlat, milyen kornyezeti drtalmakkal kell szédmolnunk.
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Tesztkérdések

1. 5 éves kor alatt melyik betegség jarhat léguiti obstrukcié-

val: lépcsdjén?

a) bronchiolitis

b) virusinfekcio b)

c) cystds fibrosis c)

d) porchypoplasids horgészikiilet d)

e) mindegyik e) egyik sem

nagy dozis ICS intermittalva
kis dozis ICS folyamatosan + SABA sziikség szerint
budesonide/ formoterol folyamatosan és sztikség szerint is

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket jél megoldéknak!
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Ko6zosségben szerzett bakterialis pneumoniak
csecsem6- és gyermekkorban

T6th G. Agnes dr.

Heim Pdl Orszdgos Gyermekgyodgydszati Intézet, Bel- és Tlid6gydgydszati Osztdly, Budapest
(F6igazgaté: Nagy Aniké dr.)

LEVELEZESI CIM:

Téth G. Agnes dr.

1089 Budapest, Ull&i dt 86.
E-posta: dr.tothgagnes@gmail.com

OSSZEFOGLALAS A koézbsségben szerzett pneumonia (CAP) vildgszerte az egyik leggyakoribb infekciés megbetegedés
gyermekkorban, és vezetd haldlok az 5 év alatti korosztdlyban a fejl6dd orszdagokban, de jelentds egészségligyi terhet
jelent a fejlett orszdgokban is. Jelen kézlemény a teriileten szerzett tipusos, atipusos és komplikdlt bakteridlis
pneumonidkat targyalja a tiinetek, a diagnosztikus lehet&ségek és a terdpia szempontjabdl, kitérve a leggyakoribb kor-
okozdkra.

KULCSSZAVAK  kézdsségben szerzett pneumonia, komplikdlt pneumonia, atipusos pneumonia, Streptococcus
pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae

Bevezetés ciencia, a kronikus tid6betegségek (cystds fibrosis,
bronchiectasia, bronchopulmonalis dysplasia),
A pneumonia az egyik leggyakoribb infekcids ere- a kréonikus neuroldgiai korképek és a velesziiletett
detld megbetegedés gyermekkorban (1). szivbetegségek.
A UNICEF adatai szerint a pneumonia gyakorisdga
évente tobb mint 1400 eset/100 000 gyermek. Kérokozok
A legnagyobb incidencia Dél-Azsidban (2500
eset/100 000 gyermek/év), valamint Nyugat- és Ko- Az 1. tdbldzat a leggyakoribb kérokozékat mutatja
zép-Afrikdban (1620 eset/100 000 gyermek/év) jel- életkor szerint ép immunitdsd gyermekekben (5).
lemzé. 3 hetes kor folott a Streptococcus pneumoniae (S.
A kozosségben szerzett pneumonia 5 éves kor alatt pneumoniae) a vezet§ kérokozé. 4-5 éves kortdl
az 0sszes haldleset 18%-ért felel&s. 2 éves kor alatt szamolni kell az atipusos baktériumok kéroki sze-
az 0sszes infekciés megbetegedés 13%-a pneumo- repével is.
nia. 2000 6ta a pneumonia okozta haldlozds 5 éves Specidlis csoportot képeznek az immunkompro-
kor alatt 53%-kal csokkent (2). mittdlt, a nem immunizdlt, a sarlésejtes anaemid-
A komplikdlt pneumonia a kozosségben szerzett ban és a cystds fibrosisban szenvedd gyermekek.
pneumonidk 3-7%-dban fordul el§ (3, 4). Ezekre a csoportokra a jelen irds nem tér ki.
Az esetek 8-40%-dban kevert infekciérél van szé:
a virusok részérsl leggyakrabban az RSV és a para- Tiinetek, silyossag
influenza fordul el§.
Tekintettel arra, hogy a cikk a terileten szerzett A pneumonidnak nincsenek specifikus tinetei.
bakteridlis pneumonidkat tdrgyalja, a tovdbbiak- A leggyakoribbak a 1dz, a kohogés, a tachypnoe,
ban pneumonia alatt a baktériumok dltal okozott a fokozott 1égzési munka, a hypoxia és a dehyd-
kérképet kell érteni. ratio. Jelentkezhet hasfdjds és hdnyds is (5).
A 2. tablazat a pneumonidk silyossdgdt mutatja.
A pneumonia rizik6faktorai A stlyossdg megitélésének 6 szempontjai a tesths-
mérséklet, a [égzésszdam, a 1égzési munka és a tdp-
A betegségre hajlamosit a fiatal életkor (5 éves kor ldlhatésdg. Ezek alapjdn enyhe/kozépsilyos és su-
alatt), a fiinem, a koraszulottség, az immundefi- lyos infekciot kulonboztetink meg.

313



GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 4. SZAM

1. tébldzat: A gyermekkori nem komplikdlt pneumonia leggyakoribb kérokozéi életkor szerint

Ujsziilottkor (<28 nap) 1-3 hénapos kor

B-csoportu Streptococcus Streptococcus pneumoniae

Escherichia coli Chlamydlia trachomatis

Enterobacter speciesek Bordetella pertussis

Listeria monocytogenes Staphylococcus aureus

Streptococcus pneumoniae Ureaplasma urealyticum

Ureaplasma urealyticum

2. tablazat: A pneumonia stilyossdganak megitélése
Enyhe-kozépstilyos

Csecsemdk

testhé: < 38,5 °C
légzésszdm: < 50/min
enyhe mellkasi retrakciok
jO etethetGség

Id6sebb gyermekek
testhd: < 38,5 °C
légzésszdm: < 50/min
enyhe légszomj
hdnyds nincs

A 3. tdbldzatban a kérhdzi felvétel indikdcidi latha-
ték (6).

. tabldzat: A kdrhazi felvétel sziikségessége

Gjszulott és fiatal csecsemd (6 ho alatt)

stlyos respiratorikus dllapot (tachypnoe, dyspnoe, mell-
kasfali behtizédds, orrszarnyi légzés, grunting, apnoe,
megvdltozott mentdlis stitusz, oxigénszaturdcio szobale-
vegén < 90%)

elégtelen folyadék- és/vagy tapldlékbevitel

szisztémas érintettség (szepszis, sokszervi elégtelenség)
megel6z4 sikertelen antibiotikus kezelés

recidivalé folyamat

szovédmény gyandija (pleuralis effizid, abscessus)
stilyosabb alapbetegség

szocidlis indikdcio

Diagnosztikai vizsgalatok

Altaldnos laboratériumi vizsgdlatok

A C-reaktiv protein, a prokalcitonin és a vérsejt-
stllyedés egyike sem segit 6nmagdban a bakteridlis
és a virdlis CAP elkilonitésében. Silyos, illetve
komplikdlt (szov6dményes) pneumonia esetén a
betegség lefolydsdban a sorozatosan mért C-reak-
tiv protein és fehérvérsejtszdm hasznosak lehetnek
(7).

3 hénapos kor-5 éves kor
Streptococcus pneumoniae
Mycoplasma pneumoniae
Chlamydia pneumoniae

Haemophilus influenzae

> 5 éves kor

Mycoplasma pneumoniae
Chlamydia pneumoniae
Streptococcus pneumoniae

Moraxella catarrhalis

Moraxella catarrhalis

Sdlyos

Csecsemdk / 1dGsebb gyermekek
tesths: > 38,5 °C

légzésszam: > 70/min / > 50/min
kp. sulyos-stilyos mellkasi retrakciék
orrszdrnyi légzés

cyanosis

intermittdlé apnoe

grunting

tachycardia

rossz etethet6ség, exiccosis jelei
CRT: 225

314

Mikrobiologiai diagnosztika

= Tenyésztéses vizsgalatok

Hemokultira (relevdans minta): Kotelezé vizsgdlat
kozépsulyos-silyos és komplikdlt pneumonidban.
A fert6zések kb. 20-25%-dban pozitiv az ered-
mény.

A megel6z6 antibiotikum-kezelés jelent§sen csok-
kenti a kérokozé kimutathatésdgat.

Ezt két vizsgdlat j6l példdzza:

A jeruzsdlemi vizsgdlat 144 gyermek bevondsdval
tortént. A megel6z6 antibiotikum-kezelésben nem
részesilt betegek 63%-dban, az antibiotikummal
el6kezelt csoportban minddssze 22%-dban sike-
ralt kérokozét kimutatni.

A masik vizsgdlat Eszak-Amerikdban tortént 369
gyermek részvételével. Ebben a vizsgdlatban 67%,
illetve 30% volt az ardny.

Kontroll hemokultdra javulé klinikai dllapot esetén
nem szlkséges, de Staphylococcus aureus esetén
klinikumtdl figgetlendl indokolt.

Pleuralis folyadék (relevans minta): Ha a kompli-
kdlt pneumonidban a melldri folyadék mennyisége
sziikségessé teszi a mellkasi drendzst, kotelezd
a pleuralis folyadékminta tenyésztéses vizsgdlata.
Nagyobb a mikrobiolégiai pozitivitds ardnya, mint
hemokultira esetén.

= PCR vizsgdlat
Vérbdgl és pleuralis folyadékmintdbol egyarant el-
végezhetd a vizsgdlat. Erzékenyebb mdédszer, mint
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a tenyésztés, kiulonosen megel6z6 antibiotikum
kezelés esetén. Specifikusabb és szenzitivebb
pleuralis folyadékmintdbdl végezve, mint vérbdl.

= Multiplex PCR-vizsgdlat

Vérdramfert6zések, 1églti, gastrointestinalis, koz-
ponti idegrendszeri és szexudlis Gton terjedd fert6-
zések leggyakoribb koérokozéinak kimutatdsa al-
kalmas médszer. A teljes vizsgdlati folyamat zdrt
rendszerben zajlik: a klinikai mintdt tesztkazettdba
bemérik, majd kb. 90-120 perc elteltével az elké-
szilt PCR-eredményt leolvassdk. A vizsgdlat valés
idejl detektdldssal mdkodik: a vizsgdlandoé nukle-
insav detektdldsa az amplifikdciéval egyid6ben
zajlik.

Egy multiplex PCR-rendszer célspektrumdt nem le-
het (és nem is célszer() hatdrtalanul novelni: minél
tobb korokozéra specifikdlnak egy tesztet, anndl
nagyobb a valdszintGsége, hogy egy-egy kérokozo
vonatkozdsdban a teszt érzékenysége csokken (8).

= Alsé légiiti multiplex PCR-vizsgdlat

A pneumonidk mikrobioldégiai diagnosztikdjdra ki-
dolgozott BioFire Pneumonia plus Panel gyakran
alkalmazott diagnosztikai mddszer pleuralis folya-
dékgytilemmel jaré pneumonidk esetében. A gydr-
té dltal megadott szenzitivitdsa 96%, specificitdsa
97%. A kiilonb6z6 kérokozdék kimutatdsdnak szen-
zitivitdsa eltér6. Koltséges, de egyszerlen haszndl-
haté, és két 6rdn belul eredményt adé médszer.
A PCR-panel célspektrumdban nem szerepl§ kér-
okozok jelentGsége és az antibiotikum-rezisztenci-
dk multifaktoridlis volta miatt a pneumoniaspeci-
fikus multiplex PCR-vizsgdlatokat tenyésztéssel
egyutt javasolt végezni, és ezek eredményét egyt-
tesen érdemes értelmezni (8).

= Vizelet Streptococcus antigén kimutatdsa
Magas szenzitivitdsud, de nagyon alacsony specifi-
citdsi mdédszer az invaziv Pneumococcus-beteg-
ség kimutatdsdra, mert nem kiilonbozteti meg a ko-
lonizdciot a betegségtsl, ezért ezt a vizsgdlatot
nem végezziik. Ugyanezen ok miatt nem végzendd
orr- és/vagy torokvdladék tenyésztés sem (irrele-
vdns mintak).

A pleuralis folyadékbdl térténé Pneumococcus an-
tigén kimutatdsdnak (immunchromatographids
maédszer) magas pozitiv prediktiv értéke van az em-
pyema Pneumococcus okozta eredetére vonatko-
z6an (4, 9).

Képalkoto vizsgalatok

= Mellkasrontgen

Teruleten kezelhetd, szokvdnyos lefolydst mutaté
pneumonia esetén rutinszerien nem sziikséges
mellkasrontgent késziteni (6).
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A negativ mellkasrontgen negativ prediktiv értéke
98,9%, ami a gyermekek tobbségénél kizdrja pneu-
monia jelenlétét (5).
Mellkasrontgen elvégzése sziikséges (6):

— korhazi kezelést igényl6 pneumonia esetén

— a klinikai jelek a lefolyds kapcsan ellentmon-
doak
afolyamataz alkalmazott antibiotikumra nem
a vart mértékben reagal
szovédmény (pleurdlis folyadék, talyog) gya-
ndja esetén
ugyanazon terileten jelentkez6 pneumonia
esetén
differencidldiagnosztikai okbdl (pl.
test aspirdcié, szivbetegség)

idegen-

m CT
M(téti indikdciot jelentd parenchymds szovéd-
mény gyandtja esetén indokolt a CT-vizsgdlat (10,
11).

= Mellkasi ultrahang

A pleuralis folyadékgylilem megitélésében priori-
tdst élvezd, dgy mellett is elvégezhets, nem sugdr-
terheld képalkoté eljdrds.

Kimutathaté a folyadék mennyisége, mind&sége
(egyszer( vagy komplikdlt folyadékrél van-e sz9),
elhelyezkedése.

Nagyobb biztonsdggal itélheté meg a fibrin, illetve
a szeptumok jelenléte a pleuratirben, mint CT-vel.
A pleuralis folyadék nyomonkovetése mellett a
parenchyma megitélésére is alkalmas (pl. nekro-
tizdl6 pneumonia esetén). UH-vezérelten thoraco-
centesis vagy drénbehelyezés végezhet§ szemel-
len6rzés mellett (10, 11).

Kezelés

A kozosségben szerzett bakteridlis pneumonidk ke-
zelése sordn a kovetkezd kérdésekre keressiik a
vdlaszt:
1. Milyen antibiotikumot és milyen médon (per
os vagy parenteralis) adjunk?

2. Parenteralis kezdés esetén mikor vdltsunk
ordlis kezelésre?
3. Hédny nap legyen a terdpia hossza?

Alapelvek a CAP kezelésében

A klinikai kép, az aspecifikus labor és a radioldgiai
vizsgdlatok alapjdn nem lehet biztonsdggal kovet-
keztetni a kérokozédra. Iskoldskor alatt a CAP az
esetek jelentds részében virdlis eredetd.

Mikrobiolégiai diagnézis a pneumonidk 20-25%-
dban van (5. pneumoniae-ra pozitiv hemokulttra
és pleuralis folyadék az 6sszes CAP 4-10%-a).
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Oralis antibiotikum addsa biztonsdgos és hatékony
stilyos pneumonidban is. Parenteralis kezelés ak-
kor javasolt, ha a gyermek nem képes bevenni az
enteralis formuldt (hdnyds, kérdéses a felszivédads),
illetve szepszis vagy komplikdlt (szov6dményes)
pneumonia esetén. A kezelés a legtobb esetben vé-
gig empirikus. Az empirikus terdpidnak a S.
pneumoniaeelleni hatdsos szert kell tartalmaznia.

Streptococcus pneumoniae

A Streptococcus pneumoniae mind a tipusos, mind
a komplikdlt CAP leggyakoribb kérokozéja vildg-
szerte. Az antibiotikum éra el6tt a S. pneumoniae
okozta a CAP 95%-&t. Napjainkban ez az ardny
27%. 5 éves kor alatt a haldlesetek kb. 11%-ért fe-
lel§s.

A baktériumot Pasteur izoldlta egy veszettségben
szenvedd beteg nydldbol 1881-ben.

A koérokozo polysacharid tokja kozponti szerepet
jatszik a patogenitdsban azdltal, hogy meggdtolja
a granulocytdk phagocytosisdt. A polysacharid tok
alapjan torténik a szerotipus meghatdrozas (tobb
mint 100 szerotipus ismert). A patogenitds mdsik
fontos tényezgje a kérokozé invaziv képessége, il-
letve az, hogy hozzd tud tapadni a léguti epithel-
sejtekhez.

A baktériumtorzsek virulencidjdt a tdptalajon valo
megjelenésiik alapjan hatdroztak meg. E szerint at-
tetsz8 és nem dttetszd tipus létezik. Az dttetszd ti-
pus kolonizdlja a nasopharynxot, a nem dttetsz6 ti-
pus szerepet jdtszik a tidd és az agy infekciéjdban,
valamint a szepszis kialakuldsdban. A nasopharyn-
gealis kolonizdcio egészséges gyermekek esetében
40-50%, egészséges felnGttek esetében 20-30%.
A konjugdlt vakcina bevezetése csokkentette a ko-
lonizdcio gyakorisdgét.

A baktérium okozhat mucosalis (sinusitis, otitis
media, nem komplikdlt pneumonia) és invaziv fer-
t6zéseket (komplikdlt pneumonia empyemdval,

septikaemia kovetkezményeként peritonitis, arth-
ritis, osteomyelitis és meningitis) (12).
Legnagyobb szdmban a 65 év folottiek betegsze-
nek meg invaziv fert6zésben. Oket koveti az 1 év
alatti korosztdly. A silyos invaziv fert6zések kivé-
dését szolgdlé konjugdlt vakcindk megfelel szero-
tipus-Osszetételének meghatdrozdsa szempontjd-
b6l nagyon fontos az invaziv fert6zések jelentése
az Eurépai Survillance Systemnek.

Tipusos bakteridlis pneumonia kezelése

Enyhe tliinetek esetén nem sziikséges kérhazi felvé-
tel, a kezelés torténhet tertileten. 6 hénapos kor
alatt a pneumonia kérhdzban kezelend6. Az empi-
rikus antibiotikumvdlasztdst meghatdrozza a beteg
életkora, az ennek alapjdn szébajové kérokozok,
a beteg immunizdltsdga S. pneumoniae-ra és
Haemophilus influenzae-re, valamint az invaziv
Pneumococcus torzsek helyi penicillinrezisztenci-
dja (6).

A terlleten, illetve kérhdzban torténé empirikus
antibiotikum-kezelést foglalja ¢ssze a 4. tdbldzat
(6).

Tertleten torténd kezelés esetén elsGvonalbeli
szerként amoxicillin vdlasztandé. 5 éves kortdl
atipusos pneumonia gyanuja esetén makrolid anti-
biotikum addsa is szébajon. Kérhdzi kezelés esetén
megfelel§ immunizdltsdg és a Pneumococcus ala-
csony penicillinrezisztencidja esetén elsGként
ampicillin vagy penicillin G vdlasztand6. A ma-
gyar oltdsi rend biztositja a megfelel§ immunizalt-
sdgot. A S. pneumoniae penicillinszenzitivitdsa, il-
letve rezisztencidja Eurépdban a European
Comittee on Antimicrobial Susceptibility Testing
(EUCAST) 2026-ra meghatdrozott MIC értéke sze-
rint:

szenzitivitds: MIC < 0,06, rezisztencia: MIC > 1
(13).

4. tbldzat: Kozosségben szerzett tipusos bakteridlis pneumonia empirikus antibiotikum kezelése

Terlleti kezelés
6 h6é <5 év amoxicillin

>5 év amoxicillin

Elsévonalbeli kezelés

Alternativ kezelés
amoxicillin-klavuldnsav

amoxicillin-klavuldnsav

atipusos pneumonia gyanuja esetén: +

makrolid antibiotikum

Koérhazi kezelés

Teljes immunizdltsdg Hib-re és S. ampicillin vagy penicillin G

pneumoniae-re + az invaziv Pneumo-
coccus torzsek lokdlis penicillin rezisz-
tencidja minimalis

Nem teljes immunizéltsdg Hib-re és S. ceftriaxon vagy cefotaxim

Els6vonalbeli kezelés

Alternativ kezelés

ceftriaxon vagy cefotaxim

+ vancomycin vagy clindamycin
MRSA gyanu esetén

levofloxacin

pneumoniae-re + az invaziv Pneumo- + vancomycin vagy clindamycin

coccus torzsek lokdlis penicillin rezisz- MRSA gyanu esetén

tencidja jelentds

+ vancomycin vagy clindamycin
MRSA gyanu esetén

IDSA: Infectious Diseases Society of America, Hib: Haemophilus influenzae b tipus, MRSA: meticillinrezisztens Staphylococcus

aureus
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A hazankban m(kodé Nemzeti Bakterioldgiai
Surveillance legfrissebb, 2024-es adatai alapjdn a
2378 jdrobeteg mintdbdl izoldlt Pneumococcus
torzsek 3,5%-a, az 1466 fekv6beteg-mintdbdl izo-
lalt torzsek 3,4%-a mutatott penicillinrezisztenciat
(14).

Antibiotikum switch és a terdpia hossza

Nem tortént randomizdlt kontrolldlt vizsgdlat a
parenteralis beaddsi médrél oralisra torténd valtds-
rél. Ezt meghatdrozza a kezdeti tiinetek sdlyossdga
és a javulds iteme. Optimélis esetben legkordbban
2-3 napos parenterdlis kezelés utdn jon széba az
ordlis formuldra torténd vdltds. Bizonyos antibioti-
kumok ugyanolyan hatékonyak szdjon &t, mint
parenterdlisan adva (fluorokinolonok, linezolid,
clindamycin, azithromycin, trimethoprim-sulfa-
metoxazole).

