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Oroszldan Gyorgy féorvos urral beszélget Fogarasi Andras

,Ldm csak, hat voltak nekiink szép élményeink” (Cseh T. — Bereményi G.)

Veres Gabor 2014-19-ig készitette az Arc-cs6k sorozatot, ahol a hazai gyermekgyégydszat prominens
személyiségeinek tett fel néhany kérdést. Az interjikat az 6 emlékére dj cimmel — Szép élményeink —

folytatjuk.

Hogyan alakult a hiva-

tdasod? Kinek koszonhe-

ted?

En mar gyermekkorom-

ban is az orszdg egyik

végébsl koltoztem a

mdsikba. Edesapdm

Debrecen mellett Fol-

desen volt hdziorvos,

onnan jdrt be a klinikd-

ra is. Kés6bb Zalaeger-

szegre kertlt, a megyei

kérhdz gyermekosztd-

lydnak vezetGje lett.

Ott jartam kozépisko-

ldba, majd az egyetem-

re visszakeriltem Deb-

recenbe. Edesapdm

mindig hatalmas szere-

tettel beszélt a munkd-

jarol, a példdja nagyon megragadott annak ellené-
re, hogy az 50-es években minden sokkal nehe-
zebb volt, ha csak arra gondolsz példdul, hogy 3%
koral mozgott a csecsemShalandésdg. Mégis vala-
hogy olyan természetes volt, hogy kdovetem a pél-
ddjat.

Ha nem orvos lettél volna, akkor mi?
Gyermekkoromban elég j6l zongordztam, és a ta-
ndraim javasoltdk, hogy menjek el Pécsre egy Ze-
nem(vészeti kozépiskoldba. Nekem az voltaz elsé
kérdésem, hogy onnan is lehet-e az orvosira
menni...?

Megmaradt a zongordzasbél valami?

Igen, elég sokdig zongordztam, most is van, hogy
letilok a hangszer mellé. De még inkdbb hangver-
senyekre jarunk feleségemmel, meg szinhdzba.

Milyen hobbid alakult még?

A kozépiskolds évek alatt leigazolt versenyz§ vol-
tam a zalaegerszegi kosdrcsapatndl, emellett sokat
fociztunk, kézilabddztunk. Valahogy sokkal tobb
szabadidénk volt, mint a mai gyerekeknek. Ez a
sportszeretet megmaradt nyugdfijas koromra is: fe-
leségemmel naponta 4-5 km-t nordic walkingo-
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zunk, pingpongo-
zunk. Télen sifutunk,
amit még Szombat-
helyrél hoztunk ma-
gunkkal. A nyarakat
pedig Siéfokon tolt-
juk, itt a SUP-ozds lett
az Uj szerelem.

Melyek az elsé emlé-
keid orvosként?
Orvostanhallgatéként
remek gyakorlataink
voltak a debreceni kli-
nikdn. Kordn megfo-
gott a gyermekek
Gszintesége, a kezels-
orvosokkal valé kap-
csolata. Ez is vonzott
a gyermekorvoslds fe-
[é édesapdm személyes példdja mellett. 1973-ban
kezdtem a klinikdn, amikor hatunkat vettek fel az
évfolyambdl.

Mi mar csak elmeséléshél ismerjiik azt az idésza-
kot, amikor sziil6k nélkiil gyogyitottatok. Milyen
érzés volt ez? Nem volt bennetek egy belsé laza-
dds, hogy ez valahogy nincs igy rendjén?

Erdekes, de annyira benne éltiink ebben a rend-
szerben, hogy nem berzenkedtiink ellene. S6t, sok-
szor azt éreztlk, hogy a ldtogatdsi id6 a nehéz, ami
utdn djra meg Gjra elszakadtak a gyermekek a szi-
leiktsl. Nagy sirds-rivds volt ilyenkor. Nem beszél-
ve az infekt osztdlyokrdl, ahol csak ablakon ke-
resztll ldthattdk a szulSk beteg gyermekeiket.

Kik voltak a tanitomestereid, példaképeid, akikre
legnagyobb haldval emlékszel vissza?