A terdpia hosszdat illet6en a 10 napos kezelés a leg-
jobban vizsgdlt id6tartam, de terileten kezelhetd
enyhe pneumonia esetén ennél rovidebb terdpia is
hatékony. Komplikdlt (szovédményes) pneumonia
esetén 10 napndl hosszabb kezelési idg sziikséges.

Komplikdlt pneumonia

A komplikdlt (sz6védményes) pneumoniat a tids-
parenchyma silyos infekciéja jellemzi, melyet
a lokalis komplikdciék mellett szisztémas tiinetek
is kisérhetnek.

Lokdlis komplikdcidk: parapneumonids effizio,
empyema, nekrotizdlé pneumonia, tidétalyog.
Szisztémds tiinetek: szepszis, szeptikus sokk,
metasztatikus infekcid, sokszervi elégtelenség,
akut respirdciés distressz szindréma, disszeminalt
intravaszkuldris koaguldcié, haldl (4).

Klinikai jellemzé6k

A pneumonia tiinetei mellett a gyermek kifejezet-
ten beteg benyomdsdat kelti: bdgyadt, sdpadt,
tachypnoés, mellkasi fadjdalomrdél panaszkodhat,
ldza perzisztdl. Fizikalis vizsgdlat sordn az érintett
oldalon halkabb [égzési hangok és/vagy horgi lég-
zés hallhato, tompulat kopogtathaté. Adekvat anti-
biotikum kezelés mellett 48-72 h elteltével nincs
javulds.

Lokalis komplikaciok

1. Parapneumonids effiizié/empyema

Mig a pneumonia gyakorisdga csokkenést mutat az
utébbi években, a melldri folyadék el&fordulasi
gyakorisdga nétt. A nagy szérdst mutaté irodalmi
adatok szerint a pneumonidk 5-60%-dban fordul
el6; ebb6l empyema 0,6-2%-ban van jelen.
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A melldri folyadékgytilem kialakuldsdanak oka a ka-
pilldris filtrdcié és a limfatikus abszorpcié kozotti
egyenslly felbomldsa.

A melldri folyadékgyilem kialakuldsdanak fazisai

(4):

1. Exsudativ fazis: a pneumonidval tdrsulé gyulla-
désos pleurdlis folyamat tiszta folyadék megje-
lenését eredményezi a pleurdlis Grben, benne
fehérvérsejtekkel (egyszerl parapneumonids
efflizio).

. Fibrinopurulens fazis: a fibrin depositumok
megjelenésével kialakulé szeptumok rekeszes-
sé teszik a pleuradrt (komplikdlt parapneumo-
nias effizio),

. Organizacids fazis: fibroblastok infiltrdljak
a pleuradrt, a mellhdrtya megvastagszik és ru-
galmatlannd vélik, megakaddlyozva ezzel a tu-
dé expanzigjdt,

A pleuralis folyadék kémiai vizsgdlata

A pleuralis folyadék exsudatum, melyet a tans-
sudatumtél a Light’s kritériumok alapjan kulonit-
hetiink el. A hdrom kritériumbdl legaldbb egynek
teljestlnie kell:

1. pleuralis folyadék/szérum protein hdnyados
=0,5

pleuralis folyadék/szérum LDH hdnyados >0,6
a pleuralis folyadék LDH-értéke a szérum-LDH
normdl fels hatdrdnak >2/3-a

2.
3.

Tovadbbi jellemzék:

pH: < 7,1

glikoz: < 2,2 mmol/l vagy a vércukorszint < 25%-a
LDH: > 1000 IU/ml

2. Nekrotizdl6 pneumonia

Nekrotizdlé pneumonidban a silyos parenchymds
eltérést levegbvel vagy folyadékkal telt multiplex
kavitdcio, abszcesszusok, nekrézis jellemzi. Gyak-
ran kiséri pleuralis effizié vagy empyema.

Az els6é gyermekkori eseteket Eitam Kerem frta le
1994-ben.

A betegség gyakorisdga kordbban aluldiagnoszti-
zalt volt. A CT megjelenésével a vizsgdlatok
6,6-12% kozé teszik az elSforduldsdt. Leggyako-
ribb kérokozé a Streptococcus pneumoniae (kiilo-
nosen a 3-as szerotipus), gyakori a Staphylococcus
aureus (Panton-Valentine Leukocidint termeld) és
a Klebsiella pneumoniae, ritkdn szerepel kéroko-
z6ként a Pseudomonas aeruginosa és a Myco-
plasma pneumoniae.

A klinikai tiineteket a perzisztdl6 magas ldz, koho-
gés, tachypnoe, oxigén szupplementdcié igénye
jellemzi (17, 18).

Pontos diagndzist a CT ad, amit csak akkor érde-
mes elvégezni, ha terdpids kovetkezménnyel jar
(pl. tudstalyogtdl valé elkulonités). A diagnoszti-
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1. dbra: Nekrotizal6 pneumonia
mellkasrontgen és CT képe

kdban és a nyomonkovetésben szerepet kap az UH
is.

Kezelése antibiotikummal torténik. A betegséget
jellemz& elhilizédé ldzas dllapot nem feltétlenil az
antibiotikum hatdstalansdgat jelenti, a necrosis so-
rdn felszabadulé pirogén anyagok is szerepet jat-
szanak a fenntartdsdban.

A silyos parenchymakdrosodds miatt a mellkasi
drendzs, a fibrinolizis és a sebészeti beavatkozds a
bronchopleurdlis fisztula kialakuldasdnak veszélye
miatt lehet&ség szerint keriilend6. Ha empyema
miatt drendlds szuikséges, akkor korai dréneltdavo-
Iitds javasolt (4).

3. Tudétalyog

A komplikdlt pneumonia ritka és stlyos szovédmé-
nye. Kérokozék: Staphylococcus aureus, Strepto-
coccus pneumoniae, Streptococcus pyogenes,
Klebsiella pneumoniae, anaerob baktériumok
(Peptostreptococcus spp., Fusobacterium spp.).

A klinikai tiineteket elhtizédé 1daz, kohogés, sapadt-
sdg, étvdgytalansdg, ritkdbban mellkasi fajdalom,
tachypnoe, dyspnoe, haemoptysis jellemzi.

A diagnosztikdban a laborvizsgdlat szisztémads
inflammadciés vdlaszreakciét mutat (magas CRP,
PCT, fibrinogénszint, fehérvérsejtszdm, neutro-
philia, D-dimer, anaemia és hypalbuminaemia).

A képalkoté vizsgdlatok kozul a CT-vizsgdlat ad
pontos diagndzist (1. dbra).

A terdpia konzervativ, ami hosszan tarté antibioti-
kum kezelést jelent, sebészeti intervencié (a tdlyog
drendldsa) nem javasolt (19).

A komplikdlt pneumonia kezelése

A kezelés célja a gyermek jélléte, infekcidkontroll,
a pleuralis folyadék-cirkuldcié helyredllitasa.
Kezelési lehet§ségek (4):
1. antibiotikum-kezelés 6nmagdban
2. antibiotikum-kezelés és mellkasi drendzs +/-
fibrinolizis
3. antibiotikum-kezelés és sebészeti beavatko-
zds

1. Antibiotikum-kezelés

Az 5. tabldzat 6t orszAdg irdnyelvét tartalmazza a
komplikdlt pneumonidk parenteralis empirikus an-
tibiotikum-kezelésére vonatkozéan (15).

5. tabldzat: Komplikdlt pneumonia empirikus antibiotikum
kezelése

Orszég Javasolt empirikus antibiotikum keze-
lés

Amerikai  Egyesilt aminopenicillin/B-laktamdz-inhibitor
Allamok vagy IL/Ill. generdciés cephalosporin

Nagy-Britannia penicillin -~ + flucloxacillin,  vagy
amoxicillin + flucloxacillin, vagy
co-amoxiclav, vagy cefuroxim, vagy

clindamycin (penicillinallergia esetén)

Németorszdg aminopenicillin/p-laktamaz-inhibitor

vagy Il. generdcids cephalosporin
Ausztrdlia és benzylpenicillin + flucloxacillin, vagy
Uj-Zéland co-amoxiclav, vagy

cefotaxim/ceftriaxon + flucloxacillin

Nincsrandomizdltvizsgdlat a kezelés hosszardl, és
arrél sem, hogy a kiilonb6z6 kérokozdék kilonbozé
hosszisdgl kezelést igényelnek-e. A kezelés
hosszdt és maodjat illetGen tobbféle dlldspont
létezik:
m aldztalansdgot kovetSen legaldbb 10 napos ke-
zelés
m 2-4 hetes parenterdlis kezelés
m ordlis kezelésre torténd 4ttérés az aldbbi krité-
riumok teljestlése esetén: legaldbb 24-48 h
ldztalansdg, nincs |égzészavar vagy szepszis
jele, csokkend gyulladdsos markerek, megfele-
|6 per os fogyasztds.
Nekrotizdlé pneumonia és tidé6tdlyog esetén el-
nyudjtott kezelés szikséges (4, 11).

2. Mellkasi drenazs, fibrinolizis

Ha a mellkasfelvételen kevés pleuralis folyadék
ldthaté, nem szikséges tovdbbi képalkoté vizsga-
lat (pl. mellkasi UH-vizsgdlat), amig a beteg |égzés-
mechanikdja stabil.
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Ha azonban a rontgenfelvételen mérsékelt vagy
nagy mennyiségl pleurdlis effizié lathaté, akkor
mellkasi UH végzends, mely az els6ként vdlasz-
tand6 radiolégiai modalitds a parapneumonids
efflizié diagnosztikdjdban (16).
Az UH-vizsgdlat megmutatja, hogy a folyadék-
gyllem 4 stadiuma kozul melyik van jelen, és soro-
zatos UH-vizsgdlatokkal nyomon kovethet6 annak
vdltozdsa.
A melldri folyadékgyllem 4 stddiumdnak UH-képe
(15) (2. abra):

1. echomentes folyadék (egyszerl parapneu-

monids effizid),

2. echdékat tartalmazoé folyadék szeptumok nél-
kal,
tobbszorosen szeptdlt folyadék,
4. a tobbszorosen szeptdlt folyadék tobb mint

1/3-4t szolid komponens teszi ki.

w

2. dbra: Tobbszorosen szeptdlt pleurdlis folyadékgyillem

Ha rendszeres mellkasi UH-vizsgdlattal a melldri
folyadék mennyisége antibiotikum-kezelés mellett
novekedést mutat, és ezzel 6sszhangban a beteg l4-
zas, hallgatézdsi lelete és laboreredményei nem ja-
vulnak, a folyadék eltdvolitdsa szikséges. Ez a

melllr drendldsdt jelenti, mely dltaldnos anesztézi-
dban torténik. Javasolt kisebb belsg dtmérgjd mell-
kascsé haszndlata (<12 Fr), mellyel hatékonyan
drendlhaté a mellkasi folyadék és kivitelezhetd
a fibrinolizis (15, 16).

A folyadékirilés sebessége fontos, mert a gyors
Urulés re-expanzids tudéodémdt okozhat.

Ha a kezdeti folyadékurilés =10 ml/kg, a mellkasi
drént 1 6rdra el kell zdrni. A dréneltdvolitds akkor
jon széba, ha a napi hozam <1 ml/kg, mds adatok
szerint 30-40 ml (3).

Ha a drendlds mellett a klinikai tinetek és a labor-
eredmények nem javulnak, a pleura UH-n srd,
fibrinszdlakat és/vagy szeptumokat tartalmazé fo-
lyadék ldthato, akkor jon széba a fibrinolizis, mely
kevesebb eréforrdst igényel és kisebb megterhelést
jelent a betegnek, mint az operativ beavatkozas (3,
11,16)

A fibrinolizist urokindzzal vagy altepldzzal végez-
zik, melyek egyformdn hatdsosak. Az altepldz +
dorndz-alfa egyuttes addsdval végzett fibrinolizis
nem javasolt (16). A fibrinolitikumok lebontjdk a
fibrinszdlakat, és helyredllitjdk a pleurdlis cirkuld-
ciét. Szovédmények 10-15%-ban fordulhatnak el
(retrosternalis fdjdalom, vérzés, kohogési roham).

3. Videoasszocidlt torakoszképos sebészet

A vided-asszocidlt torakoszkopos sebészet (VATS)
2002-t6l gold standard volt a mellGri folyadék-
gyllem terdpidjdban. A legfrissebb irodalmi dllds-
foglalds szerint a mellkasi drendzs fibrinolizissel
versus VATS m(tét egyformdn hatdsos beavatko-
zds, de a kisebb invazivitds, az alacsonyabb koltsé-
gek és az dltaldnos anesztézia mell6zése miatt
a mellkasi drendzs fibrinolizissel prioritdst élvez
a m(téttel szemben. Amennyiben az UH-kép a s(-
ri folyadék kiterjedt szeptdltsdgdt mutatja, vagy
a fibrinolizis nem vezet eredményre, akkor indikdlt
a matét (16).

Minimdl invaziv beavatkozdsrél van szé, mely
a melldri folyadékgyitlem fibrinopurulens stadiu-
madban alkalmazhaté hatékonyan.

A m(tét el6nye, hogy a folyadék eltdvolitdsa és a
fibrinopurulens szeptumok dtvdgdsa szemellendr-
zés mellett torténik, illetve a m(tét utdn pontos

3. dbra: VATS miitét — intra-
pleuralis tér vastag fibrinfelraké-
ddsokkal
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drénbehelyezést tesz lehetgvé. Hétranyok: altatds-
ban végzendd, mely nagyobb megterhelés a beteg-
nek, mint afibrinolizis, hosszu beavatkozds (kb. 60
perc), vdltozé vérveszteséggel jdr, technikailag
képzett személyzetet igényel és koltséges (11).

Egyéb terapia

Kortikoszteroidok: A kortikoszteroidok addsdt a
felfokozott gyulladdsos vdlasz indokolhatja.
Egyetlen gyerekvizsgdlat tortént: placebdval 6ssze-
hasonlitva a dexamethason csokkentette a gyégyu-
ldsi id6t, de csak az egyszerd pleuralis folyadék
esetén. A konszenzus értelmében szisztémds korti-
koszteroid addsa nem javasolt komplikdlt pneu-
monidban (4).

Albuminpétlds: A hypalbuminaemia gyakori tiinet,
albuminpétlds csak manifeszt oedema esetén java-
solt. A gyermek dllapotdnak javuldsdval, az étvagy
visszatértével az albuminszint spontdn rendez&dé-
se vdrhaté (4).

Hyponatraemia: Sdlyos dllapot esetén eléfordul-
hat, mely a SIADH kialakuldsdanak a kovetkezmé-
nye (4).

Oxigénszupplementdcié: WHO: < 90%
Thoracic Society (BTS): < 92% (4).
Mellkasi fizioterdpia: nem javasolt (4).

British

A komplikdlt pneumonidk prognozisa

A komplikdlt pneumonia valamennyi formdjdban
aprognézis kiting: 2 hénapon beldl klinikai tiinet-
mentesség, legkésébb 6-9 hénap midlva teljes ra-
dioldégiai regresszié vdrhaté. Az elsé radioldgiai
kontroll 2—4 héttel a hazabocsdjtdst kovetSen java-
solt. Nekrotizdl6 pneumonidban is mellkasrontgen
jelenti az utdnkovetést. A mortalitds kevesebb,
mint 0,5% -ra tehetd.

Fontos hangstlyozni, hogy a komplikdlt pneumo-
nidk esetében a komplex adekvdt kezelésre adott
klinikai vdlasz lassu, ezért kiemelten fontos a tire-
lem, miel6tt vdltoztatunk a terdpidn (4).

Atipusos pneumonidk

Az atipusos pneumonidk gyermek- és felnéttkor-
ban egyarant gyakran fordulnak elg, a CAP akar
40%-at is kitehetik. A gyermekeknél elsdsorban
4-5 éves kortél lehet szdmitani erre az infekcidra,
de fontos megjegyezni, hogy minden életkorban
el6fordulhat. Egész évben lehet szamitani az atfpu-
sos kérokozok dltali infekcidkra, de Gsszel és télen
gyakrabban fordulnak el§, epidémia 3-7 évente
jelentkezik (20).

A kérokozék: Mycoplasma pneumoniae, Chlamy-
dia pneumoniae és Legionella pneumophila.
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A kovetkez6kben a Mycoplasma pneumoniae
okozta pneumonidval foglalkozunk.

A Mycoplasmakrél

A legkisebb (150-200 nm) és legktlonlegesebb
onreplikdciora képes prokariotdk. Gram szerint
nem festédnek. Tobb mint 200 humdn patogént
azonositottak. Vékony sejtmembrdnjuk van, sejtfa-
luk nincs. RNS és DNS egyardnt megtaldlhaté ben-
nik. A léguti és az urogenitalis traktuson koloniza-
[6dnak. A leggyakoribb humdan patogén a Myco-
plasma pneumoniae (20).

Mycoplasma pneumoniae

A Mycoplasma pneumoniae (M. pneumoniae) az
atipusos pneumonidk leggyakoribb kérokozdja.
Sejtfal nélkali, intracellularisan szaporodé kéroko-
z6. 1938-ban azonositottdk el§szor (Eaton dgens)
mint a [éguti betegségek egyik kérokozéjat. Adhé-
zi6s proteinjei (legfontosabbak a P1 és a P30) segit-
ségével felsG és also Iéguti infekcidkat egyardnt
okozhat. K6zosségen beltli halmozott el6fordulds
is lehetséges. Az infekcioknak nincs jellegzetes
laboratériumi és radiolégiai eltérése (20).

A fert6zés patofizioldgidja

A M. pneumoniae adhézié révén direkt cito-
toxikus, immunmoduldcidés és autoimmun mecha-
nizmussal okoz intra- és extrapulmondlis mani-
fesztdciéval jaré korképeket. A kérokozé a bron-
chialis epitélsejtek felszinén |évé, szialinsavat és
szulfdtokat tartalmazé oligoszacharid receptorok-
hoz kapcsolddik egy specidlis hegyes struktirdja
révén. Ezek a hegyes struktirdk elsédlegesen P1
proteint tartalmaznak, mely a baktérium legfonto-
sabb adhézids proteinje. A receptorokhoz valé
kapcsolédds megvdltoztatja a gazdasejt metaboliz-
musdt és citoszkeleton struktirdjat, melynek kovet-
keztében kdrosodik a mukocilidris clearance és kd-
rosodnak az epithelialis sejtek (20).

A baktérium a kozosségben szerzett respirdcios
distressz szindréma (CARDS) toxin, hidrogén-per-
oxid és szuperoxidgyokok felszabaditdsa révén
kozvetlentl kdrositja a sejteket, és apoptdzist indu-
kdl. A CARDS toxin hozzakotédik a surfactant pro-
tein A-hoz, és endocitézis révén belép a gazdasejt-
be, ahol el@segiti a citokintermelést és a gyulladds
kialakuldsdt. Emeli az interleukin-6 és a tumor nek-
rézis faktor-alfa szintet. A CARDS toxin daltal indu-
kdlt gyulladdsos vdlasz a fentebb frt kdrosoddsok-
kal egyutt hozzdjdrulhat a Mycoplasma-infekciok-
ra jellemzé elhizédé refrakter kohogéshez (20).

Klinikai tiinetek

A Mycoplasma pneumoniae éltal okozott infekci-
ok tlnetei a tinetmentességtsl (,walking pneu-
monia”) az intra- és/vagy extrapulmonalis mani-
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6. tdbldzat: A Mycoplasma pneumoniae okozta leggyakoribb extrapulmondlis kérképek és gyakorisaguk

Hematoldgiai (50%) AIHA, TTP, intravascularis coagulatio

Gastrointestinalis (25%) diarrhoea, pancreatitis, cholestaticus hepatitis, echoszegény 16zi6 a lépben
Dermatoldgiai (25%) bérkiutések, Stevens—Johnson-szindréma, bullosus EM, erythema nodosum
Musculoskeletalis (14%) arthralgia, myalgia, septicus arthritis, polyarthritis, akut rhabdomyolysis
Neuroldgiai (6-7%) encephalitis, meningoencephalitis, asepticus meningitis, polyradiculitis, hemiplegia
Cardiovacularis (1-8,5%) pericarditis, myocarditis, endocarditis, pericardialis effusio, Raynaud’s phenomen
Nefrolégiai (ritka) akut glomerulonephritis, IgA-nephropathia, tubulointerstitialis nephritis

AIHA: autoimmun hemolitikus anaemia, TTP: thromboticus thrombocytopenids purpura, EM: erythema multiforme

fesztdcidékkal komplikdlt sdlyos dllapotig terjed-
hetnek. A nem specifikus tiinetek: ldz, faradékony-
sdg, diszpnoe, kohogés, torok- és fejfdjds, mellkasi
fdjdalom, izomfdjdalom, hasmenés. A kérokozé 4l-
tal felszabaditott proinflammatérikus citokinek ré-
vén zihdlds vagy asztma exacerbdcio is jelentkez-
het, kilonosen id&sebb gyermekekben (20).

A kérokozé szinte valamennyi szervrendszert meg-
betegitheti. A 6. tdbldzat 6sszefoglalja a M. pneu-
moniae okozta extrapulmonalis kérképeket.

A klinikai tinetek, a vdltozatos radiolégiai morfo-
|6gia (4., 5. és 6. dbra) és a laborvizsgdlatok egyike
sem segit biztonsdggal elkiloniteni a tipusos és az
atipusos pneumoniat.

: L
4. dbra: Mycoplasma pneumoniae pneumonia - 6,5 éves gyer-
mek

e .8

5. dbra: Mycoplasma pneumoniae pneumonia - 13 hénapos
kisded

E

6. dbra: Mycoplasma pneumoniae okozta pleuropneumonia —
17 éves serdulé
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A Mycoplasma pneumoniae infekcio
diagnosztikdja

1. Tenyésztés (szenzitivitds: 61%, specificitds:
100%). Nem tekinthetd rutin eljdrdsnak, mert a
kérokozo6 lassi replikdcios képessége miatt
(6 6ra) nehezen tenyészthetd, specidlis tdptalajt
igényel, a tenyésztés idGigényes (2-6 hét), és
magas a fals negativ eredmény ardnya.

. Szerolégia (eredmény: 1-2 hét, szenzitivitds:
83-100%, specificitds: 79-100%). A legszéle-
sebb korben alkalmazott médszer. A vizsgdlat
sordn vagy egyszeri magas antitesttitert
(21:160), vagy 2—4 hétkilonbséggel az akut és a
rekonvaleszcens fdzisban levett savépdrban
IgM és IgG antitest titer meghatdrozdsa torténik
(négyszeres titeremelkedés jelent pozitivitdst;
az IgM 7-9 nappal az infekcié utdn kezd emel-
kedni, 3-6 hét utdn van a cstics, majd hénapo-
kig perzisztal).

. Molekularis diagnosztika (PCR). Magas szenzi-
tivitdsd (78-100%) és specificitdsd (92-100%),
gyorsan eredményt adé (néhdny 6ra-1 hét) vizs-
gdlat, melyhez orr- vagy torokvdladékbdl szar-
mazd minta sziikséges.

Egyik diagnosztikus vizsgdlat sem tudja biztonsdg-
gal elktloniteni az akut M. pneumoniae infekciét
a hordozé dllapottél. A tiinetmentes hordozé dlla-
pot el6forduldsi gyakorisdga gyermekekben
3-56% (20).

A Mycoplasma pneumonia kezelése

Az antibiotikum-vdlasztds legf6bb szempontja az,
hogy a kérokozé nem rendelkezik sejtfallal, ezért
a sejtfalszintézist gatlé antibiotikumok (béta-
laktdam-csoport) hatdstalanok. Orvostorténeti érde-
kesség, hogy a terdpidra vonatkozé elsé randomi-
z4alt kontrolldlt vizsgdlat felnGttekkel tortént 1961-
ben demetilklorotetraciklin addsdval.

Az atipusos pneumonia kezelésének elsGvonalbeli
szerei a makrolid antibiotikumok, melyek a bakté-
rium fehérjeszintézisének gdtldsan keresztil aka-
dédlyozzdk meg a kérokozé szaporoddsat (20).

Makrolidrezisztens Mycoplasma pneumoniae

A makrolidrezisztens Mycoplasma pneumoniae
(MRMP) incidencidjanak novekedése egyre na-
gyobb problémat jelent vildgszerte.

Ha makrolidterdpia melletta ldz 72 6rdn tdl is fenn-
all és/vagy a klinikai tinetek romlanak, felmertl
a kérokozé makrolid antibiotikumokkal szembeni
rezisztencidja. A makrolidrezisztencia oka a bak-
térium riboszémajdban bekovetkez§ szerzett pont-
mutdcié (a 23S rRNS V doménjében), melynek
eredményeként a makrolid antibiotikumok nem
tudnak hozzdkotédni a baktériumhoz.
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Az els6 MRMP esetet 1968-ban jelentették Japdn-
b6l. 2000 6ta az egész vildgon emelkedik a MRMP
incidencidja, kulonosen Kindban, Japdnban és
Dél-Koredban. Ezeken a tertileteken 70-90%-0s
gyakorisdgot jelentettek, szemben az Eurépdban
regisztralt 3%-kal, az Eszak-Amerikdban regisztralt
8,6%-kal és a Dél-Amerikdban regisztrdlt 0%-kal.
Az MRMP felbukkandsa és terjedése a makrolid an-
tibiotikumok indokolatlanul széleskord hasznala-
tdval hozhat6 szoros 6sszefliggésbe (21).

A kezdeti tunetek, a laboratériumi eredmények és
a radiolégiai kép nem kilonbozik a makrolidszen-
zitfv torzs (MSMP) dltal okozott infekciotol. Tobb
nemzetkozi vizsgdlat irdnyult olyan biomarkerek
kutatdsdra, melyek segithetnek kilonbséget tenni
az MRMP- és az MSMP-fert6zés kozott. A vizsgdlati
eredmények alapjdn az LDH, a fehérvérsejtszam, a
D-dimer, az IL-6, IL-8, IL-18 és az interferon-gam-
ma emelkedett értéke utalhat MRMP infekcidra. Az
MRMP-re jellemz& pontmutdciot PCR vizsgdlattal
vagy fluoreszcens technolégidn alapulé vizsgdlat-
tal lehet meghatdrozni (21).

Az MRMP dltaldban, de nem minden esetben, sui-
lyosabb infekciét okoz: elhizédé ldz, extra-
pulmonalis komplikdciék, gyakoribb kérhazi keze-
lés és dtszor gyakoribb intenziv osztdlyos felvétel
jellemzé.

Kezelésében a mdsodvonalbeli antibiotikumok
jonnek széba: a tetracyclinek és a flurokinolonok.
A tetracyclinek 8 éves kort betoltott gyermekeknek
adhaték. Rovid kezelés esetén (<21 nap) kevésbé
vdrhaté mellékhatdsként a fogak elszinez&dése és
zomdnchypoplasia (21).

A fluorokinolonok addsa Magyarorszdgon ellenja-
vallt gyermekeknél és novésben lévs serdulSknél.
A gyogyszer biztonsdgos addsarol rendelkezésre
allé adatok limitdltak, de néhdny klinikai vizsgdlat
adatai alapjdn a muszkuloszkeletdlis rendszert
érint6 mellékhatdsok rendszerint enyhék és rever-
zibilisek (22).

Tekintettel arra, hogy nincs egységesen elfogadott
nemzetkozi konszenzus a fluorokinolonok gyer-
mekkorban torténd addsanak kontraindikdciéjarol,
elsGsorban a makrolid rezisztens torzsekkel nagy-
mértékben fert6zott kelet-dzsiai orszagokban az
elény-kockdzat mérlegelésével alkalmazzdk gyer-
mekkorban.

Sitlyos dllapot esetén, fluggetlentl attél, hogy
MSMP- vagy MRMP-fert6zésr6l van sz6, az anti-
biotikum-kezelés kiegészithet§ glikokortikoidok
(methylprednisolon 3-5 napig) és/vagy intravénds
immunglobulin (1-2 napig) addsdval. Ezeknek
a készitményeknek az addsardl nincs egységes al-
ldspont a nemzetkozi irodalomban. A legtobb vizs-
gdlat a legmagasabb MRMP incidencidt mutaté Ki-
ndban tortént. A vizsgdlatok konklizidja az volt,
hogy akdr methylprednisolonnal, akdr intravénas
immunglobulinnal adjdk egyttt az azithromycint
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a stilyos dllapotu betegeknek, egyformdn gyorsabb
klinikai javuldst lehetett elérni, mint 6nmagdban
azithromycin addsdval (21).

Megbeszélés

A terlileten szerzett tipusos bakteridlis pneumo-
nidk leggyakoribb koérokozéja a Streptococcus
pneumoniae. Az enyhe tiineteket mutaté beteg ke-
zelhet§ tertileten, mellkasrontgen és laborvizsga-
lat végzése nem kotelez6. A korhdzi kezelést
igényl6 kozépsilyos/silyos esetekben mind a
mellkasrontgen, mind a laborvizsgdlat elvégzen-
d6. Mikrobiolégiai vizsgdlatokkal torekedni kell a
korokozo identifikdldsdra. Az empirikusan indftott
antibiotikumnak a Streptococcus pneumoniae elle-
ni hatdsos szernek kell lennie. Pozitiv mikrobiolo-
giai eredmény alapjdn a kérokozé érzékenységé-
nek megfelel6en deeszkaldlni kell az antibiotikum
kezelést.

Komplikdlt pneumoniarél beszélink, ha pleuralis
folyadékgyilem/empyema, a parenchyma sulyos

Summary

gyulladdsaként nekrotizdl6 pneumonia vagy tidé-
talyog alakul ki. A komplikdlt pneumonidk kezelé-
sében az antibiotikum addsa mellett sor kerilhet
pleurdlis folyadékgyilem/empyema kialakuldsa
esetén a mellkas drendldsdra, fibrinolizisre vagy
mtéti megolddsra (VATS).

Bar minden életkorban el&fordulhat, els@sorban
4-5 éves kortdl kell szamolni az atipusos kéroko-
z6k, leggyakrabban a Mycoplasma pneumoniae &l-
tal okozott pneumonidval. Tekintettel arra, hogy a
kérokozénak nincs sejtfala, a kezelés elsGvonal-
beli szerei a baktérium fehérjeszintézisét gatlo
makrolid antibiotikumok. A vildgszerte névekvé
incidencidt mutaté makrolid rezisztens Mycoplasa
pneumoniae kezelésében mdsodvonalbeli szer-
ként tetracyclinek és flurokinolok adhatoék. A tetra-
cyclinek addsa betoltott 8 éves kortdl lehetséges, a
fluorokinolonok addsa Magyarorszdgon 18 éves
kor alatt nem engedélyezett. 8 éves kor alatt ezek-
nek a betegeknek a kezelése problémads. llyen eset-
ben az el6ny-kockdzat mérlegelésével kell donteni
a kezelésrdgl.

Community-acquired bacterial pneumonia in infants and children
Téth GA, Heim Pal National Pediatric Institute, Budapest

Community-acquired pneumonia (CAP) is one of the most common infectious diseases in children worldwide, and the
leading cause of mortality in children under five years of age in developing countries, while posing a substantial

healthcare burden in developed countries as well.

This review addresses community-acquired typical, atypical and complicated bacterial pneumonias, focusing on
clinical presentation, diagnostic modalities and therapeutic options, with special reference to the most common

pathogens.

KEYWORDS
pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae

Utravalé tudnivalé

community-acquired pneumonia, complicated pneumonia, atypical pneumonia, Streptococcus

= A kozosségben szerzett pneumonia az egyik leggyakoribb infekcios megbetegedés gyermekkorban.
= A komplikdlt bakteridlis pneumonidk 6sszetett kezelést és hosszabb kezelési id6t igényelnek.
m 4-5 éves kort6l szamitani kell atipusos baktériumok kéroki szerepére is.
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Tesztkérdések

1. Enyhe tuinetekkel jaré tipusos bakteridlis pneumonia keze-
Iése teriileten. A gyakorlatban melyik a leginkdbb kovetend6
eljdras?

a) mellkasrontgen és laborvizsgdlat utdn amoxicillin-klavu-
ldnsav addsa

b) vizsgalatok nélkil amoxicillin-klavuldnsav addsa

c) mellkasrontgen és laborvizsgdlat utdn amoxicillin addsa

d) vizsgdlatok nélkiil amoxicillin addsa

e) vizsgdlatok nélkil azithromycin addsa

2. Atipusos pneumonia jellemzgi

a) serdiil6korban és fiatal felnéttkorban jellemzdé

b) az alacsony gyulladdsos laborparaméterek és a jellegzetes
mellkasrontgenkép segit elkiloniteni a tipusos pneumoniatdl
¢) ha azithromycin mellett nincs javulds, felmeril makrolid-
rezisztens Mycoplasma pneumoniae infekcié gyandja

d) atipusos pneumonia kezelésének mdsodvonalbeli szerei
gyermekkorban: clarithromycin, tetracyclinek

e) stlyos tiinetekkel jéré atipusos pneumonia béta-laktam és

makrolid antibiotikum kombindciéjaval kezelendé

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
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OSSZEFOGLALAS A gyermekkori autoimmun betegségek prevalencidja névekedést mutat, igy az ezen betegséghez tar-
sulo interstitialis tiid6betegségek el6forduldsa is varhatoan emelkedik. A Semmelweis Egyetem Gyermekgyogydszati
Klinikdjdn 2025 szeptemberében indult autoimmun betegek szamdra pulmonolégiai szakambulancia. Ezen heterogén
betegcsoport szamdra, az alapbetegség jellemzdit figyelembe véve egységes sz(ir6- és gondozoé program kialakitdsa
zajlik. A cikk a leggyakoribb tiid&érintettséggel rendelkez6 autoimmun betegségek (JDM, jSSc, cMCTD, sJIA) jellemzé6-
it foglalja 6ssze, azok tulajdonsdgai alapjdn a szakirodalmat figyelembe véve mutatja be Klinikinkon m{kédé
pulmonolégiai gondozé program részleteit. Kiemelten foglalkozik az ILD kialakuldsdnak fokozott kockdzatdval éssze-
fliggd autoantitestekkel, példaul JDM-ben az anti-MDAS5 és anti-Ro52, illetve jSSc-ben az anti-Scl-70 antitesttel.

KULCSSZAVAK

ILD, HRCT, autoimmun betegség, légzésfunkcids vizsgdlatok

Az utébbi években, évtizedekben a vildg szamos
részén megfigyelhet6vé vdlt az autoimmun beteg-
ségek prevalencidjanak novekedése. Ez a tenden-
cia a gyermekkorban jelentkez& autoimmun beteg-
ségekre is igaz. A novekedéssel egyutt vdrhatd,
hogy az ezen korképekhez tdrsulé gyermekkori
interstitialis tid6&betegségek (ILD) elSforduldsa is
gyarapszik (1). A Semmelweis Egyetem Gyermek-
gyogyadszati Klinika gyermekreumatolégiai centru-
ma altal jelenleg tobb mint 100 gyermek gondozé-
sa zajlik, fgy sztikségszer(ivé vdlt a tudGérintettség-
gel is rendelkezé autoimmun beteg gyermekek
egységes irdnyelvek alapjdn torténd szlrése és
pulmonolégiai gondozdsba vétele.

Az irodalmi adatokat dttekintve a leggyakoribb ti-
dGérintettséggel is jaré gyermekkori autoimmun
betegségeket a juvenilis dermatomyositis (JDM), a
juvenilis szisztémds sclerosis (jSSC), a kevert kot6-
szoveti betegségek (cMCTD) és a szisztémds juve-
nilis idiopathids arthritis (sJIA — Still betegség) je-
lentik.

A 2025. szeptemberében indult specidlis szakam-
bulancidnkon sokféle betegségben szenvedd gyer-
mek fordult meg, azonban jelen 6sszefoglalé a tel-
jesség igénye nélkul, a leggyakoribb autoimmun
betegségekre koncentral.
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Juvenilis dermatomyositis (JDM)

A juvenilis dermatomyostis a leggyakoribb gyer-
mekkori gyulladdsos izombetegség. A JDM az idio-
pathids gyulladdsos izombetegségek (IIM: idio-
pathic inflammatory myositis) kozé tartozik.
Incidencidjdt tekintve az irodalmi adatok szerte-
dgazéak, az Amerikai Egyesilt Allamokban
2,5-4,1/1 000 000 gyermekre, Eurépdban
1,9-2,4/1 000 000 gyermekre becsulik (2). Leg-
gyakoribb panaszt a proximalis izomgyengeség és
a specifikus bértunetek jelentik. JDM-re jellemz§
bértinetek példdul a heliotrop rash, és a Gottron-
papuldak megjelenése iziiletek felett. Eletkort te-
kintve leggyakrabban az 5-10 éves korosztdlyban
indulnak a panaszok, mint d&ltaldban minden
autoimmun betegségben, itt is a n6i dominancia
a jellemzé. Laboratériumi eltérések kozul tekintet-
tel az izom érintettségre, az emelkedett CK, LDH,
akdr GOT, GPT emelkedés fordulhat el6 (3). Speci-
fikus immunszeroldgia eltérések ldthaték gyerme-
keknél, mely a felnéttkori dermatomyositises bete-
gekt6l eltéré. Fiatalkorban az autoantitestek kozal
leggyakrabban ANA- (anti-nuclear antibody),
MAA- (myositis associated antibody), MSA- (myo-
sitis specific antibody) pozitivitds detektdlhaté.

Az MSA antitestek kozul gyermekkorban gyakori
pozitivitds az anti-TIF1 (antitranscriptional inter-
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mediary factor), az anti-MDA5 (antimelanoma
differentiation-associated protein 5) és a NXP2
(antinuclear matrix protein 2) esetében detektdlha-
t6 (4). Ezek kozil pulmonolégiai szempontbdl az
anti-MDAS5 emelendd ki, mely prognosztikai fak-
torként haszndlhaté ILD kialakuldsa szempontjd-
bél.

Az MAA antitestek kozul kiemelendd Anti-Ro52,
mely szintén nagy asszocidciét mutat ILD-vel, igy
azok a gyermekek, akiknél ezen autoantitestek
megjelennek, szorosabb pulmonolégiai gondozast
igényelnek. A juvenilis dermatomyositishez tarsu-
|6 ILD el6forduldsa kifejezetten alacsony, (8%)
azonban a mortalitdst nagyban noéveli (5), Anti-
MDAG5-pozitiv  gyermekeknél kialakulé ILD-re
jellemz& a gyors progressziv lefolyds, mely miatt
kifejezett odafigyelés szlikséges.

Juvenilis szisztémas sclerosis (jSSc)

A scleroderma egy olyan autoimmun betegség,
amelynek patomechanizmusdban fokozott kolla-
génszintézis, fibrosis és vasculopathia jatszik koz-
ponti szerepet, egylittesen meghatdrozva a beteg-
ség klinikai manifesztacioit. Két f6bb entitast kilo-
nitlink el: a szisztémds sclerosist és a lokdlis sclero-
dermét (6). EI&bbi esetén a kéros folyamat a b&ron
tdl a belsd szervekre is kiterjed, mig az utébbiban
az érintettség a bdrre és a szubkutdn szovetekre
korldtozédik.  Lokdlis  forma  prevalencidja
3/100 000 gyermek, mig a jSSC tizszer ritkdbban
fordul elé. Jellemz6 a n6i nem dominancidja (7).
A betegség lehet§ségét a jellegzetes bértiinetek,
Raynaud-szindréma vetheti fel. Jellegzetes bértii-
net jellemz&en feszes, kemény tapintatd, fényls
felszinl bérelvaltozds. Rutin laborvizsgdlatok so-
rdn betegségre specifikus eltérés nem taldlhaté.
Immunszerolégiai vizsgdlatok soran ANA és anti-
Scl-70 (anti-topoizomerdz 1) pozitivitas jellemzé.
Pulmonolégiai szempontbél az anti-Scl-70 kiemelt
fontossdgu, mert ILD kialakuldsdban prognosztikai
faktor (8). A mortalitds legfébb oka a cardio-
pulmonalis érintettség, legf6képpen a pulmonalis
arterids hypertonia és ILD, igy tudégyogydszati
szempontbdl kifejezett figyelmet igényelnek az
ilyen betegségben szenvedd gyermekek.

Szisztémas juvenilis idiopathias arthritis
(SJIA)

A juvenilis idiopathids arthritis a leggyakoribb
gyermekkori kréonikus fzuleti gyulladdssal jéré be-
tegség. Egyik altipusa a szisztémds forma, melyre
ldz, generalizdlt lymphadenomegalia, hepato-
splenomegalia, izlleti érintettség, serositis, illetve
bértiinetek megjelenése jellemzd. SJIA patomecha-
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nizmusat tekintve az autoinflammatorikus betegsé-
gek kozé tartozik. El6forduldsdanak gyakorisdgdban
nagy foldrajzi eltérések lathaték, dltaldnossdgban
3,8-400/100 000 gyermekre tehet§, szisztémds
forma az esetek 10%-dt jelenti megkozelitsleg.(9)
A betegség dltaldban 1-5 éves korban kezdd&dik,
el6forduldsa a nemek kozott egyenletes megosz-
l[dst mutat. Laborvizsgdlatok sordn emelkedett
CRP, gyorsult stllyedés, leukocytosis, thrombo-
cytosis, anaemia jelenik meg, mint gyakori eltérés.
Autoantitest pozitivitds ebben a kérképben nem
jellemzé. Sidlyos szovédményként kialakulhat
MAS (macrophage activation syndrome), mely egy
életet veszélyeztet§ citokinviharral jaré hiper-
inflammatorikus dllapot.

SJIA-hoz ritkdn tdrsul interstitialis tidébetegség,
azonban kialakuldsdnak rizikéfaktorait a szakiro-
dalom részletesen elemzi. Hajlamosité tényezd6k
kozott szerepel a 2 éves kor el6tt megjelend SJIA,
Down-szindroma, anamnézisben szereplé MAS,
illetve emelkedett IL-18 szint (10).