ElGszor Kévér Béla professzor Gr vezetése alatt dol-
gozhattam. O egy zsenidlis klinikus volt logikus
gondolkoddssal, élesldtdssal és jé diagnosztikus
orral rendelkezett. Columbéként nyomozta ki a rit-
ka betegségeket. O volt az elsé klinikus, aki na-
gyon megfogott. Ot kovette Karmazsin LdszId, aki
alatt menedzser tipusi vezetSként 6ridsi fejlGdés
ment végbe, kialakultak a szubspecialitdsok. A kli-
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nikdn nagyon komoly hatdssal volt rdm a korban
kozel 4ll6 Lakatos Lajos professzor is. O mUvészi
maédon végezte a klinikumot, ragyogé megérzései,
intufciéi voltak, amiket mindig végigvitt. Sok érde-
kes dologra 6 hivta fel el6szor a figyelmiinket és &
inditott el a tudomédnyos pdlyan is.

Mivel foglalkoztatok?

Az Ujszulottkori szabadgyok-betegségekben — sar-
gasdgban, retinopathidban - vizsgdltuk a D-peni-
cillamin hatdsat, dllatkisérleteket is végeztiink. Ha
kellett, este 11-kor is bent voltunk a Radioldgia kli-
nikdn és az dllatlaborban.

Hogyan vezetett az utad Debrecenbdl Szombat-
helyre, tjfent az orszdg egyik szélét6l a masikig?
Harminchét éves koromra kandiddltam, vezettem a
neonatolégiai részleget, nagyon leterhels, de iz-
galmas id6szak volt ez. Rengeteget beteget lattunk
el, havonta 6-8 alkalommal Ugyeltiink, sokszor
egyberakva a szombattél hétfSig tarto tgyeleteket.
Akkoriban még szombatonként is dolgoztunk: dél-
el6tt mindenki levizitelte az osztdlydt, és lgy adta
t az tgyeletesnek. Erdekes, hogy néhany dolog
szinte teljesen eltlnt azota: amikor én kezdtem,
szinte naponta volt vércsere az Ujszulottkori
icterusok miatt. 1987-ben kaptam meghivdst a sal-
gétarjani gyermekosztdly vezetésére, ami akkor
egy 110 dgyas osztdly volt 20 orvossal, 80 dpolé-
val.

Milyen tapasztalat volt klinikdrél megyei kérhaz-
ba véltani?

Szakmai ugrdsnak éltem meg. Egyrészt sok munka-
tdrsat kellett vezetnem, mdsrészt szamos tertletet
fejleszthettem a gyermekosztdlyon. Példdul sok
kollégat tudtam motivdlni tovdbbi specializdcidra,
mdsodik vagy harmadik szakvizsgdra. A masik a to-
vabbképzések rendszerének bevezetése volt, amit
Olaszorszdgbdl lestiink el. Szicilidban van egy kis-
vdros, Erice, ami egész évben tovdbbképzésekre,
konferencidkra rendezkedett be mar a 80-as évek-
ben. Tobbek k6zott néhdny napos neonatolégiai
tovdbbképzésekre, ahova meghivtdk a legnagyobb
szaktekintélyeket, és vellik voltak egyltt egész nap
a fiatal szakorvosok. Ennek 6tletét mdsoltuk le Sal-
gétarjanban, és hivtunk meg fiatalokat és egy-egy
szaktertlet legjobb tanftémestereit. Remek vissz-
hangja volt minden résztvevs korében. Akkoriban
még nem indultak el a Bdékay, Nagyerdei vagy
Tiszaparti esték, pontszerzé tanfolyamok sem
léteztek, ez a m(faj egy Gjdonsdg volt Magyaror-
szdgon.

Ha j6l tudom, akkor ezt harmadik munkahelye-
den, Szombathelyen is folytattad. Mesélsz a Vas
megyei élményeidrél?
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Cholnoky Péter professzor ur lépett oda hozzdm
egy konferencidn, hogy személyesen szeretne be-
szélni velem. Azt kérdezte, lenne-e kedvem elmen-
ni Szombathelyre az ottani gyermekosztdlyt vezet-
ni. Fantasztikus osztdly volt, akkoriban a 6. klinikéd-
nak is nevezték. Oridsi megtiszteltetésnek érez-
tem. Az akkor 180 dgyas osztdlyon 30 orvos és ko-
zel 100 szakdpold, adminisztrator, kisegit§ sze-
mélyzet dolgozott. En az a f6orvos voltam, akinek
nincsenek beosztottjai, sokkal inkdbb munkatdrsai
- koztik a négy legendds f6orvosbdl dll6 ,Garda-
val”. Szabd, Buzds, Andics és Gagyi f6orvosokbdl
allt ez a csapat. Valamennyien id&sebbek voltak
ndlam, de nagy szeretettel fogadtak, és mi még fon-
tosabb: elfogadtak. A Salgétarjdnban elindult to-
vdbbképzéseket azutdn itt is folytattuk: az elsd
években Velemben, majd késébb K&szegen. Ne-
gyedszdzad alatt kereken 50 ilyen képzést szervez-
hettem a fiataloknak.