Kevert kotoszoveti betegség (cMCTD:
Childhood Mixed Connective Tissue
Disease)

A kevert kot&szoveti betegség olyan autoimmun
kordllapot, amelynek klinikai képe tobb elktlontlt
autoimmun entitds jellegzetességeit 6tvozi: a be-
tegség lefolydsa sordn SLE-re, JIA-ra, JDM-re és
jSSc-re jellemzé6 tiinetek egyardnt megjelenhetnek.
Gyakori tlnetek kozott szerepel a Raynaud-
szindroma, ujjak duzzanata, arthritis, izomérintett-
ség és bértinetek (11). NGi dominancia megfigyel-
het6, az autoantitestek kozil az anti-UT-RNP
(anti-U1 ribonucleoprotein) pozitivitds jellemzd,
illetve ANA-pozitivitds is gyakran detektdlhatd.
Mivel a kérkép a fenti betegségek jegyeit hordozza
magdban, fgy tidGérintettség itt is el6fordulhat.
Felmeril a kérdés, hogy a fentiek alapjan mely be-
tegek esetében, milyen id6pontban és milyen gya-
korisdggal indokolt pulmonolégiai vizsgdlat vég-
zése. Tekintettel arra, hogy ezen ritka betegségek
kifejezett heterogenitdst mutatnak, az alapbetegsé-
gek jellemzgit figyelembe véve alakitottuk ki a
sz(r6- és gondozéprogram alapjait.

Pulmonoldgiai gondozas

Ambulancidnkon torekszink arra, hogy az auto-
immun betegség diagndzis feldllitdsdt kovetSen
mihamarabbi pulmonolégiai felmérés torténjen.
Ezen felmérés sordn a panaszok részletes feltérké-
pezésén kivul fizikdlis vizsgdlat, oxigénszaturdcié
mérés, illetve a gyermek kooperdcidjdt is figyelem-
be véve, légzésfunkcids vizsgdlatok (spirometria,
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pletizmografia és DLCO- diffiziés kapacitdsmé-
rés), szlikség esetén mellkas rontgenfelvétel torté-
nik. A vizsgdlat sordn mindig ra kell kérdezni a
gyermek nyugalmi és alvds alatti |égzésszdmadra,
ami az interstitialis tid&betegségekben gyermek-
korban gyakran az egyetlen tlnet.
Altaldnossagban elmondhaté, hogy az autoimmun
betegségekhez tdrsulé tudGérintettség tunetei
gyakran alattomos kezdetliek, mindemellett a pa-
naszok lassud progresszidja jellemzé. A klinikai tu-
netek kozé tartozhat a terhelésre jelentkezd
dyspnoe, szdraz kohogés, tachypnoe, crepitatio,
hypoxaemia, stlydllds vagy fogyds, valamint dlta-
ldnos gyengeség. ElGrehaladott esetekben dobve-
r6ujjak és nyugalmi tachydyspnoe is megjelenhet-
nek.

A fizikdlis vizsgdlat sordn kiemelt figyelmet kell
forditani az alapbetegséghez tarsul6 izom-, izileti
és bdrtinetekre, mivel ezek egyardnt befolydsol-
hatjdk a légzésfunkcids vizsgdlatok kivitelezhetd-
ségét és megbizhatdsdgdt. Fontos hangstlyozni,
hogy az esetlegesen észlelt restriktiv eltérések hat-
terében nem kizdrélag interstitialis tidSbetegség
dllhat; az alapbetegség részeként kialakulé mellka-
si mozgdstartomdny-besz(kilés o©nmagdban is
hozzdjarulhat a kéros lelethez, és egydittal a vizs-
gdlat elvégzését is nehezitheti. Légzésfunkciods
vizsgdlatok kivitelezése kooperdciét igényel, ta-
pasztalatok alapjdn 6-8 éves kortdl javasolt végez-
ni, fiatalabb korban a tidé dllapotdnak felmérésére
képalkoté médszerek jonnek széba.

Mindezeken kiviil az egyes kérképeknél kordbban
részletezett, pulmonolégiai szempontbdl fontos
autoantitestek jelenlétét is figyelembe véve torté-
nik az interstitialis tiid6betegség szempontjdbdl a
rizikébesorolds.

Rizikdbecslés

Osszességében fokozott rizikét jelent a kordbban
részletezett auto-antitestek jelenlétén kivul (anti-
MDAS5, anti-Ro52, anti-Scl70, anti-U1-RNP), ILD-
re specifikus |éguti tiinetek megléte, |égzésfunkci-
0s vizsgdlaton észlelt restriktiv eltérések, csokkent
diffizidés kapacitds.

Ezen gyermekeknél a szakirodalom alapjan az ILD
diagnézis feldllitdsa céljabél magasabb szintd kép-
alkoté vizsgdlat elvégzése javasolt. Az interstitidlis
tud&szovet vizsgdlatdra a jelenleg elérhetd legal-
kalmasabb képalkoté modalitds a mellkas HRCT
(High-Resolution Computed Tomography). HRCT
vizsgdlat sordn tobb kéros eltérés is felvetheti
interstitialis tid6betegség lehet§ségét, ilyenek le-
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hetnek példdul: a tejiveghomdly, reticularis rajzo-
lat, trakciés bronchiectasia, |épesméz (honey-
combing) rajzolat.

Altaldnossagban is igaz, de gyermekeknél kifeje-
zetten fontos figyelembe venni, a képalkot6 eljdra-
sok sordn elszenvedett radiokativ sugdrzdst, és
azok kumulativ jellegét. Munkdnk sordn képalkoté
vizsgdlatok elrendelésekor az ALARA-elv (As Low
As Reasonably Achievable) betartdsa rendkivul
fontos, gy csak indokolt esetben rendelilink el su-
gdrzdssal jaré vizsgdlatokat. Utdnkovetés esetén
az ismételten nagyobb sugdrzdssal jar6 képalkoto
vizsgdlatok elrendelésének szikségessége mindig
egyénileg mérlegelendd.

A szakirodalom kivételt tesz a szisztémads sclero-
sisban szenved6 gyermeknél, akiknél a diagndzis
feldllitasat kovet6en akdr tinetmentes dllapotban
is javasolja a HRCT elvégzését, azonban rendsze-
res ismétlése egyéni mérlegelés alapjdn torténik.
A tinetmentes, de fokozott rizikéval rendelkezd
gyermekek szorosabb, akdr hdrom havonta ismé-
telt pulmonolégiai kontroll vizsgdlata is indokolt
lehet. A tlinetmentes, vizsgdlati eredmények sordn
koros eltéréssel nem rendelkez6 gyermekeket fél
évenkénti pulmonoldgiai kontroll vizsgdlatra var-
juk vissza. Ezen sz(rési terven feltul akut |égz6-
rendszeri tunetek, dllapotromlds, terhelhetdség
csokkenése, progredidlé alapbetegség soron kivili
vizsgdlatot tesznek sziikségessé.

Fontos hangstlyozni, hogy pulmonoldgiai érintett-
séget nem kizdrélag az alapbetegség okozhat, ha-
nem az alkalmazott immunszuppressziv vagy
egyéb terdpidk mellékhatdsaként is kialakulhatnak
légzGszervi szovédmények. Kilon figyelmet igé-
nyelnek azon gyermekek, akik bioldgiai terdpia-
ban részesiilnek. Az ilyen specidlis gyogyszerek
okozta kovetkezményes immunszupprimalt dlla-
pot esetén tidégyogydszként figyelmet kell fordita-
ni az opportunista fert6zések megjelenésének rizi-
kéjdnak novekedésére. Pulmonolégiai kontroll-
vizsgdlatokon az ilyen jellegl betegségek — mint
példaul a tbc (tuberculosis) — tiineteire, mindig
javasolt rakérdezni. Ldtens tbc kizdrdsa céljabol
rendszeres Quantiferon vizsgdlat elvégzése is
szlkséges.

A fentiek alapjdn megdllapithaté, hogy a |égz6-
szervi tinetek megjelenése ezen betegpopulacio-
ban sokrétli etiolégidra vezethet§ vissza, ezért
gondozdsuk sordn differencidldiagnosztikai szem-
pontbdl komplex megkozelités sziikséges. A fen-
tebb részletezett sz(rési és pulmonolégiai gondo-
zdsi terv célja a lehet§ legjobb mingségl elldtds
biztositdsa gyermekreumatolégusokkal egytttm-
kodve.
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Summary

Pulmonary care of children with autoimmune diseases
Mrta Ranydk et al; Semmelweis University Pediatric Center T(zolté Street Unit, Budapest

The prevalence of pediatric autoimmune diseases is increasing, and the incidence of interstitial lung disease associated
with these conditions is also expected to rise. A pulmonology outpatient clinic for patients with autoimmune diseases
was launched at the Department of Pediatrics, Semmelweis University, in September 2025. For this heterogeneous
patient group, a standardized screening and follow-up program is being developed, taking the characteristics of the
underlying disease into account. This article summarizes the features of the most common autoimmune diseases
associated with pulmonary involvement (JDM, jSSc, cMCTD, and sJIA) and, based on their characteristics and the
available literature, presents the details of the pulmonology follow-up program operating at our clinic. The article
specifically focuses on autoantibodies associated with an increased risk of interstitial lung disease (ILD), such as
anti-MDAS5 and anti-Ro52 in juvenile dermatomyositis (JDM), and anti-Scl-70 in juvenile systemic sclerosis (jSSc).

KEYWORDS ILD, HRCT, autoimmun disease, lung function tests

Utravalé tudnivalé

2 2

= Gyermekkori autoiummun betegségek tiidGérintettséggel jarhatnak, mely miatt rendszeres pulmo-
nolégiai sztrés és gondozads szikséges.

= Interstitialis tid6betegség tiinete lehet, terhelésre jelentkezé dyspnoe, szdraz kohogés, tachypnoe,
crepitatio, hypoxia, silydllds vagy fogyds, valamint dltalanos gyengeség.

= ILD diagnozis feldllitdsahoz HRCT vizsgdlat szlikséges.
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Tesztkérdések

1. Jelenleg mi a gold standard vizsgalati médszer ILD diagné-

zis feldllitasara?

2. Az alébbi tiinetek koziil melyik nem illeszkedik az inter-

stitialis tidébetegség klinikai képébe?

a) rontgen a) terhelésre jelentkezd dyspnoe

b) ultrahang b) hypoxaemia

c) HRCT c) feszes, fényl6, kemény bérelvaltozds
d) fizikdlis vizsgdlat d) kohogés

e) MR e) dobverdujj

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjik megjelélni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesiil! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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OSSZEFOGLALAS A gyermekkori daganatos megbetegedések kezelésének fejlédésével a betegek tilélési ardnya mdra
meghaladja a nyolcvan szdzalékot, ami elétérbe helyezi a hosszi tdvi tiidégydgydszati szovédmények kezelésének
szlikségességét. A citosztatikumok és a tid6 legaldbb tiz szdzalékat érintd radioterdpia dozisfliggd modon akut
pneumonitist és irreverzibilis tiid6fibrosist okozhatnak, mig a kezelések alatti immunszuppresszié opportunista légiti
infekciokhoz vezethet. A tilél6k életminségének megdérzésében kulcsfontossagu a strukturalt, tj légzésfunkcids tech-
nikdkra éptilé hosszd tdvi pulmonolégiai gondozds. A tlidégydgydszati manifesztaciok a primer diagndzis feldllitdsa-
kor is differencidldiagnosztikai nehézséget jelenthetnek; egy pleuropneumoniat utdnzé gyermekkori eset kapcsdn be-
mutatjuk a malignus pleuralis effizié felismerésének kihivdsait.

KuLcsszavAk  onkopulmonolégiai gondozds, légzésfunkcids vizsgdlatok, tiidétoxicitdsok, opportunista kérokozdk,

differencidldiagnosztika

Bevezetés

A gyermekkori daganatos megbetegedések kezelé-
sének folyamatos fejldése javitotta a betegek tl-
élését az elmdlt néhdny évtizedben. Ma mdr a da-
ganatos gyermekek tobb mint 80%-a meggydgyul.
A gyermek onkolégia terlletén igy egyre nagyobb
hangstlyt kap a hosszud tavd szovédmények, koz-
tuk a tud6gyodgydszati problémdk megel&zése, ko-
rai felismerése és célzott kezelése is. Mindezek el-
engedhetetlenek az onkoldgiai kezelés kimenetel-
ének optimalizdldsdhoz, valamint az életmingség
javitdsdhoz. A gyermekkori daganatos betegek
komplex gondozdsa sordn a pulmonoldégiai kihfva-
sok kezelése multidiszciplindris megkozelitést igé-
nyel (1, 2).

Bdr ismerjik a tudsét ért besugdrzds, bizonyos
szisztémdsan alkalmazott kemoterdpidk tid6kdro-
sit6 hatdsat, ezek hosszutavid mellékhatdsainak fel-
mérése nem rutinszerl része a betegek utdnkoveté-
sének, gy nincsenek pontos informdciéink el&for-
duldsi gyakorisdgukkal, silyossdgukkal kapcsolat-
ban. Osszességében elmondhats, hogy gyermek-
korban az onkolégiai kezelésekhez tdrsulé pul-
monalis mellékhatdsok prospektiv vizsgdlatai kor-
ldtozott szdmban dllnak rendelkezésre. A tudst
érinté mellékhatdsok monitorozdsdban elsésorban
a légzésfunkcios technikdkra tdmaszkodhatunk,
melyek f6leg a fiatalabb korosztdly esetében limi-
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tdltan alkalmazhaték. Ennek kovetkeztében ki-
emelt jelent&ség dj légzésfunkciés modszerek be-
vezetése (3, 4).

A tidéGket és a légutakat érint6 elvdltozdsok akutan
és kronikusan is el6fordulhatnak. Ezek kialakulhat-
nak egyrészt magdval a betegséggel 6sszefliggés-
ben, példdul egy nagy mediastinalis daganat, nyi-
rokcsomé konglomerdatum a légutak kompresszio-
jat okozhatja. llyen esetekben barmely indikdcié-
val végzett beavatkozds el6tt a szeddcié gondos
megtervezése nélkul életveszélyes [égliti elzarodds
is bekovetkezhet (5). A daganatos betegség érinthe-
ti a borddkat, a mellkast, valamint nagy mennyisé-
gl pleuralis folyadékkal is jarhat. Az ebben a loka-
lizdcioban elhelyezked§ elvdltozdsok reszekcidja
szintén léglti szovédményeket idézhet el6. A 1ég-
utakat érint6 elvdltozdsok mdsrészrél kialakulhat-
nak a daganatellenes kezelések; kemoterdpia,
sugdrterdpia, mellkasi mutét, valamint kovetkez-
ményes infekciék és a csontvel§ transzplantdcio
kovetkeztében is.

Primer tudStumor extrém ritkdn fordul el6 a gyer-
mekpopuldciéban, azonban a gyermekkori daga-
natok egy része adhat tidgGattétet. Leggyakrabban
az osteosarcoma, a Ewing-sarcoma, a Wilms-
tumor, a rhabdomyosarcoma és a hepatoblastoma
esetén igazolhat6 pulmonalis metasztazis.

Az 1. tablazatban azok a kemoterdpidk szerepel-
nek, melyek akut toxicitds révén gyulladdsos
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1. tabldzat: Pulmonalis toxicitast kivdlté kemoterdpidk

Akut toxicitas  gyulladdsos karmusztin, metotrexdt,

interstitialis bleomicin, prokarbazin
pneumonitis paklitaxel, mitoxantron
tidGoedema bleomicin

citozin-arabinozid
bronchospasmus  vinblasztin, metotrexat

pleuritis, pleuralis metotrexdt

folyadékkal
Krénikus tuddsfibrosis buszulfan, karmusztin
toxicitds ciklofoszfamid,

bleomicin, mitomicin-C
metotrexat, aktinomi-
cin-D, nitrozéuredk

interstitialis pneumonitis, tid6oedema, broncho-
spasmus, pleuritis és pleuralis folyadék megjelené-
séhez vezethetnek, valamint krénikus toxicitas ré-
vén tuddéfibrosist okozhatnak (6). A toxikus hatdsok
gyakran doézisfuggéek, de sugdrterdpidval is fokoz-
haték.

Kemoterapiak

Szamos kemoterdpia okozhat tidStoxicitdst, azon-
ban a legtobb vizsgdlat a bleomicinnel kapcsolat-
ban all rendelkezésre. F6képp csirasejtes dagana-
tok, vagy Hodgkin-lymphomds betegek esetén al-
kalmazzdk ezt a kemoterdpidt. A bleomicin egy an-
tibiotikum, amely szabadgyokok indukdldsaval da-
ganatellenes hatdssal rendelkezik. Ezt a mechaniz-
must tdmasztja ald az a megfigyelés is, miszerint ki-
egészité oxigénnek valé kitettség bleomicint kapé
betegeknél megemeli a pulmonalis toxicitds el&for-
duldsat. A bleomicin a tidében rosszul metaboli-
z4lédik a bleomicint inaktivdlé enzim, a bleo-
micin-hidroldz alacsony szintje miatt. A gyégyszer

felhalmozdéddsa kapilldris- és sejtkdrosoddshoz ve-
zet, mely gyulladdsos folyamatot indukdlva a
macrophagok és a fibroblastok tidé parenchymé-
ba val6 bedramldsdval fibrosist okoz. A bleomicin
altal kivdltott pulmonalis toxicitds el6forduldsi va-
[6szintisége fokozddik rossz vesefunkcié esetén,
valamint egyideji gemcitabin, ciszplatin, vagy
mellkasi sugdrterdpia alkalmazdsa kapcsdn. A fel-
nétteknél 400-500 mg/m? kumulativ dézis felett
10%-ban kialakul a tudd&fibrosis, gyermekeknél
azonban az alacsonyabb dézisok is hosszud tdvu
pulmonalis kdrosoddshoz vezethetnek (7).

Sugdrterdpia

A radioterdpia fejl6désével, az egyre modernebb
késziilékek alkalmazdsa révén napjainkban célzott
sugdrkezelésekre van lehetség, melyek kisebb su-
gdrterhelést jelentenek a betegek szamadra. A tidét
ért radioterdpia esetén fontos tényez6 a besugdr-
zott tertilet mérete, helye, valamint az 6sszdozis
mellett az egyes sugdrfrakciok doézisa is. Ismert,
hogy a tiid6 legaldbb 10%-dnak besugdrzdsa ese-
tén jelentésen megemelkedik a pulmonalis toxici-
tds valdszinGsége (8). Ezen kiviul ismert, hogy
egyes kemoterdpidk (pl. bleomicin, doxorubicin,
vinkrisztin) radioterdpidval torténg egydttes alkal-
mazdsa megemeli a sugdrindukalt toxicitas kocka-
zatdt. Radioterdpia alkalmazhaté pl. egyes medias-
tinalis  Hodgkin-lymphomadk, pulmonalis me-
tasztdzisok esetén, valamint csontvel§ transzplan-
tdcié eldtt. Sugdrzds hatdsdra napokkal-hetekkel
kés6bb pneumonitis, valamint hénapokkal-évek-
kel késébb tidsfibrosis alakulhat ki (7. dbra) (9).

A sugdr-pneumonitis ritkdn, tobbnyire 1-3 hénap-
pal a besugdrzas utdn alakul ki (8). A betegnél ve-
zet@ tinetként ldz, mellkasi fajdalom, szaraz koho-
gés, nehézlégzés, valamint stilyos esetben |égzési

AKUT
SUGARHATAS PNEUMONITIS FIBROSIS
orak napok hetek honapok évek }

kezdeti valasz

DNS-karosodas
szabad gyokok

leukocytainfiltracio

karosodas - gyulladas - javitas - atépulés

DAMP-ok, citokinek, kemokinek, névekedési faktorok, aktivalt fibroblastok

vascularis szivargas

hypoxia

mikrokornyezeti valtozasok

immunmodulacio

1. dbra: Sugdrzds okozta tiid6kdrosodds sematikus abrdzoldsa az id6 fiiggvényében
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elégtelenség is kialakulhat. A kezelése elsGsorban
szupportiv, szisztémds szteroidot és oxigénterdpidt
alkalmazhatunk. Terdpids beavatkozds nélkul a fo-
lyamat tudd&fibrosisba mehet dat. A fibrosis stadiu-
madban a betegek lehetnek tiinetmentesek, de kiala-
kulhat a tidétérfogatok csokkenése, melyekhez kii-
|6nb6z6 silyossdgi fokud 1égzési nehezitettség tdr-
sulhat. Létrejohet a kronikus 1égzési elégtelenség,
ami pulmonalis hypertonidhoz és cor pulmonale
kialakuldsdhoz vezethet. A sugdrterdpia kivdltotta
tudd szovédmények igazoldsdhoz mellkasi képal-
kotdsokat (rontgen és szamitégépes tomografia —
CT), légzésfunkcids vizsgdlatokat és broncho-
scopidt alkalmazhatunk.

Mi(itéti beavatkozdsok

Mellkasm(tét torténhet diagnosztikus mintavétel
céljabal, illetve kilonboz6 technikdkkal terdpids
célbodl is. Fontos a tervezett mellkas m(tét el6tt a
betegek pulmonolégiai statuszfelmérése. A tid6-
ben |év6 metasztdzisok sebészi eltdvolitdsa kilon-
boz6 mtéti technikdkkal torténhet (thoracotomia,
thoracoscopia, |ézeres beavatkozds). Vdltozo,
hogy a sebészi eltdvolitds a tid6allomany mekkora
részét érinti. A gyerekek jobban tolerdljdk a reszek-
ciét, mint a feln6ttek (10). Ennek a hdtterében valo-
szinl olyan adaptiv mechanizmusok szerepelnek,
mint a tidShipertrophia és a hiperinflatio, melyek
hosszitdvon kompenzdljdk a tid6szovet vesztesé-
get. Akut szovédményként pneumothorax (PTX),
vérzés, valamint krénikus szovédményként a mell-

kasfal rigiditdsa fordulhat el&.