Az osztdlyon folytatédott a specializalédds, mdso-
dik, harmadik szakvizsgdk megszerzése. Szinte
minden teriiletnek orszdgosan is elismert vezet§je
lett.

Evente 3000 fekvébeteget és 30 000 jdrébeteget
lattunk el.

A velemi képzéseken még én is részt vettem kezdg
orvosként, és valéban remek volt, hogy nem csak
tanulunk, de egyiitt lehetiink: baratsagok szévéd-
hetnek a kill6nb6z6 intézményekbdl.

Ahogy hallgatlak, az a benyomdsom, hogy te vala-
hogy mindenhol jél érezted magad. Hogy ldtod,
minek koszonhetted ezt?

Szerencsém volt, mert mint kisorvos is egy jé han-
gulatd kozosségben dolgoztam, és ez folytatodott
kés6bb is. Egymdsra voltunk utalva, és mindig jé
szivvel segitettik egymadst. Kertiltem az ,én vagyok
a fénok, majd én megmondom hogyan kell csindl-
ni” attitldot, és ez bevalt.

Mesélj egy kicsit a nemzetkozi szerepvadllaldsod-
rol is!

A fejlédésben lév6 szervezet farmakolégidjdval
foglalkozé ESDP-ben szamoltunk be a neonatolé-
giai kutatdsainkrél. Az els6 konferencidkra még
a héskorban, az 50 dolldros keretbdl utaztam, ha
még emlékszel erre. KésGbb egyre tobb szakmai és
barati kapcsolat alakult ki, és a szervezet vezet§sé-
gébe is bekerllhettem. Az egyik konferencidjukat
Sulyok Bandival kézosen rendezhettiik meg Pé-
csett.

Hogyan telik az életed a nyugdijbamenetel 6ta?
Tiz unoka mellett teljesen visszavonultdl az orvos-
lastol?

Ha 50 éven at dolgozol, akkor megszoktad, hogy
van feladatod, van miért felkelned reggelente. Ezt
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nem lehet egyik naprél a masikra letenni. En is foly- csalddjaval. Kideriteni, hogy mi az igazi gondjuk,
tattam, folytatom a gyermekorvoslast: egy darabig problémdjuk, ami sokszor nem az, amit a szulg el-
a Heim Pal kérhdzhoz tartozé gyermekotthonok- s6re megfogalmaz. A miszeres diagnosztika olyan
ban voltam orvos, majd a TdncmUvészeti Egyete- fejlédésen megy keresztil, nem beszélve a mester-
men hoztunk létre egy egészségfejleszté koz- séges intelligencidrol, hogy az a veszély dll fenn,
pontot. hogy elcsdbulnak a fiatal orvosok és til kordn kér-

nek bonyolult vizsgdlatokat. Ehelyett legyen el6-
Ennek mi volt a feladata? szor egy alapos vizsgdlat, majd a protokollok, ajdn-
A tdncmivészeti hallgaték gyakori fizikai és lelki l[dsok kovetése mellett, amitsl indokolt esetben el
sériiléseknek vannak kitéve, ezek megel6zése, is lehet térni, legyen intufcidjuk. Persze ehhez jél
monitorizdldsa volt a feladatunk. Sajnos egy veze- megalapozott tudds és tapasztalat kell. Ehhez
tévdltds kapcsdn megsziintették ezt a kozpontot, pedig sok tanulds és még tobb betegvizsgdlat.
pedig nagy sziikség lenné rd. gy most iskolaorvosi
munkadt latok el Zugléban. Es mi lenne a Te iizeneted?

Amikor otthagytam Szombathelyt, az egyik munka-
Mit lizensz a jelen és jov6 orvosainak? tarsam fgy bucsizott el télem: ,nyugalmat, bizal-
Abban néttem fel, hogy a legfontosabb: megterem- mat és énbizalmat adtdl”. Ezt a visszajelzést kivd-
teni a bizalmi kapcsolatot a beteg gyermekkel és nom minden kollégdnak!