Infekciok

A 2. tabldzatban az immunszupprimélt betegeknél
silyos légiti infekciékhoz vezet§ leggyakoribb
kérokozok szerepelnek.

A Pneumocystis jirovecii dltal okozott tiddégyulla-
dds volt a haldlozds f6 oka kordbban a tumoros be-
tegeknél. A profilaxis felfedezése 6ta, a trime-
toprim-szulfametoxazol alkalmazdsdval lényege-
sen visszaszorult az el6forduldsa (11). Az intenzi-
vebb onkoldgiai kezelések kovetkeztében napja-

inkban a gombadk (pl. Aspergillus spp.) és a virusok
(pl. CMV, VZV) vdltak a stlyos pulmonalis infekci-
ok legfontosabb kérokozaéiva (12).

Esetbemutatds

A tidégyogydszati manifesztdciék nemcsak a ké-
s@i gondozds sordn, hanem mar a daganatos beteg-
ség prezentdciéjakor, a primer diagndzis feldllita-
sakor is komoly differencidldiagnosztikai kihfvast
jelenthetnek, ahogyan azt az aldbbi esetliink is
szemlélteti.

Egy 15 éves lednybeteg anamnézisében gyenge-
ség, valamint fizikai terhelésre jelentkezd, a jobb
mellkasfélre lokalizdlédé fadjdalom szerepelt. Kez-
detben 1dz, dyspnoe nem tdrsult a panaszokhoz.
Teruleti elldtdasban afizikdlis vizsgdlat sordn a jobb
tudsfél felett tompulat volt kopogtathaté. A mell-
kas-rontgenfelvétel jobb oldalon jelent§s mennyi-
ségl pleuralis effliziét igazolt, a jobb tudébazison
infiltratum gyandjaval. A klinikai kép és a képalko-
té vizsgdlat alapjan pleuropneumoniat valészind-
sitettek, per os cefuroxim terdpidt inditottak. Az
antibiotikus kezelés mdsodik napjan subfebrilitas,
illetve laz jelentkezett (max. 38,5 °C). Az egy hét-
tel késébbi kontroll mellkasrontgen a pleuralis fo-
lyadék progressziéjat mutatta, a mediastinum dtto-
l6ddsdval, ezért a beteget osztdlyunkra irdnyftot-
tdk tovdbbi elldtds céljdbol. Felvételekor a jobb
mellkasfél felett kopogtathaté tompulat és a |égzé-
si hangok teljes hidnya volt észlelhet6. A laboraté-
riumi vizsgdlatokbdl a mérsékelten emelkedett
C-reaktiv protein (CRP: 47 mg/l) emelendd ki.
A mellkasi ultrahangvizsgdlat a jobb mellkasfelet
teljesen kitolts, bels6 echokat tartalmazé folyadé-
kot és atelectasids tuddSlebenyeket dbrdazolt.
Hemokultdra-vétel utdn empirikus ceftriaxon és
azitromicin kezelést kezdtiink, valamint jobb olda-
li mellkascsovezést végeztiink (2. dbra). Mikrobio-
|6giai vizsgdlatokra fels6léguti mintdt, valamint a
mellkas drendlds sordn nyert pleuralis effliziét
kaldtink.

Tekintettel az atipusos klinikai lefolydsra (progre-
didlé pleuralis effiizié mellett mérsékelt gyullada-
sos paraméterek és alacsony 1dz), a nyert pleuralis

2. tablazat: Immunszupprimalt betegek stilyos légiiti infekcigjaért felelos kérokozék

Baktérium Gomba
Haemophilus influenzae Aspergillus sp.
Streptococc. pneumoniae Mucor sp.
Staphylococcus aureus Histoplasma sp.
Klebsiella sp. Candida sp.
Listeria sp.

Mycobacterium tuberculosis
Pseudomonas sp.
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Virus/protozon

CMV

\VAY

HSV

Pneumocystis jirovecii (carinii)
Toxoplasma sp.

Cryptococcus

EBV

Adeovirus

RSV

Humdn metapneumovirus
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punktatumbdl citolégiai vizsgdlatot kértiink a ma-
lignitds kizdrdsa céljabdl. A citoldgia anaplasticus,
magas malignitdsd tumorsejtek jelenlétét igazolta.
Ezt kdvetSen slrgSs mellkas-, has- és kismedencei
MR-vizsgdlat tortént, amely kiterjedt térfoglalé fo-
lyamatot mutatott a jobb oldali mellkasban a re-
kesz mentén, azt involvdlva, valamint az elil-
s6-kozépsé mediastinumban a thymusnak megfele-
|Gen, illetve a pericardiummal 6sszefliiggésben,
pleuralis carcinomatosis mellett. A primer kiindu-
ldsi hely egyértelmien nem volt azonosithaté (3.
dbra).

A szovettani és immunhisztokémiai feldolgozas
végul lll-as stadiumu alveolaris rhabdomyosarco-
madt igazolt. A beteg a CWS 2012 protokoll metasz-
tatikus dga szerinti kezelésben részestlt: 6 hénap
szisztémds kemoterdpidt, 7 hénap fenntarté keze-
|ést, valamint egy hénap radioterdpidt kapott (13).
A terdpidra kivdléan reagdlt, jelenleg remisszidban
van, gyégyultnak tekinthetd.

Megbeszélés

Az eset ravildgit arra a diagnosztikai nehézségre,
amelyet a mellkasi ttinetekkel (fdjdalom, kopogta-
tdsi tompulat, 1égzési hang hidnya) prezentdlédé
malignus folyamatok jelenthetnek (14). Gyermek-
korban a massziv pleuralis efflizié hdtterében leg-
gyakrabban infekciézus eredet dll. Beteglinknél
a kezdeti antibiotikus terdpia hatdstalansdga és
a radiolégiai kép gyors progresszidja (a mediasti-
num dttoléddsa) hivta fel a figyelmet a folyamat
atipusos jellegére (2). A rhabdomyosarcoma (RMS)
az egyik leggyakoribb gyermekkori lagyrész-szar-
koma, amelynek alveolaris altipusa agresszivabb
biolégiai viselkedést mutat és gyakran ad metasz-
tdzisokat (13). Az alveolaris RMS primer mellkasi
megjelenése, kilonosen izoldlt, massziv pleuralis

N !
i A
alds utan

2. dbra: Mellkas-rontgenfelvétel a mellkas drain

effizié formdjaban, rendkivil ritka a gyermekpo-
puldciéban (14). A szakirodalom is megerdsiti,
hogy az ilyen esetek kezdetben szinte kivétel
nélkil pleuropneumoniaként keriilnek elldtdsra,
ami késleltetheti a helyes diagnézist (14).

A gyermekkori daganatos megbetegedések kezelé-
sének folyamatos fejl6dése javitotta a betegek tul-
élését az elmilt néhdny évtizedben (1, 2). Ehhez
a megnovekedett tdléléshez tarsulnak mind a ko-
rai, mind a késd@i tidst érintd mellékhatasok (4).
A késGi szovédmények gyakran évekkel késébb je-
lentkeznek. A pulmonalis szovédményeket mini-
malizdlo terdpidk megtaldldsa fontos cél. Ezen be-
tegek tidégydgydszati nyomon kovetése nemcsak
a kezelési szakaszokban, hanem az azt kovetd
években is indokolt. A gondozds sordn a rendsze-
res fizikdlis vizsgdlat mellett kiemelt szerepet kap a
légzésfunkciés monitorozds (spirometria, diffizids
kapacitds mérése), amely segit a funkciondlis kdro-
soddsok korai, még tinetmentes stadiumban torté-
né felismerésében (15). Fiatalabb vagy kevésbé ko-
operdlé gyermekek esetében az djabb, passziv
egyuttm@kodést igényls 1égzésfunkcios technikdk
(pl. impulzus oszcillometria, tobbkilégzéses kimo-
sdsos technikdk) bevezetése és rutinszer( alkalma-
zasa jelenthet el6relépést (2). Osszességében a tii-
dszovédmények korai azonositdsa, azok adekvat
kezelése tovdbb javithatja a daganatos gyermekek
tdlélését, igy kifejezetten fontos a gyermekonkolé-
gus és a gyermek-tid6égyogydsz kozotti szoros
egyuttm@kodés.

3. dbra: Mellkasi MR-felvétel: kiterjedt térfoglalé folyamat
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Summary

Pulmonary Aspects and Long-Term Care of Childhood Malignancies
Orsolya Szikszay et al; Department of Pulmonology, TGzolté Street Unit, Semmelweis University

With advances in the treatment of childhood malignancies, the survival rate now exceeds eighty percent, bringing the
management of long-term pulmonary complications to the forefront. Cytostatic agents and radiotherapy involving at
least ten percent of the lung can cause acute pneumonitis and irreversible pulmonary fibrosis in a dose-dependent
manner, while immunosuppression during treatment can lead to opportunistic respiratory infections. Structured,
long-term pulmonological follow-up utilizing novel lung function techniques is crucial for preserving the quality of life
in survivors. Pulmonary manifestations can also present diagnostic difficulties at the time of primary diagnosis; through
a pediatric case mimicking pleuropneumonia, we demonstrate the challenges in recognizing malignant pleural
effusion.

KEYWORDS  oncological pulmonary follow-up, pulmonary function tests, pulmonary toxicities, opportunistic
pathogens, differential diagnosis

Utravalé tudnivalé

= Pulmonolégiai szempontbdl riziké csoportba tartozé onkoldgiai betegek rendszeres tid6gydgydszati
vizsgdlata kiemelt jelent6ségl a tids funkciondlis kdrosoddsok korai, még tinetmentes stadiumban
torténd felismerésében.

= Mellkasi elhelyezkedésti malignus folyamatok a nem specifikus Iéguti tinetekben valé manifesztdcié-
ik miatt komoly differencidldiagnosztikai nehézséget jelenthetnek.

Irodalom

1. Steliarova-Foucher E, Colombet M, 7. Zorzi AP, Yang CL, Dell S, Nathan and treatment of invasive fungal
Ries LAG, et al. International PC. Bleomycin-associated pulmo- diseases in paediatric patients with
incidence of childhood cancer, nary toxicity in survivors of cancer or allogeneic haemopoietic
2001-2010: a population-based childhood cancer. ) Pediatr Hematol stem-cell transplantation. Lancet
study. Lancet Oncol. 2017; 18(6): Oncol. 2015 Nov;37(8):e447-e452. Oncol. 2014;15(8):e327-e340.
719-31. 8. Hua C, Hoth KA, Wu S, et al. 13. Cooperative Weichteilsarkom

2. Jakab Z, Garami M. Gyermekkori da- Incidence and correlates of radi- Studiengruppe  (CWS)  of the
ganatos megbetegedések epidemio- ation pneumonitis in  pediatric Gesellschaft fur Padiatrische
|6gidja és a tdlélési mutatok vdltoza- patients with partial lung irradia- Onkologie und Héamatologie
sa Magyarorszdgon. Orvosi Hetilap. tion. Int J Radiat Oncol Biol Phys. (GPOH). CWS-Guidance for risk
2019;160(34):1342-50. 2010 Sep 1; 78(1):143-149. adapted treatment of soft tissue

3. Mulder RL, Hudson MM, Bhatia S, et 9. Wirsdorfer F, Jendrossek V. The Role sarcoma and soft tissue tumours in
al. Recommendations for sur- of Lymphocytes in Radiotherapy- children, adolescents, and young
veillance of pulmonary dysfunction Induced Adverse Late Effects in the adults; Version 1.6 from
in childhood, adolescent, and young Lung. Front Immunol. 2016 Dec 14; 12.12.2012. Stuttgart: GPOH; 2012.
adult cancer survivors: a report from 7:591. 14.Klouda T, Steele J, Weichert-Leahey
the International Late Effects of 10. Butler JP, Loring SH, Patz S, Tsuda, N, et al. Alveolar rhabdomyo-
Childhood Cancer Guideline A, Yablonskiy DA, Mentzer §J. sarcoma presenting as a pleural
Harmonization  Group.  Lancet Evidence for adult lung growth in effusion: An atypical presentation of
Oncol. 2019; 20(3): e156-e167. humans. The New England Journal a malignancy. Pediatr Pulmonol.

4. Josephson MB, Goldfarb  SB. of Medicine, 2012; 367(3), 244-7. 2020 Dec; 55(12):3231-3.
Pulmonary complications of child- 11.Stern A, Green H, Paul M, et al. 15. Meyer SIR, Albertsen BK, Skipper
hood cancers. Expert Rev Respir Prophylaxis ~ for ~ Pneumocystis MT, et al. Pulmonary Function Defi-
Med. 2014 Oct; 8(5):561-71. pneumonia (PCP) in  non-HIV cit and Clinical Associations in

5. Elbahlawan L, Rains KJ, Stokes DC. immunocompromised patients. Childhood Acute Lymphoblastic
Respiratory Care Considerations in Cochrane Database Syst Rev. 2014 Leukaemia Survivors: A National
the Childhood Cancer Patient. Oct 1;2014(10):CD005590. Retrospective  ALL-STAR  Lungs
Respir Care. 2017; 62(6):765-75. 12. Groll AH, Castagnola E, Cesaro S, et Cohort Study. Pediatr Pulmonol.

6. Limper AH. Chemotherapy-induced al. Fourth European Conference on 2026;61(4):e71600.
lung disease. Clin Chest Med. Infections in Leukaemia (ECIL-4):
2004;25(1):53-64. guidelines for diagnosis, prevention,

Tesztkérdések

1. Mely kemoterdpia tiidé toxicitdsara vonatkozéan érheté 2. Mely gyermekkori daganatok esetében fordul el6 leggyak-

el a legtobb vizsgdlat? rabban tiidémetasztdzis?

a) metotrexat a) Ewing-sarcoma,  Wilms-tumor,  rhabdomyosarcoma,

b) bleomicin hepatoblastoma, diffiz kozépvonali glioma

c) vinblasztin b) Ewing-sarcoma,  Wilms-tumor,  rhabdomyosarcoma,

d) aktinomicin-D osteosarcoma, neuroblastoma

e) citozin-arabinozid c) osteosarcoma, Ewing-sarcoma, Wilms-tumor, rhabdo-

myosarcoma, hepatoblastoma

d) hepatoblastoma, Wilms-tumor, Ewing-sarcoma, pilocytas
astrocytoma, osteosarcoma

e) ependymoma, rhabdomyosarcoma, kézépvonali glioma,
osteosarcoma, neuroblastoma

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 j6I megoldéknak!
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OSSZEFOGLALAS Bevezetés: Diszmorfids jegyekkel jdrs, komplex tinettdrsuldsok esetében klinikai genetikus bevond-
sa és multidiszciplindris szemléletd elldtas kiemelten fontos.
Esetismertetés: Esetiink silyos pszichomotoros elmaraddssal, kétoldali szenzorineurdlis halldscsékkenéssel, gastro-
intestinalis fejl6dési rendellenességekkel és cystds fibrosisra emlékeztetd tiidSeltérésekkel tarsult.

Kovetkeztetés: A Kilquist-szindréma az SLC12A2 gén biallélikus varidnsaival 6sszefliggs, ultraritka, autoszémalis

recessziv modon 6roklédé, multiszisztémds korkép.

KULCSSZAVAK  multiszisztémds neurodevelopmentdlis korkép, cystds fibrosis-szerd tiid&érintettség, SLC12A2 gén,

Kilquist-szindréma

Bevezetés

Klinikai szempontbdl a tobb szervrendszert érintg,
egyetlen j6l ismert szindromdba sem illeszthet6
korképek diagnézisanak feldllitdsa tovdbbra is je-
lent&s kihivds, ugyanakkor a korszer(, nagy at-
ereszt6képességli genetikai vizsgdlatok (micro-
array, génpanelek, teljes exom szekvendlds) egyre
szélesebb korl elérhet§ségével, valamint a szak-
irodalmi adatok egyszerlbb hozzdiférhet&ségével
szamos esetben redlis lehetdséggé valik (1, 2).
Komplex tiinettarsuldsok, osszetett fejl6dési rend-
ellenességek, diszmorfids tiinetek esetén klinikai
genetikus bevondsa kiemelten fontos a részletes
fenotipizdlds és a genetikai diagnosztika megterve-
zése szempontjabdl (2, 3). A definitiv genetikai di-
agnozis feldllitdsa elsGsorban a csaldd szamadra bir
kiemelt jelent&séggel, mivel pontositja a progné-
zist, lehet6vé teszi a célzott terdpids lehet§ségek
felkutatdsat, gondozdsi stratégia kialakitdsat, illet-
ve az ismétlédési kockdzat és a megel6zési lehetd-
ségek meghatdrozdsat. Ezek mellett a tudomdnyos
ismeretek b&vitése szempontjdbsl is meghatdrozé.
A genetikai betegséggel diagnosztizalt betegek és
csalddjaik hosszu tavi kovetése, gondozdsa, tdrs-
szakmdk bevondsa szintén a klinikai genetikus fel-
adata. Komplex, ritka, tobb szervrendszert érintd
megbetegedésekben a multidiszciplindris megko-
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zelités — gyermekgydgydsz, klinikai és molekuldris
genetikus, rehabilitdciés szakemberek és mds
szubspecialistdk egylttmikodése — a korszerd ell4-
tds elengedhetetlen eleme (4).

Esetismertetés

Gondozdsunk alatt dll6 beteglink a szulsk 1/1.,
spontdn fogant graviditdsdbdl, 38. gesztdciés hét-
re, 2660 gramm szuletési sdllyal, praenatalis ultra-
hang vizsgdlattal felismert omphalocelevel sziile-
tett. Csalddi anamnézise nem relevdns, szilei
mindketten fiatalok, egészségesek, vérrokoni kap-
csolatrél nem tudnak. Egy napos életkorban az
omphalocele m(téti zdrdsa szovédménymentesen
megtortént, azonban perinatalis infectio, hemo-
kultdrdbdl kitenyész& Staphylococcus epidermidis
miatt intenziv osztdlyos dpoldst, kombindlt anti-
biotikus kezelést igényelt. Az eset utélagos értéke-
lése kapcsdn feltdnd volt akkori dllapota alapjdn
nem feltétlentl magyardzhaté, elhlizédé |égzésta-
mogatdsi igénye. A posztoperativ szakban feltint
arcdiszmorfidja, generalizdlt izomhypotonidja és
tapldldsi nehezitettsége. Koponya ultrahang vizs-
gdlat sordn fokozottan reflektdlé fornixok kerultek
leirdsra. A fenti tlnetegylttes miatt a harmadik
életnapon genetikai konzilium tortént. A klinikai
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kép alapjdn a genetikai kivizsgdlds kariotipizalds-
sal indult, melynek sordn 46, XX, normdl néi kario-
tipus igazolddott. A rutin halldssz(rés felvetette,
majd az audiolégiai vizsgdlat megerdsitette a ké-
toldali halldscsokkenést. A kovetkez Iépésként a
szindromds halldscsokkenés irdnydban végzett,
101 gént vizsgdlé multigén panelben (NGS, next
generation sequencing) eltérés nem igazolédott.
Id6kozben fokozédé tdpldldsi zavar, elmarado
mozgdsfejlédés, illetve kibontakozd gastrooeso-
phagealis reflux miatt 9 hdénapos életkorban
Nissen-féle funduplikdcioval egybekotott gastro-
stomaképzés tortént. Az altatds sordn nehezen eltd-
volithatd, ventildciét nehezitd légdti vdladék volt
kirivo, tovdbbd a mtétet kovets idGszakban peri-
férids vénds kanul paravazdléddsa miatt érintett
bértertleten necrectomidt és bdrtranszplantdciot
igényl6 bérsérilés alakult ki. Az eltelt id6szakban
kibontakozé egyértelmien stlyos neurodevelop-
mentdlis betegségre, két oldali szenzorineurdlis
halldscsokkenésre, tdpldldsi zavarra, minoranomd-
lidkra, arcdiszmorfidra, korai életkorban tapasztalt
elhizédo légzéstdmogatdsi igényre, illetve altatd-
sok kapcsdn tapasztalt sGrd Iéguti vdladékra, su-
lyos fert6zésekkel szembeni fokozottnak impondlé
fogékonysdgra tekintettel a multigén NGS panel ki-
terjesztése tortént teljes exomszekvandldssa (WES)
a szul6k beleegyezését kovetGen. A WES vizsgdlat
sordn  az  SLC12A2  génben  ¢.868G>C
p(Gly290Arg) bizonytalan betegségokozé jelents-
séglivaridns (VUS) kertilt azonositdsra homozigota

formdban. A szegregdcids vizsgdlat sordn a szul6k
esetében heterozigéta hordozé dllapot igazolo-
dott, a kibontakoz klinikai kép pedig az irodalom-
ban fellelhets esetleirdsokkal (5-8) szoros egyezést
mutatott, ezért a varidns utélagos, valészintleg
patogénként torténd djraértékelése alapjan a be-
tegnél Kilquist-szindroma diagnézisa feldllithato
volt. A diagndzis feldllitdsdt kovetSen, a betegség
patomechanizmusdanak ismeretében vélt nyilvadn-
valévd betegiink esetében a konnyezés hidnya, a
csokkent nydltermelés kovetkeztében kialakulé
rendkivil szdraz szdjnydlkahdrtya és kertlt bevo-
ndsra a multidiszciplindris elldtds keretében tudg-
gyogydsz szakorvos.

Megbeszélés

Az SLC12 géncsaldd tagjai 6sszesen kilenc elektro-
neutrdlis kation—klorid kotranszporter fehérje szin-
tézisében vesznek részt (6-8). A csaladba tartozé
transzporterek két f6 alcsoportba sorolhaték annak
alapjan, hogy mtkodésuk ndtriumfiggs vagy attol
figgetlen (8). Szdmos, ebbe a csalddba tartozo gén
varidnsait lefrtdk madr jol definidlt human kérké-
pekben igy példaul az SLCT12A71 gén mutdcioit
Bartter-szindroma 1-es tfpusdban, ami hypo-
natraemidval, hypokalaemidval, metabolikus alka-
losissal és hypercalcuridval jaré krénikus tubulo-
pathia (9), az SLC12A3 gén eltéréseit a Gitelman-
szindromdban, ami egy hypomagnesaemidval,

Renal Tubular Acidosis St
A

Epilepsy of Infancy with

’o
NS
Migrating Focal Seizures S~

<
o
A

Delpire-McNeill syndrome

Kilquist syndrome

1
85

Deafness Autosomal Dominant 78

Psoriasis

SLeC12ag
< "’ Lysosome dysfunction

) Gitelman syndrome

Bartter Syndrome Type |

1. dbra: A solute carrier transzport 12-es géncsaldd egyes elemei, natrium dependens és independes alcsoprtokra osztva. Az egyes
dgakon az dltaluk kédolt transzportfehérje megnevezésével és a varidnsok dltal okozott eddig ismert szindrémakkal. Forrds: Leone és
mtsai. 2025. Identification and Characterization of a Novel Biallelic SLC12A2 Variant Associated With Kilquist Syndrome (OMIM
#619080). American Journal of Medical Genetics Part A e64188.
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hypocalcuridval, metabolikus alkalosissal jdré
tubulopathia (10), az SLC12A6 gén varidnsait
Andermann-szindréméban, ami egy corpus callo-
sum agenesidval, periférids motoros és szemzoros
neuropathidval, sdlyos pszichomotoros fejlddési
zavarral jaré6 megbetegdés [6-8, 11). Az SLC12
géncsaldd ndtriumflggd és ndtriumfiiggetlen alcsa-
ladokra osztott Leoni és munkatdrsai dltal bemuta-
tott filogenetikus fdja ldthaté az 7.dbrdn. Az dga-
kon az OMIM és ClinVar adatbdzisain alapulo
egyes gének varidnsai dltal okozott ismert szindro-
mak is feltintetésre kerlltek (7. dbra). Az SLC12A2
gén az 5-0s kromoszoman helyezkedik el, egy
Na-K-Cl ion kotranszporter fehérjét kédol, amely a
neuronok és az epithelialis sejtek bazolaterdlis
membrdnjdn elhelyezkedd transzportfehérje. F&
feladata, tobb mds ioncsatorndval és transz-
porterrel egytuttmdkodve, az intracelluldris klorid-
ion-homeosztdzis fenntartdsa, azaltal, hogy klori-
diont juttat a sejtekbe. Ezen keresztul az epitelidlis

sejtekben biztositja a szekretdlhato kloridion szin-
tet, a kozponti idegrendszerben szabdlyozza a
GABAerg neurotranszmissziét, valamint a bels6
fulben is expresszdlodik (7). A gén hibdi tobb,
allélikus betegség kialakuldsdval is 6sszeftiggésbe
hozhaték, dgy, mint az autoszémdlis domindns
oroklédési idegi halldsvesztés 78-as tipusa, vagy a
szintén autoszémdlis domindnsan  6rokl6dé
Delpire-McNeill-szindréma, mely egy neurodeve-
lopmentdlis betegség (7, 8, 12).

Az SLCT12A2 gén biallélikus funkciéveszté mutdci-
oihoz tdrsulé jol korulhatdrolt szindroma el&szor
2019-ben kertlt leirdsra Kilquist-szindréma néven
(6). Ez egy ultraritka, autoszomdlis recessziv 6rok-
[6dést, multiszisztémds neurodevelopmentdlis za-
varral jaré kérkép, pontos incidencidja nem ismert.
A szakirodalomban csak esetkozlések taldlhatoak.
Ezek alapjdn jellemz6 a kétoldali szenzorineurdlis
halldscsokkenés, a silyos, globdlis idegrendszeri
fejlédési zavar, valamint a kiilonb6z6 fokd gastro-

1. tdbldzat: 2025-ig kozolt esetek, forrdsmegjeldléssel és fenotipussal. Forrds: Leone és mtsai. Identification and Characterization
of a Novel Biallelic SLC12A2 Variant Associated With Kilquist Syndrome (OMIM #619080). American Journal of Medical
Genetics 2025 Part A e64188. https://doi.org/10.1002/ajmg.a.64188.
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intestinalis fejlédési rendellenességek megjelené-
se. A korkép jellegzetessége a kils6 elvdlasztdsu
mirigyek — elsGsorban a verejték-, konny- és nydl-
mirigyek, valamint a léguti nydkszekréciot végzg
mirigyek — mkodészavara, amely a valadék jelen-
t6s csokkenésében vagy akar teljes hidnydban nyil-
vanulhat meg (6, 7, 8). Leoni és munkatdrsai dltal
kozolt, legfrissebb 0sszefoglalé tdbldzat az eddig
publikdlt esetek tineti spektrumdt foglalja ¢ssze
(1. tablazat). A kozolt esetek mindegyikére jellem-
z6 a kétoldali senzorineurdlis halldscsokkenés,
pszichomotoros fejl6dési elmaradds, a generalizadlt
izomhypotonia, és kiilonb6z6 gastrointestinalis el-
térések, valamint gyakori a szemszdrazsdg, az iz-
zadds és a nydltermelés jelentds csokkenése.

A léglti patolégia egyik legfébb eleme a strd, tapa-
dos léguti vdladék fokozott képz&dése, amely vila-
dékdugokhoz, ezdltal a tiidén belil atelectasids,
distelectasids, rosszul ventildlt teriletek kialakula-
sdhoz, egyes kozolt esetekben hirtelen jelentkezd
apnoékhoz, akut obstruktiv eseményekhez vezet.
Mindez recidivdlé léguti infekcidkra, elhizédo
gyulladdsos folyamatok kialakuldsdra, kisléguti
obstrukciodra hajlamosit (6, 7), melyek hosszitdvon
a tudd strukturdlis dtalakuldsat, a tidéparenchyma
kdrosoddsat eredményezik. A tidét érinté patols-
gia nagy hasonlésdgot mutat a cystds fibrosisra em-
lékeztets tidGeltérésekhez. A komplex, tobbszerv-
rendszeri érintettség is rontja a pulmonalis statust.
Az izomhypotonia kovetkeztében hipoventilacid,
hipercapnia és csokkent kohogési eré tovdbb nehe-
ziti a vdladék mobilizdldast. A krénikus immo-
bilitds, kovetkezményes torzsdeformitdsokkal
Osszefuiggd restriktiv |égzészavar, a védekezd ref-
lexek csokkenése, vagy akdr teljes hidnya, vala-
mint a gyakran tdrsulé gastrooesophagealis reflux
és ismétl6ds aspirdciok mind egyitttesen silyos ti-
dégydgydszati kordllapot irdnydba mutatnak.
Mindezek rontjdk a tid6 postnatalis fejlédését,
elGsegitik a visszatérd alsé légliti infekciok kiala-
kuldsat és fokozzdk a tidg strukturdlis kdrosoddsdt.

A 2. dbrdn a tidé érintettségéhez, a |égzés zavard-
hoz vezetd legfontosabb kéroki eltérések lathaték.
Standard terdpids javaslat a Kilquist-szindrémdval
kapcsolatban nem 4&ll rendelkezésre. Esetismerte-
tésekbdl, illetve betegtdrsak tapasztalataibdl szdr-
mazé adatok alapjan 6%-os hiperténids séoldat in-
haldcigjdt és rendszeres mellkasi fizioterapiat al-
kalmaznak a léguti stdtusz javitdsa és fenntartdsa
érdekében. Az egyéb elérhetd terdpids gydgyszeres
és nem gydgyszeres eszkdozok, mint példaul
dorndz-alfa, acetilcisztein, kohogtet6 készilék,
adott esetben neminvaziv |égzésterdpia, vagy az
infekciékontroll  kérdéskore nem tisztdzott.
Jelenleg nem dll rendelkezésre elegendd adat a
vdrhato léguti kérokozé-spektrumrél sem.

Kovetkeztetések

Esetiink jol illusztrdlja, hogy a modern genetikai
vizsgdlati modszerek egyre szélesebb kord elérhe-
tdsége révén mind tobb, kordbban nehezen értel-
mezhetd tunettdrsulds vagy komplex szindréma
hdttere valik tisztazhatova. A kéroki diagnézis fel-
allftdsa kiemelten fontos a csaldd szempontjdbdl,
még akkor is, ha a diagnozis csak késébbi életkor-
ban kertil megdllapitdsra. A pontos genetikai hattér
ismerete lehet6vé teszi a redlis prognézis felvdzo-
ldsdt, a célzott gondozds megtervezését, valamint
a reprodukciés tandcsadds nydjtasat. Hangsdlyoz-
zuk, hogy atipusos, nehezen kategorizdlhato, vagy
Lfurcsdn” tarsulé tiinetek, tobb szervrendszert érin-
t6, bizonytalan hétteri szindromdk esetén célszerd
miel6bb klinikai genetikus bevondsat kérni. Az
NGS paneleket és az exom szekvendldst magdban
foglalo lépcsSzetes diagnosztikai megkozelités
napjainkban redlis lehet6ség és sok esetben
nagyban gyorsithatja a diagnézishoz vezetd utat.
Esetiink is bizonyiftja, hogy minden, multiszisz-
témads érintettséggel jaro korkép ellatdsaban elen-
gedhetetlen a multidiszciplindris szemlélet.

izomhypotonia, védekezoreflexek
hipoventilacio zavara,
GOR

2.abra: Léguiti patoldgia osszefoglalé dbra (sajat)
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Summary

Kilquist Syndrome - Pulmonary Aspects of an Ultra-Rare Genetic Disorder
Péter Nagy Péter et al; University of Pécs, Clinical Centre, Department of Paediatrics

Introduction: In cases presenting with dysmorphic features and complex symptom constellations, the involvement of
clinical geneticist and multidisciplinary management is of paramount importance.

Case report: Our patient was characterized by severe psychomotor delay, bilateral sensorineural hearing loss,
gastrointestinal malformations and pulmonary abnormalities reminiscent of cystic fibrosis.

Conclusion: Kilquist syndrome is an ultra-rare, autosomal recessive, multisystem disorder associated with biallelic
variants in the SLC12A2 gene.

KEYWORDS multisystem neurodevelopmental disorder, cystic fibrosis-like pulmonary involvement, exome
sequencing, SLC12A2 gene, Kilquist syndrome

Utravalé tudnivalé

= Multiszisztémds, arcdiszmorfidval jaré tiinetegydttes esetén miel6bb gondoljunk genetikai eredetre,
és kordn kérjuk klinikai genetikus segitségét.

= A pontos genetikai diagnézis amellett, hogy szikséges a progndzis megitéléséhez és a személyre sza-
bott gondozdshoz, alapvetd jelent&ségli a csaldd genetikai tandcsaddsa és a reprodukcids kockdzatok
pontos becslése szempontjdbdl is.

= Komplex, tobb szervrendszert érint6 betegségek elldtasaban a multidiszciplindris megkozelités kulcs-
fontossdgu.
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Tesztkérdések

1. Melyik dllitas leginkabb jellemzé a Kilquist-szindrémara?
a) Autoszomdlis domindns 6roklédés, izolalt hallascsokke-
néssel
b) Autoszomdlis recessziv, multiszisztémds neurodevelop-

mentdlis kérkép

c) X-hez kotott, kizdrélag neuromuscularis betegség

encephalopathy  and  impaired
secretory epithelia. Neurol Genet
2020;6:e478.

nézishoz?
a) Kariotipizdlds

d) Sporadikus, nem genetikai eredet( tlid6betegség

2. Melyik vizsgdlati stratégia vezetett az esetben a végsé diag-

b) Célzott, egygénes Sanger-szekvendlds
c) Multigén NGS panel, majd teljes exom szekvendlds (WES)
d) Koponya-MR-vizsgdlat, izombiopszia

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasag honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesl! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!

338



ESETISMERTETES GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 4. SZAM
[ |

Pneumoniatol pneumoniaig — és ami kozte van

Gardos Bibor dr.*, Mosdési Bernadett dr., Csorddas Anna dr.,
Major Judit dr., Nagy Péter dr., Péterfia Csaba dr.
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs (Igazgaté Decsi Tamds dr.)

LEVELEZESI CIM:

Gadrdos Bibor dr.

7623 Pécs J6zsef Attila utca 7.
E-posta: gardos.bibor@pte.hu

**A szerz6 az esetbemutatdsdval a legjobb fiatal el6adé kategoridban az MTT&MGYT Gyermekpulmonoldégiai
Szekci6 60. jubileumi konferencidjan I1. helyezést ért el.

OSSZEFOGLALAS Bevezetés: A kora gyermekkortdl fenndlls, visszatéré fertézés és allergids tinetek hdtterében primer
immunhidny dllhat.

Esetismertetés: Egy 12 éves filigyermek anamnézisében congenitalis pneumonia és korai kezdetd dermatitis szerepel-
nek, késébb anaphylaxia, valamint recidivdlé, kérhdzi elldtdst igényl6 bakteridlis és gombds b6r-, ldgyrész- és légiiti
fert6zések jelentkeztek. Aktudlisan antibiotikumra nem reagdlé, empyemadval szévédott pneumonia miatt kertilt felvé-
telre. Az immunoldgiai és genetikai vizsgdlatok STAT-3 asszocidlt hiper-1gE szindromadt igazoltak.

Kévetkeztetés: Az ismétl6ds vagy atipusos lefolydsi pneumonidk esetén a hdtterében dllé primer immunhidny felisme-
rése alapvetd jelentdségl a célzott gondozds és a maradando kdrosoddsok megel6zése szempontjdabol.

<z

KULCSSZAVAK  pneumonia, visszatérd fert6zések, atopids korképek, primer immundeficiencia, immun diszreguldcio

Bevezetés héttérben dll6 pulmonolégiai, immunolégiai, ana-
témiai vagy genetikai hajlamosité tényez6 azono-
A pneumonia az egyik leggyakoribb gyermek- sitdsa is. A korai felismerés kiilonosen fontos, mert
gyogydszati korkép, amely az esetek tobbségében az alapbetegség célzott kezelése csokkentheti az
jol reagdl adekvdt antibiotikus kezelésre és szo- ismételt fert6zések, a szovédményes lefolyds és a
védménymentesen gyégyul. A klinikai gyakorlat- maradando¢ tidékdrosodds kockdzatat.

ban azonban taldlkozunk olyan esetekkel, ahol
visszatérd jelleggel, szokatlan lokalizaciéval vagy

elhizéddan jelentkezik. llyenkor a pulmonolégiai Témakifejtés

gondolkodds kozéppontjdba a hattérben 4ll6

prediszpondlé tényez6k és szisztémds alapbeteg- A bemutatott kértorténet nem klasszikus értelem-
ségek kertlnek. ben vett, egyetlen akut epizéod koré szervez6dé
Ezek kapcsan a differencidldiagnosztikdban a leg- esetismertetés. A gyermek életitja sordn egymadst
fontosabb kérképek kozé tartoznak a primer és sze- kovetd, kezdetben egymastol elkulontlének tins
kunder immundeficiencidk, a cystds fibrosis, a pri- klinikai események retrospektive egységes mintd-
mer ciliaris dyskinesia, az aspiratioval jaré dllapo- zatba rendezhet6ek. Az aktudlis hospitalizaciét in-
tok, tovdbba a velesziiletett |égtiti és tudGfejlddési dokol6 szév6dményes pneumonia ebben az 9ssze-
rendellenességek, valamint egyes interstitialis tii- fliggésben nem izoldlt alsé léguti infekcioként ér-
débetegségek (1). telmezhet§, hanem egy hosszabb ideje fenndllé
Ezekben az esetekben a pneumonia gyakran egy rendszerbetegség stilyos pulmonolégiai manifesz-
kronikus patofiziolégiai folyamat klinikai megjele- tdciojaként.

nési formdja. A visszatérs vagy komplikalt alsé |ég- Az utolsé kérhdzi kezelését hdarom hete fennallé
uti infekciok hosszu tdvon bronhiectasidhoz, tartés kohogés, tartés laz, mellkasi fdjdalom és produktiv
parenchymds kdrosoddshoz, illetve progressziv kohogés el6zte meg. Felvételkor a laboratériumi
légzésfunkcié-romldshoz vezethetnek. Ezért a nem vizsgdlatok kifejezett gyulladdsos aktivitdst mutat-
klasszikus lefolydsd pneumonia elldtdsakor a cél tak (stllyedés: 83 mm/éra, C-reaktiv protein: 229,6
nem csupdn az aktudlis infekcié kezelése, hanem a mg/l, fehérvérsejt: 24,6 G/I, abszolit granulocyta-
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szam: 20G/l), a képalkoté vizsgdlat jobb oldali
broncho pneumonidt igazolt. A kezdeti kezelés
(clarithromycin, amoxicillin-klavuldnsav) ellenére
a tuddéfolyamat eleinte stagndlt, majd gyors prog-
ressziét mutatott: pleuralis folyadékgytlem, ké-
s6bb jobb oldali pleuralis empyema és atelectasia
alakult ki.

A beteg életkora, a klinikai kép és a radioldgiai el-
térések alapjdn els6ként Streptococcus pneu-
moniae koéroki szerepe merilt fel, azonban az
adekvdt bakteriolégiai mintdkbol (hemokultira,
mellkasi folyadék) kérokozét nem sikerilt identifi-
kdlni. Széles spektrumd parenteralis antibioti-
kum-kezelés (ceftriaxon), noninvaziv |égzéstdmo-
gatds, valamint mellkasi drendzs mellett a beteg al-
lapota fokozatosan javult, a tudd&folyamat reg-
ressziot mutatott.

A jelenleg 12 éves filigyermek anamnézisében mar
a perinatdlis id6szaktol visszatéréen jelentkezd in-
fekciok emelenddek ki. Intrauterin pneumonia mi-
att [égzéstdmogatdsra és kombindlt antibiotikus ke-
zelésre voltsziikség. Ez 6nmagdban nem specifikus
esemény, azonban a késébbi kérlefolydssal egydutt
értékelve a korai életkorban megjelend fert6zés-
hajlam illeszkedik a teljes klinikai mintdzatba, az
immunoldgiai érintettség egyik els6 megnyilvdnu-
ldsa.

Az els@ életév sordn kiterjedt, terdpidra rezisztens
ekzema, seborrhoeds dermatitis és pemphigoid-
szer( bérelvdltozdsok jelentkeztek, melyeket gya-
kori bakteridlis b&r- és mucocutan fertézések
(impetigo, stomatitis aphthosa) kisértek. A tiinetek
perzisztencidja és a terdpidra adott elégtelen va-
lasz mar felvetette primer immunhidny lehet&sé-
gét.

A kovetkezd években a fert6zések szama és azok
stlyossdga fokozatosan nétt. Recidivdlé bér- és
lagyrész abscedalé folyamatok, visszatérg otitis
media és sinusitis, valamint ismétl6dé broncho-
pulmonalis infekciok jelentkeztek. A bakteridlis
fert6zések mellett tobb alkalommal gombds bér- és
koromérintettség is el6fordult. A fert6zések nem
egyetlen szervrendszerre korldtozdédtak, gyakran
relabdltak, és tobb esetben invaziv sebészeti és
ful-orr-gégészeti ellatdst tettek sziikségessé. Ekkor
a kortorténet mdr nem egyszerlen ismétl6ds gyer-
mekkori fert6zések sorozatdnak tdnt, hanem olyan
visszatérg, részben szovédményes infekcids feno-
tipust mutatott, amelyben a bér-, a felsé és also lég-
Uti érintettség egymdssal parhuzamosan jelentke-
zett.

Az infekciés eseményekkel parhuzamosan allergi-
ds tinetek is megjelentek. Csecsemd&korétol ételal-
lergia gyandja miatt elimindciés diéta bevezetésé-
re volt szlikség, egy alkalommal pedig sulyos, sir-
gbsségi ellatdst igényl6 anaphylaxids reakcio ala-
kult ki szemhéj- és ajakduzzanattal, 1égzési nehe-
zitettséggel, generalizdlt urticaridval. Asthma
bronchiale miatt 9 éves korétol dllt gondozas alatt.
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A késSbbiekben a koérképhez ismételt csonttoré-
sek, scoliosis és fogfejlédési rendellenességek tar-
sultak, melyek a teljes anamnézis részeként egyre
inkdbb egy kozos kéreredetet valészinGsitettek.
Primer immundeficiencia lehetgsége 2 éves kor-
ban merilt fel el@szor, a visszatérd infekcidk és a
kronikus bértinetek miatt immunolégiai kivizsgd-
las tortént. Ekkor az életkorspecifikus immunglo-
bulin- (Ig-) szintek normdl tartomdnyban voltak. 4
éves korban a Pneumococcus elleni specifikus an-
titest titer csokkent védettséget mutatott, mely djra-
oltdst koveten normadl értéket adott, igy a specifi-
kus antitestdeficiencia kizdrdsra kertlt. A komp-
lementrendszer vizsgdlata csokkent lektindt-
aktivitdst jelzett. A kifejezetten alacsony Th17-
sejtszdm (INFy-IL17+ CD4+ Th17-sejtpopuldcio:
<0,01% (normdl tartomdny: 0,4-4,6%) (2), az ext-
rém emelkedett IgE-szint (IgE: 6164 1U/ml), az
eosinophilia a hiper-IgE-szindréma lehet&ségét
er@sitették meg, a molekuldris genetikai vizsgdlat-
tal ,STAT3 c.1144C>T mutdciéhoz tdrsulé auto-
szomdlis domindns forma” igazolédott.

A genetikai vizsgdlattal is meger@sitett diagnozis
egységes patomechanizmusba rendezte a kordb-
ban kilondll6 epizédokként kezelt infekcids, gom-
bds, cutan-mucocutan, légliti, allergids, skeletdlis
és fogdszati eltéréseket. A gyermek immunoldgiai
gondozds alatt dll, infekciéprofilaxisban, célzott
véddoltdsi programban, allergoldgiai-pulmonolé-
giai kezelésben részesil. Az atopids tinetek miatt
2023-t6l anti-IgE terdpia (inj. omalizumab sc.) be-
vezetése tortént, a stlyos pleuropneumonia miatt
jelenleg havonta IgG szubsztiticiéban részesil.
A gyermeknek azéta silyos fert6zése nem jelentke-
zett, a kontroll képalkoté vizsgdlatok sordn struktu-
rdlis parenchymads eltérés nem igazolédott.

Megbeszélés

Pulmonolégiai szempontbdl fontos tanulsdg, hogy
a visszatér§ vagy szovédményes pneumonia gyer-
mekkorban gyakran valamilyen prediszpondlé té-
nyezG8re vagy szisztémds alapbetegségre hivja fel a
figyelmet. Visszatérg sinopulmonalis fert6zés ese-
tén el8szor a humordlis immunhidny kizdrdsa a
legfontosabb. Beteglink esetében az immunglobu-
lin szintek az életkorspecifikus normal tartomdny-
ban voltak, B-lymphocyta szintje megfelel§ volt, a
B-lymphocyta-funkciot jellemzé specifikus anti-
test vdlasz is megfelel6nek bizonyult. Ha a léguti
infekciok mellett recidivdlé bér- és lagyrész-
abscessusok, mucocutan vagy gombads fert6zések
is jelen vannak, akkor primer immunhidny egyéb
tipusa, ha stlyos atopids jelleg(i bértiinetek, aller-
gids események, skeletalis eltérések vagy fogfejls-
dési zavarok is tarsulnak, akkor hiper-1gE-szindro-
ma gyanuja mertilhet fel.

A hiper-lgE-szindréma (HIES, Jéb-szindréma) egy
ritka, genetikailag meghatdrozott primer immunhi-
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any, amely leggyakrabban a STAT3 gén mutdcidja
kovetkeztében alakul ki. A betegség patomecha-
nizmusdnak kozponti eleme a T helper (Th)17-sejt
differencidléddsdnak a zavara, amely kovetkezté-
ben a mucocutan immunvédekezés jelentGsen kd-
rosodhat. A Th17-interleukin (IL)-17 tengely séri-
lése és az ezzel pdrhuzamosan kialakulé Th2-
domindns immunvdlasz egyuttesen felelGsek a fer-
t6zések és az allergids eltérések komplex megjele-
néséért. Klinikai szempontbdl visszatérs bakterid-
lis és gombds fert6zések, jellegzetes bértiinetek és
laboratériumi eltérések: extrém mértékben emel-
kedett szérum IgE-szint és eosinophilia jellemzik a
kérképet (3).

A nem tipusosan zajlé pulmonalis megbetegedések
hdtterében a csokkent Th17-medidlt immunvalasz
folytdn kialakult neutrophil toborzdsi zavar és ko-
vetkezményes ineffektiv gyulladdsos vdlaszreak-
ci6 dllhat. Ezzel magyardzhaté a gyakori a tdlyog-
képz&dés, a fert6zések elhidzodo lefolydsa és
hosszabb tdvon a strukturdlis tid6kdrosodds kiala-
kuldsa (4).

A HIES diagndzisa gyakran késik, mivel a korai ti-
netek — ekzema, visszatérg felsg léguti infekcidk,
allergids manifesztdciok — gyakori és nem specifi-
kus gyermekkori kérképek tiinetei is lehetnek. Fon-
tos hangsilyozni, hogy az extrém IgE-emelkedés
nem minden esetben jelenik meg a betegség korai
szakaszdban, ezért a diagndézis nem alapozhatd ki-
zarélag laboratériumi paraméterekre. A bemuta-
totteset j6l demonstrdlja, hogy a hiper-1gE-szindro-
ma klinikai felismerése nem egyetlen tiinethez
vagy laboratériumi eltéréshez kothetd, hanem egy
id6ben fokozatosan kibontakozé, komplex klini-
kai/immunolégiai kérfolyamat felismerésén ala-
pul. A dont6 tényezé a klinikai események és a kér-
lefolydsi mintdzatok integrdlt értelmezése.

A STAT3 mutdcidja kovetkeztében kialakulé im-
munoldgiai eltérések, valamint a hiper- IgE-szind-
rémdra jellemz6 fert6zéses és szisztémds klinikai
manifesztdcidk osszefoglaldsdt az 1. dbra szemlél-
teti.

Pulmonolégiai szempontbdl kulondsen fontos,
hogy a HIES- ben a légditi infekciék nem izoldlt epi-

zédokként jelentkez-
nek, hanem egy prog-
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ralis érintettséggel és
strukturdlis tud6kdro-
soddssal.
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neutrophil kemotaxis zavar A korai felismerés azért

kalonosen fontos, mert
a célzott immunolégiai
diagnosztika, az infek-
ciéprofilaxis, a pulmo-
nolégiai kovetés és a
szovédmények id6ben
torténd kezelése csok-
kentheti a maradandé
tadgékarosodds, kulo-
nosen a bronchiecta-
sia, és a krénikus dest-
ruktiv parenchymads
eltérések kialakuldsa-
nak kockdzatat.

A kezelés multidisz-
ciplindris  megkozeli-
tést igényel, amely ma-
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1. dbra: A STAT3-mutdciéhoz térsul6 hyper-IgE szindréma patomechanizmusa és jellegzetes klinikai  hosszdtdvon  profilak-

manifesztdcidi (sajdt dbra)
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tikus antibiotikus és antifungdlis terdpidt, valamint
az immunmoduldcié céljabdél alkalmazott anti-1gE
terdpia (inj. omalizumab). Rendszeres IgG-szub-
sztitucié alkalmazdsdval a fert6zések gyakorisdga
csokkenthetd (4).

Az eset rdvildgit, hogy célzott gondozds, infekcio-
profilaxis és korszerd biolégiai terdpia mellett is
fennmaradhat olyan infekciés vulnerabilitds,
amely stlyos, komplikdlt bakteridlis fert6zés kiala-
kuldsdhoz vezethet.

Summary

From pneumonia to pneumonia - and everything in between
Bibor Gardos; Department of Paediatrics, University of Pécs Clinical Centre

Introduction: Recurrent infections and allergic manifestations beginning in early childhood may reflect underlying
primary immunodefiency.

Case report: A 12-year-old had a perinatal history of congenital pneumonia early-onset dermatitis. Subsequently, he
developed anaphylaxis and recurrent bacterial and fungal infections affecting the skin, soft tissue and respiratory tract.
He was admitted with antibiotic-refractory pneumonia complicated by empyema. Immunological and genetic
investigation confirmed STAT3-associated hyper-IgE syndrome.

Conclusion: In cases of recurrent or atypical pneumonia in the context of cumulative multisystem infections,
recognition of an underlying primary immunodeficiency is essential for targeted management and prevention of
permanent complications.

KEYWORDS pneumonia, recurrent infections, atopic disorders, primary immunodeficiency, immune dysregulation

Utravalé tudnivalé

z. 2z

= Visszatérd, antibiotikumra nem megfelelGen reagdlé pneumonia — kilonosen pleuralis szovédmé-
nyekkel (empyema, atelectasia) — esetén gondolni kell hiper-IgE-szindrémdra.

= Gyakori, ismételt kérhdzi elldtdst igénylé bakteridlis és gombds bér-, ldgyrész- és |églti fert6zések
(sinusitis, otitis media), valamint perzisztdl6 dermatitis egytttes fenndlldsa erésen tdmogatja a diag-
nozist.

= Az extrém IgE-emelkedés és eosinophilia fontos, de nem mindig korai jel; a diagndzis alapja a jelleg-
zetes klinikai mintdzat felismerése.

= A hiper-IgE-szindroma korai felismerése és célzott gondozdsa csokkentheti a silyos pulmonolégiai
szovédmények kialakuldsdt.
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1. Melyik kombindcié kiiloniti el leginkdbb a hiper-IgE-
szindrémat az egyszerti atopids betegségektsl?

a) Ekzema 6nmagdban

Ekzema és emelkedett IgE

2. Melyik klinikai kombindcié a leginkdbb tipusos klasszikus
STAT3-HIES esetén?

a) Ekzema, hideg staphylococcus-tdlyogok, recidiv pneumo-
nidk, pneumatocele és retinedlt tejfogak

b)
c)
d)
)

e

Ekzema és visszatérs tdlyogképzdSdéssel jéré fert6zések

Ekzema és allergids rhinitis
Ekzema és csalddi atépia

nephritis

b) Ekzema, silyos thrombocytopenia, véres hasmenés és

c) Krénikus hasmenés, opportunista virusfert6zések és

congenitdlis szivhiba

d) Generalizdlt lymphadenopathia, autoimmun cytopenia és

enteropathia

e) Izoldlt asthma, rhinitis allergica és conjunctivitis

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
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Pulmonalis arteriovenosus fistulak diagnosztikaja és
zarasa gyermekkori herediter haemorrhagias
teleangiectasias (HHT) gyermek esete kapcsan
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OSSZEFOGLALAS  Bevezetés: A pulmonalis arteriovenosus fistuldk (PAVF) ritka, de potencidlisan silyos kévetkezmé-
nyekkel jdré vascularis rendellenességek, melyek gyermekkorban leggyakrabban 6rékletes haemorrhagids teleangi-

ectasidval (HHT) tdrsulnak.

Esetismertetés: Egy 8 éves lednygyermek terhelésre jelentkez6 dyspnoe és cyanosis miatt kertilt kivizsgdldsra. A mellka-
si CT-angiogrdfia jobb oldali PAVF-et igazolt. Genetikai vizsgalat ACVRL1T mutdciét (HHT2) mutatott ki. Klinikum és a
képalkoto vizsgdlat eredménye alapjdn a fistula transzkatéteres zdrdsa mellett déntottiink, mely sikerrel megtértént.
Kévetkeztetések: A kontrasztos echokardiogrdfia és a CT-angiogrdfia kombindciéja hatékony diagnosztikai eszkéz,
mig a transzkatéteres embolizdcié biztonsdgos és eredményes kezelési méd.

KuLcsszAavAk  pulmonalis arteriovenosus fistula, HHT, gyermekkor, embolizdcio, hypoxaemia

Bevezetés

Esetismertetés

A pulmonalis arteriovenosus fistuldk (PAVF) olyan
koros érosszekottetések, amelyek a pulmonalis ar-
téridk és véndk kozott jonnek létre, megkertilve a
kapillaris rendszert. Ennek kovetkeztében jobb-—
bal shunt alakul ki, amely csokkenti az oxigeni-
zacio hatékonysdgat, és hypoxaemidhoz vezet.
Gyermekkorban a PAVF-ek leggyakrabban az 6rok-
letes haemorrhagids teleangiectasia  (HHT,
Osler-Weber—Rendu-szindroma)  részjelensége-
ként fordulnak el6. A HHT autoszomdlis domindns
oroklédésd korkép, amelyet az angiogenezis zava-
ra jellemez. A leggyakoribb genetikai eltérések az
ENG és az ACVRLT gének mutdciéi, ritkdbban
a SMAD4 gén érintett.

A kéros érfejlédés kovetkeztében gyenge fald ka-
pilldrisok és direkt arteriovenosus 6sszekottetések
alakulnak ki, amelyek klinikailag orrvérzés, muco-
cutan teleangiectasidk és visceralis arteriovenosus
malformatiék formdjaban jelentkeznek.

A kozlemény célja egy HHT-hez tarsulé PAVF-eset
bemutatdsa, valamint a diagnosztikai és terdpids
lehet6ségek gyakorlati szempontui attekintése.

343

A 8 éves lednygyermek 2023-ban kezd&dg, fokoza-
tosan romlé, terhelésre jelentkez6 nehezitett 1ég-
zés és fulladds miatt kertlt kivizsgdldsra. A pana-
szok kezdetben enyhék voltak, azonban id6ével a fi-
zikai terhelhet&ség jelent&s csokkenéséhez vezet-
tek. A fizikdlis stdtuszdban nyugalomban nem volt
észlelhet6 eltérés, azonban terhelés sordn cyanosis
jelentkezett. Az oxigénszaturdcio terheléskor
89%-ra csokkent, ami hypoxaemidra utalt.
Mellkas rontgen vizsgdlattal a jobb ko6zépsd le-
benyben 2,4 cm dtmérgjd kerek drnyék dbrdazolo-
dott. Rutin spirometria sordn életkordnak megfele-
|6 értékeket (FVC: 136%, FEV1: 116%, PEF: 80%)
taldltunk, fizikai terhelés kapcsdn légiti obstrukcio
nem jelentkezett. A tovdbbi kivizsgdlds soran mell-
kasi CT-angiografia tortént (1. dbra), amely a jobb
tudé alsé lebenyének S9 szegmentumdban elhe-
lyezkedd, simplex tipusd arteriovenosus malfor-
matiétigazolt. A léziéhoz egy domindns taplalé ar-
téria és egy elvezetd véna tdrsult.

A differencidldiagnosztika részeként, illetve egyéb
szervi érmalformatiék irdnydban is tortént vizsgd-
latok negativ eredményt mutattak (hasi ultrahang:
negativ, ful-orr-gégészeti vizsgdlat: negativ, kardi-
olégiai vizsgdlat: strukturdlis szivbetegséget nem
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1. dbra: A betegrdl késziilt CT-angiografia felvétele, melyen jdl
ldthato ( kurzor jel) a jobb tid6 alsé lebenyének S9 szegmentu-
méban elhelyezkedd, simplex tipusd arteriovenosus malfor-
médcié (Pécsi Tudomdnyegyetem Klinikai Kozpont Orvosi Kép-

igazolt). A koponya-MR-vizsgdlat sordn arterio-
venosus malformatio nem volt kimutathaté, azon-
ban jobb oldalon egy kis developmental venous
anomaly (DVA) kerult lefrasra, amely klinikai
jelentGséggel nem birt.

Bar a klasszikus HHT diagndzisa a klinikai kritériu-
mok (Curagao-kritériumok [71. tdbldzat]) alapjdn
nem volt egyértelmden feldllithaté, a pulmonalis
érmalformatio jelenléte miatt genetikai vizsgdlat
tortént. Ennek sordn az ACVRLT gén mutdcidjat
igazoltdk, amely a HHT2 tipus diagnézisat megerd-
sitette.

A beteg multidiszciplindris konziliumot kévet&en
intervenciés kardiolégus részére referdldsra keralt,
és a klinikai tinetek, valamint a shunt mértéke
alapjan katéteres zdrds mellett dontottink.
A GOKVIl-ban jobb oldali pulmonalis érgomolyag
zdrdsa tortént 14/10 AVP Il vascular pluggal (2. ab-
ra). Ezt kovet6en a panaszai megszUntek, terhelhe-
t6sége megfelels, terhelés kapcsdn cyanosis,
szaturdcidesés nem kovetkezik be.

alkoté6 Klinika Képanyaga)

1. tablazat: A Curacao-kritériumok a Herediter haemorrhagias teleangiectasia (HHT, Osler-Weber-Rendu-szindréma) klinikai
diagnézisdra szolgdlnak. A kritériumrendszert 2000-ben vezették be, és ma is a HHT klinikai diagnézisdnak alapja. Gyermekek-
nél a kritériumok érzékenysége alacsonyabb lehet, ezért gyakran genetikai vizsgdlatot is alkalmaznak

Kritérium Lefrds

1. Orrvérzés Spontdn, visszatérd (rekurrens) orrvérzések

2. Teleangiectasidk Tobbszoros, jellegzetes helyeken megjelend teleangiectasidk (ajkak, szdjireg, ujjak, orr)

3. Visceralis érmalformdciok Arteriovenosus malformdcick (AVM-ek) vagy teleangiectasidk a belsd szervekben (tiids, agy, mdj,
gastrointestinalis rendszer, gerincvel6)

4. Csalddi anamnézis Elséfokd rokon igazolt HHT-val a Curagao-kritériumok alapjdn

Teljestil6 kritériumok szdama Diagnosztikai kategdria

3-4 HHT biztos (definite)
2 HHT lehetséges / gyanithaté (possible/probable)
0-1 HHT nem valészinG (unlikely)

2. dbra: A pulmonalis AV-fistula
transzkatéteres zdrdsdrdl készilt fel-
vétel. A bal oldali képen piros nyil je-
l6li a vascular plug zdréeszkozt, még a
katéterrél val6 leolddst megel6zéen.
A jobb oldali képen a zdrdst kovetGen
készulé kontroll angiogrdfia ldthatd,
melyen a kék nyil minimdlis rezidudlis
shuntot jel6l, ennek spontdn zaréddsa
vdrhaté (Gottsegen Gyorgy Kardiovas-
culdris Intézet Gyermekkardiolégiai
részlegének Képanyaga)
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Megbeszélés

A PAVF-ek klinikai jelentGsége elsGsorban a jobb-
bal shunt kovetkezményeiben rejlik. A csokkent
oxigenizdcié hypoxaemidhoz, terhelési intoleran-
cidhoz és cyanosis kialakuldsdhoz vezet. Emellett
a pulmonalis kapilldris szlréfunkcio kiesése miatt
fokozédik a paradox embolisatiék kockdzata,
amely stroke vagy agytdlyog formdjaban manifesz-
tdlédhat.

A HHT-ben szenved§ betegek tobbségében
(80-90%) kimutathaté valamilyen fokd pulmonalis
érintettség. Gyermekkorban a PAVF sokszor az el-
s6 manifesztdcid, ezért kilonosen fontos a korai
felismerés. A klinikai gyanu vagy a tiinetek alapjan
(terhelésre jelentkez6 nehézlégzés, faradékony-
sdg, cyanosis, ismétl6dé fejfdjds, migrén, haemo-
ptoe, ismeretlen eredetl polycythaemia, visszaté-
r6 vagy mds okkal nem magyardzhaté alacsony
oxigénszaturdcio; csecsemd korban etetési nehéz-
ség, rossz stlygyarapodds, tachypnoe) vagy a csa-
ladi anamnézis (gyakori orrvérzés, telangiectasidk,
ismert AV-malformatio, HHT diagndzis) alapjdn
fogalmazdédik meg.

A diagnosztikai algoritmus tobb 1épésbél all. Klini-
kai gyanu esetén els6ként kontrasztos echokar-
diogréfia javasolt (0,9 %-os séoldattal), amely ér-
zékenyen mutatja ki a jobb-bal shunt jelenlétét.
Amennyiben a buborékok késleltetve jelennek meg
a bal pitvarban (3-6 szivciklus utan), pulmonalis
eredet(d shunt valészind.

A mellkasi CT-angiografia a legfontosabb képalko-
té modszer a PAVF anatémiai részleteinek feltérké-
pezésében. Segitségével meghatdrozhaté a tapldlo
artéria dtmérdje, a fistula tipusa és az elvezet§ vé-
na lefutdsa. A pulmonalis angiogrdfia tovabbra is
arany standardnak tekinthetd, kiilonosen akkor, ha
terdpids beavatkozads is torténik.

Summary

A kezelés indikdcidjat tobb tényezd befolydsolja:
= tinetek jelenléte (dyspnoe, hypoxaemia),
= a tdpldlo (,feeder”) artéria dtmérGje (gyerme-
keknél mar >2 mm esetén is)
= a shunt mértéke
= multiplex elvdltozdsok jelenléte

A transzkatéteres embolizdcié napjainkban elsg
vdlasztand6 kezelési médszer. A beavatkozds so-
rdn coilok vagy egyéb embolizdcids eszkozok se-
gitségével zdrjdk el a koros érosszekottetést. Az el-
jdrds minimdlisan invaziv, alacsony szovédmény-
rdtdval jdr, és jelentSs klinikai javuldst eredmé-
nyez. Fontos azonban a hosszu tdvid utdnkovetés,
mivel dj fistuldk alakulhatnak ki, illetve a mar ke-
zelt elvdltozdsok recanalisatidja is el6fordulhat. A
kontrollvizsgdlatok dltaldban 2-5 évente javasol-
tak.

A HHT-s betegek gondozdsa komplex feladat,
amely multidiszciplindris megkozelitést igényel.
A gyermekgydgydsz, intervenciés szakember, ge-
netikus és ful-orr-gégész egytttmikodése elenged-
hetetlen a megfelel§ elldtds biztositdsdhoz.

Kovetkeztetések

A bemutatott eset hangstilyozza, hogy a pulmona-
lis arteriovenosus fistuldk mdr gyermekkorban is
jelent&s klinikai tineteket okozhatnak, és hattertk-
ben gyakran genetikai eltérés 4ll.

A korai diagnézis és a megfelel§ id6ben végzett in-
tervencio kulcsfontossdgu a silyos szovédmények
megel6zésében. A modern képalkoté eljardasok és a
katéteres technikdk lehet6vé teszik a hatékony és
biztonsdgos kezelést.

Diagnosis and closure of pulmonary arteriovenous fistulas in a child with HHT
Péter Szelle; Department of Paediatrics, University of Pécs Clinical Centre

Introduction: Pulmonary arteriovenous fistulas are rare vascular abnormalities frequently associated with hereditary

hemorrhagic telangiectasia.

Case report: An 8-year-old girl presented with exertional dyspnea and cyanosis. CT angiography confirmed a
pulmonary AV fistula, and genetic testing revealed ACVRLT mutation (HHT2).
Conclusion: Combined imaging modalities enable accurate diagnosis, while transcatheter embolization provides

effective treatment

KEYWORDS pulmonary arteriovenous fistula, HHT, pediatric, embolization, hypoxemia

Utravalé tudnivalé

= A pulmonalis arteriovenosus fistuldk gyakran HHT els6 megjelenési formdi gyermekkorban.
= A kontrasztos echokardiogréfia és a CT-angiogrdfia egyuttes alkalmazdsa alapvetd a diagnézisban.
= A transzkatéteres embolizdcié hatékony, biztonsdgos és els6ként vdlasztando kezelési médszer.
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e) Hasi ultrahang

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 j6I megoldéknak!

Dr. Rékoczi Eva

A SIKERES

INFEKTOLOGIAI
KONZILIUM

A SIKERES INFEKTOLOGIAI
KONZILIUM KEZIKONYVE

kézikonyve

= u SEMMELWEIS KiADd

www.semmelweiskiado.hu

o .
& HATEKONY KOMMUNIKACIO

G - .
yakorlati Utmutatd Orvosok szamara

T4 Semmelueis Kiado

ENYEGES INFORMACIOK

@ JO KERDESEK @ JOBB DONTESEK @ JOBB BETEGELLATAS

346



ESETISMERTETES GYERMEKGYOGYASZAT 2026; 77. EVFOLYAM, 4. SZAM
[ |

Nem minden nehézlégzés asztma —
Gyermekkori sarcoidosis tudéérintettséggel
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OSSZEFOGLALAS A gyermekkori sarcoidosis egy rendkiviil ritka, dltaldban tébb szervet érint6 betegség. A diagnézis
feldllitdsa és a megfelelS terdpia megvdlasztdsa nehézséget jelenthet, hiszen a kis esetszam miatt kevés a rendelkezé-
stinkre allo evidencia.

Esetismertetés: Esetiinkben egy kordbban egészséges, élsportold kamasz fitdndl fokozatosan romlé terhelhet&ség miatt
kezdddtek vizsgdlatok. Légzésfunkcids értékei restriktiv Iégzészavarra utaltak. Mellkas CT interstitialis tidébetegség, a
bronchoalveolaris lavage sarcoidosis gyandjat vetette fel. A diagndzist tidébiopszidval erdsitettiik meg. Kortiko-
szteroid |6késterapia és metotrexdt kezelés mellett a kezdeti jelentds légzésfunkcid javuldst kbvets megtorpand terdpi-
ds vdlasz miatt infliximab, metotrexdt kezelésre vdltottunk.

e

Kovetkeztetések: Esetismertetésiink célja, hogy a tiid6érintettséggel manifesztdlodo ritka kérképet bemutassuk.

KuLcsszAvAK interstitialis tiid6betegség, gyermekkori sarcoidosis

Esetismertetés vabb romlottak. A csillédefektus kizdrdsa céljabol
végzett nazdlis nitrogén-monoxid output és frakci-
A 15 éves, élsportold fiindl a fizikai terhelhet§ség ondlt kilégzett nitrogén-monoxid (FeNO) mérése
csokkenése miatt kezd6dott kivizsgdlds 2025 dpri- normal értékeket mutatott, spirometridval Iégditi re-
lisdban. A betegséget megel6z8en dlloképessége verzibilitdst nem lehetett kimutatni. Mellkasi CT
kiemelkedd volt, napi ot 6rdt teniszezett verseny- készult (1. dbra, A rész), ami bazdlis tdlsulyd, els6-
szinten. Kordbbi anamnézisébdl kiemelendd, hogy sorban a periféridt érinté inhomogén kislégdti obst-
négy- és hatéves kora kozott gyermekkori asztma- rukciét latott diffiz mérsékelt krénikus bronchitis
val gondoztik, kezelést azéta nem kapott. jeleivel, fibrotizdlé folyamat vagy alveolitis jelei
2023-ban Yersinia-fert§zésen esett 4t az immunfd- nélkal.
zisban megjelend erythema nodosumokkal, melyet A CT vizsgdlatot kovetSen 2025 jdliusdban a Sem-
kovetéen kréonikus hasmenése fennmaradt. A ter- melweis Egyetem Pulmonoldgiai Klinikdjdn bron-
helhet&sége ekkortdl két év alatt fokozatosan rom- choszkdpia, bronchoalveolaris lavage (BAL), vala-
lott. Egyéb panasz, pl. 1dz, fogyds, nem jelentke- mint transzbronchidlis tidébiopszia tortént.
zett. 2025 elején egyre kisebb terhelésre jelentke- A lavage-b6l végzett bakteriolégiai és virusvizsga-
zett fulladdsa. Kardiolégiai kivizsgdldsa tortént, latok negativak lettek. A BAL sejtek citoldgiai vizs-
ahol szivultrahang strukturdlis eltérést nem iga- gdlatédban 60% lymphocyta, 40% macrophag je-
zolt, Holter-EKG vizsgdlatdn sinus tachycardia lenléte voltigazolhato, flow cytometrids vizsgdlata
(93-183/perc) volt észlelhets. Krénikus hasmenés emelkedett CD4/CD8 ardnyt (10,3:1) mutatott.
hdtterében gasztroenterolégiai kivizsgdlds eltérést A tud@ szovettani vizsgdlata sordn (2. dbra) nem
nem taldlt, azéta emésztGszervi tiinetei megsziin- nekrotizdlé granuloma dbrdzolddott negativ
tek. Ziehl-Nielsen-festéssel, mely — nem kizdrva egyéb
2025 dprilisban gyermekpulmonolégiai ambulan- granulomaképzdédéssel jaré betegségeket — elsd-
cidn jart, ahol légzésfunkcids vizsgdlatdn restriktiv sorban sarcoidosis lehet&ségét vetette fel.
légzészavarra utald eltéréseket lehetett kimutatni. Laboratériumi vizsgdlat enyhén emelkedett szé-
Ekkor asztma kezelés indult, de panaszai, illetve a rum angiotenzinkonvertdlé enzim szintet mutatott,
spirometria eredményei egy hénap elteltével to- az autoimmun markerek negativak voltak, immun-
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1. dbra: A: 2025.06. Mellkas-CT képei: bazadlis tilsdlyd, elsGsorban a periféridt érinté inhomogén kislégdti obstrukciot ldtott diffiz
mérsékelt kronikus bronchitis jeleivel, fibrotizalé folyamat, vagy alveolitis jelei nélkil. B: 2025.09. Kontroll mellkas-CT képei: A ko-
rdbbiakban észlelt diffiz pulmonalis eltérések gyakorlatilag teljes makroszképos regressziot mutatnak, jelenleg szamottevd kislégtiti
obstruktio jele nem azonosithaté. Mycobacteriosisra utalé pulmonalis eltérés vagy lymphadenopathia sem dbrdzolédik.

defektus nemigazolédott. Gyulladdsos bélbetegsé-
gek, mint granulomadval kisért kérképek irdnydban
tortént kivizsgdlds részeként gasztroszképidt és
kolonoszképidt végeztiink negativ szovettani ered-
ménnyel. Sarcoidosisra specifikus szemészeti elté-
rés nem volt igazolhaté. Quantiferon tesztje nega-
tiv lett. Id6kozben BAL mintdjébdl Mycobacterium
gordonae tenyészett, melyet infektoldgiai konzili-
um alapjan nem véleményeztink patogénnek.
NOD2 (nucleotide binding oligomerization
domain 2) gén genetikai vizsgdlata negativ ered-
ményt adott.

348

A fenti eredmények alapjdn diagnosztizdlt sarcoi-
dosis terdpidjat 2025 augusztus elején kezdtink
meg 3 napos methylprednisolon |6késterdpidval
(300 mg/m?*/nap), melyet heti 1x15 mg metotrexat-
tal egészitettiink ki. A kezelést kovetSen a 1égzés-
funkciés eredményekben gyors, jelentds javuldst
észlelttink (3. dbra). Kontroll mellkasi CT-n a ko-
rdbbiakban észlelt diffliz pulmonalis eltérések gya-
korlatilag teljes regressziét mutattak (7. dbra, B
rész). Tovdbbi két methylprednisolon lokésterdpidt
alkalmaztunk, melyek kezdetben tovédbb javitottak
a légzésfunkcion, majd enyhe visszaesés volt ész-
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2. dbra: 2025.07. BAL citolégia (A) és tiidébiopszia szovettani
képe (B, C). Lymphocytosis (A), illetve nem nekrotizdlé granu-
lomdk (B, C) jelenléte (Krencz Ildiké, Pdpay Judit anyagdbdl)

FVC, FEV1 véltozasa

l l l l 324
60 269 271

25

—— —— —_———— —
76% - 78% 750/] 78% 75% 1 X 79% 76% 76% 74% 78% 80% 83%
69% - 68%
55%
25.07.15 2025.08.15 2025.09.15  2025.10.15 20251115 2025.12.15 2026.01.15 20260215 2026.03.15 2026.04.15

—0—FVC (L) =@=FVC (%) =@=FEV1(L) =@=FEV1 (%)

3. dbra: A légzésfunkcios értékek (FVC és FEV1 abszollit és szdzalékos) alakuldsa a terdpia fiiggvényében. A piros, fliggsleges nyilak a
szteroid I6késterdpidkat jelzik (methylprednisolon 300 mg/m*/nap 3 napig). Zold, fiigg6leges nyilak: infliximab terdpia (10
mg/ttkg). Vizszintes sdrga nyfl: metotrexdt (MTX) terdpia 1x15 mg/hét. Vizszintes kék nyil: MTX terdpia 1x17,5 mg, +2,5 mg-mal novel-

ve hetente 1x22,5 mg-ig.
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lelhetd (3. dbra). Kulfoldi centrummal és Tizolto
utcai részleglinkkel valé egyeztetést kovetSen
anti-TNF-alfa terdpia, infliximab kezelés mellett
dontottiink. Az elsé dézist Reumatolégiai Oszta-
lyunkon 2025 decemberében kapta, jelenleg 6t ke-
zelés utdn tinetei, funkciondlis értékei kismérték-
ben javultak (grafikon). A betegségaktivitds és
egyéb szervrendszeri érintettség megitélése célja-
bol végzett sziv MR-vizsgdlaton halmozé6 géc nem
voltldthato, a koponya MR-vizsgdlata negativ lett.

Megbeszélés

Patogenezisét tekintve a sarcoidosis egy immun-
medidlt, szisztémds granulomatosus betegség.
A granulomdk kialakuldsat kornyezeti, genetikai,
epigenetikai, immunolégiai faktorok is provokal-
hatjdk, de pontos kivdlté ok jelenleg nem ismert.
Az immunfolyamatokra a CD4+ Th1-sejtes immun-
vdlasz tulsdlya jellemzé IFN-gamma-, TNF-alfa-,
IL-2-termelés fokozéddsdval, mely a macrophagok
aktivdciéjdhoz és granulomaképz&déshez vezet
(1).

A gyermekkori sarcoidosis diagnézisanak feldllita-
sa és kezelése tobb szempontbdl is nehéz feladat.
A betegség gyermekkori incidencidja igen ala-
csony, egyes becslések szerint évi 0,3-0,8/
100 000 gyermek érintett (2, 3). Gyermekkorban
13-15 éves korra teszik az el6fordulds csdcsdt. Eb-
ben az életkorban leginkdbb a felnéttekre jellem-
z8, multiszisztémads forma jelenik meg szertedgazé
manifesztdaciokkal (4). Afrikai, szubszaharai szar-
mazds esetén a betegség gyakrabban jar sokszervi
érintettséggel, stlyosabb lefolydssal (3, 5). Kisgyer-
mekkorban, 5 éves kor el6tt fordul el az auto-
szomdlis domindnsan 6rokl6dé Blau-szindroma,
mely a NOD2 gén mutdci6jabdl eredd betegség.
Klasszikusan jellemz§ tridsza a granulomatosus
bérelvdltozdsok, visszatérd granulomatosus uveiti-
sek és polyarthritis. A gén sporadikus mutdciéja
esetén korai kezdet( sarcoidosisrol (early onset
sarcoidosis, EOS) beszélhetiink (4).

Az 5 éves kor felett indulé sarcoidosis esetén a leg-
gyakrabban megjelend dltaldnos tiinetek a faradt-
sdg, laz, fogyds. A legtobbszor érintett szervek, a
vizsgdlt populdcié fliggvényében valtozatos sor-
rendben a kovetkezék: nyirokcsomok (sokszor
hildrisan), tids, bér, szem, mdj, izuletek, de érin-
tettek lehetnek a vesék, pancreas, lép, szfv, csont-
vel§, idegrendszer. Emiatt a tiinetek is igen vdlto-
zatos formdban léphetnek fel (2, 3, 5, 6). Jellemz§
a hilaris és periférids lymphadenopathia. Bértiine-
tek jelentkezhetnek maculopapulosus kittés, illet-
ve erythema nodosum képében. A [égditi tiinetek 4l-
taldban kohogésként, nehézlégzésként, mellkasi
fdjdalomként jelenhetnek meg. A szemészeti mani-
fesztdciék uveitis, conjunctivitis lehetnek. Jelent-
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kezhet parotitis, nydlmirigy-megnagyobbodds, pe-
riférids neuropathia, fejfdjds is.

A sarcoidosis megdllapitdsdahoz nincs egyetlen di-
agnosztikus moédszertink, de a legfontosabb eleme
a szoOvettani vizsgdlat sordn kimutathaté nem
nekrotizdlé granulomék jelenléte. Differencidldi-
agnosztikai szempontbdl kizdarandék az aldbbi gra-
nulomatosus betegségek: Blau-szindréma, tuber-
kulézis és egyéb mycobacteriumok dltal okozott
fert6zések, immunhidny (pl. kombindlt immunde-
fektus), eosinophil granulomatosis, Crohn-beteg-
ség, tumorok, és ritkdn gyégyszer indukalta granu-
lomatosis (7). TudGérintettség esetén klinikailag
a vitdlkapacitds csokkenése a jellemzé6 lelet (3).
Specifikus radioldgiai jelek is utalhatnak sarcoido-
sisra. A tudGérintettségre fékuszdlva, mellkasront-
genen gyakran ldthaté hildris lymphadenopathia,
illetve noduldris drnyékok, azonban még Iégdti tu-
netek jelenlétében is el6fordulhat normdlis ront-
genkép (7). A nagy felbontdsi mellkasi CT-vizsga-
laton (HRCT) ldthato jél koralirt, apré nodulusok,
a tejuveg homdly és a hildris lymphadenopathia
elegendd lehet a diagndzis kimonddsdhoz. Ese-
tuinkben mediastinalis nyirokcsomd érintettséget
nem észleltink. A diagndzis legfontosabb eleme a
szovettani vizsgdlat, ami tudd esetében dltaldban
transbronchialis tidébiopszidt jelent, de torténhet
endotrachealis ultrahangvezérelt nyirokcsomo-
mintavétel vagy transbronchialis nyirokcsomé vé-
konytG-aspirdcié is. Biopszia végezhet§ egyéb,
konnyebben elérhetd szervekbdl (pl. periférids nyi-
rokcsomo, bér) is. Az el nem sajtosodé granulomadk
kimutatdsa segit a fert6zéstsl valo differencidlds-
ban. Bronchoalveolaris lavage citolégiai vizsgdla-
takor, a sarcoidosis patogenezise kovetkeztében
lymphocyta tdlsily lesz jellemzg, a CD4+ T-sejtek
dominancidja észlelhet6 az alveolusokban,
a CD4:CD8 ardny megemelkedik (7, 8). Laboratori-
umi vizsgdlatok kozul a szérum-ACE-szint mérése
a legelterjedtebb, azonban biomarkerként nem
haszndlhaté. Mindezek figyelembevételével a sar-
coidosis diagnoézisdnak kimonddsa sok esetben
gondos mérlegelést igényel.

A felnéttkorban djonnan diagnosztizdlt sarcoidosi-
sos betegek az esetek 20%-dban nem igényelnek
gyogyszeres kezelést, a gyermekek donté tobbsége
terdpidra szorul. A gyermekkori ritka el6fordulds
miatt az elldtds centrumokban preferdlt (7). Az els6
vonalbeli kezelés a szisztémds kortikoszteroid,
ami alkalmazhaté folyamatosan vagy |6késterdpia
formdjdban. Gyermekkorban a szteroid terhelés
mérséklése céljdbol mdsodvonalban, betegségmo-
dosité terdpiaként leginkdbb a metotrexdt alkalma-
zdsa terjedt el, illetve bioldgiai terdpidk kozil
legtobb esetben a TNF-alfa ellenes antitestek alkal-
mazhaték (3, 5-7).

A betegség progndzisdt a rendelkezésre 4116 kevés
adat miatt nehéz meghatdrozni. Hosszu tavi kove-
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téses vizsgdlatban a gyermekkorban indulé sarcoi- maédosité terdpidt igényelt (85%). Ugyanebben a
dosis esetében (46 beteg kovetése 23 évig) a bete- vizsgdlatban az anti-TNF-alfa kezelésben részes-
gek 65%-a a kezelést kovetGen egy éven belll, 6 pdciensek 80%-a nem igényelt szisztémads
78%-uk pedig a kovetés ideje alatt gydgyult (9). R6- kortikoszteroidot (6). Jelenleg nem bizonyitott,
videbb kovetési id6knél is 40-60%-0s remissziorol hogy az Gjonnan diagnosztizalt sarcoidosisos bete-
szamolnak be (3, 5). Egyesult kirdlysdgbeli kohorsz gek aktudlis életkora vagy radioldgiai stddiuma
vizsgdlatban 81% javult a kezelés hatdsdra. A bete- Osszefliggésben dllna a progndzissal (7). Pontos
gek tobbségénél a kortikoszteroid terdpia leépithe- utdnkovetési algoritmus nincs, a betegek élet-
t6 volt (58%), de a tobbség hosszu tavi betegség- hosszig tarté kontrollokat igényelnek.

Summary

Not all shortness of breath is asthma - Childhood sarcoidosis with pulmonary involvement
Zsuzsanna Elblinger et al, Semmelweis University Department of Pediatrics, Békay Street Branch, Budapest

Introduction: Pediatric sarcoidosis is an extremely rare, multisystemic disease. Establishing the diagnosis and selecting
the appropriate therapy can be challenging, as there is limited evidence available.

Case Report: In our case, investigations were initiated in a previously healthy, competitive athlete adolescent boy due
to progressively worsening exercise tolerance. His pulmonary function test results suggested restrictive lung disease.
A chest CT scan and bronchoalveolar lavage raised suspicion of sarcoidosis. We were able to confirm the diagnosis
with a lung biopsy. Due to an inadequate therapeutic response to steroid pulse therapy and methotrexate, we initiated
infliximab treatment.

Conclusions: The aim of our case report is to present this rare disease, with particular attention to pulmonary
involvement.

KEYWORDS interstitial lung disease, childhood sarcoidosis

Utravalé tudnivalé

= Esetbemutatdsunk célja a gyermekkori sarcoidosis ismertetése.

= A klinikai gyakorlatban rendkivil fontos, hogy minden nehézlégzés, kohogés esetén korrekt
pulmonolégiai diagnosztika, lehetség szerint [égzésfunkcids vizsgdlat is torténjen, gy a viszonylag
gyakori asztma bronchiale mellett a ritkdbb pulmonolégiai betegségek is felismerésre kertlhetnek.

= A sarcoidosis szamos szervet érinté betegség lehet, igy a diagnosztika és a kezelés is multidiszcip-
lindris feladat.
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Tesztkérdések

1. Az aldbbi tiinetek koziil melyik a legkevésbé jellemzé a 2. Az aldbbiak koziil melyik vizsgdlati alapjan mondhaté ki

tiid6érintettséggel jaré sarcoidosisra? a sarcoidosis diagndzisa a legnagyobb valészintiséggel?

a) kohogés a) szovettani vizsgdlat — nem nekrotizdlé granulomdk jelenléte

b) nehézlégzés b) dltaldnos laborvizsgalat

c) véres kopet ¢) szérum angiotenzin-konvertdlé enzim szint mérés

d) mellkasi fdjdalom d) mellkasrontgen-vizsgdlat

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjdn kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesil! Kreditpont a teszteket j6I megoldéknak!
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