Dr. Oroszlan Gyorgy (1947-)

1973-ban orvosdoktori diploma a Debreceni Orvostudomdnyi Egyetemen

Szakképesitések: Lipidolégus orvos (2002), Neonatoldgiai szakvizsga (1992), Csecsemd- és gyermekgydgydszat szakvizsga
(1977)

Munkahelyek: Zugléi egészségligyi szolgdlat 2022 Tdncmivészeti Egyetem Budapest Egészségfejleszté Kozpont vezetdje
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Ahogy ma latjuk az epilepsziat

Holl6dy Katalin dr.
PTE AOK KK Gyermekgydgydszati Klinika, Neurolégiai Tanszék (Igazgaté: dr. Decsi Tamas)

LEVELEZESI CiM:

Hollédy Katalin dr.

7623 Pécs, Jozsef Attila u.7.
E-posta: hollody.katalin@pte.hu

OSSZEFOGLALAS Az epilepszids rohamok jelentkezése és az éghajlat vdltozdsa kézétti kapcsolat régéta megfigyelt je-
lenség. A 75 évvel ezelStt megjelent Takdts-Széndsy kbzlemény az eclampsia €s a frontdtvonuldsok kézétti lehetséges
Osszefliggéseket vizsgdlja. A téma ma is aktudlis, de ahogyan 75 évvel ezelétt, iigy ma sem dllapithaté meg egyértelmd-
en, hogy van-e szerepe az éghajlati tényezb6knek az epilepszids rohamok kialakuldsdban. Tobb adatra van sziikségiink
a rohamok, az epilepszia és az epileptogenezis lehetséges éghajlati eredet megvaltozott kockdzatairél, hogy a rend-
szer-, sejt- és molekuldris szintd' mégottes mechanizmusokat azonositsuk az éghajlatvdltozas epilepszidra gyakorolt
hatdsdnak jobb megértése érdekében. A kbzleményben bemutatdsra kertil, hogy az epilepszia diagnosztikdjdban és ke-

zelési lehetdségeiben milyen hatalmas, nagyivi fejlédés tortént az elmdlt 75 évben. (video-EEG-monitorozds, mdgne-
ses rezonancia vizsgdlatok, szamos Uj hatismechanizmusu antiepileptikum, epilepsziasebészeti eljdrasok stb).

KULCSSZAVAK  epilepszia, idéjdrds-vdltozds

Takdts Istvdn és Széndsy Jozsef ,Eclampsia és front- csok el6forduldsdt az évszakok és hénapok szerint
dtvonuldsok” cimmel 1951-ben megjelent kozle- is, de a viszonylag alacsony betegszdam miatt |é-
ménye a Gegesi Kiss Pdl professzor vezette Buda- nyeges kovetkeztetést nem tudtak levonni. A szer-
pesti Orvostudomdnyi Egyetem I. Szdmui Gyermek- z6k megdllapitjdk, hogy ,Adataink alapjdn még ko-
klinikdjdrél szdrmazik. Az 6t oldalas publikdcio rainak tartjuk, hogy véleményt mondjunk az irdny-
hdrom oldalon &t ismerteti a killonb6z6 idGjdrdsi ban, hogy van-e a frontdtvonuldsoknak az eclam-
fronthatdsokat, f6leg szovjet szerzék kozleményei- psia pathogenesisében kivdlto, vagy akdr csak el6-
re tdmaszkodva. A ,felsikldsi” frontndl hideg légto- segitd szerepe? Sokkal tobb esetnek sok intézet dl-
megre meleg [égtomeg siklik fel. A ,betorési” vagy tali 6sszegydtjtése lesz sziikséges csupdn ahhoz is,
hideg front esetén a melegebb légtomegbe 6mlik hogy az eclampsidnak és a frontoknak a véletlentdl
a hideg légtomeg, erds, viharos szelek, csapadék fliggetlen dsszeesése megdllapithato legyen.”
kiséretében. Az idGjdrdsvdltozds és az epilepszids gorcsok
A szerz6k 1948-1950 kozott tekintették dt az tgye- Osszefliggéseinek vizsgdlata az azéta elmilt évti-
letes konyvek alapjan az I. Sz. Gyermekklinikdra zedekben is megjelenik idénként a szakirodalom-
eclampsia miatt érkez6 gyermekek kértorténetét, ban. 2017-ben egy jénai munkacsoport kozolte fel-
kilonos tekintettel a felvételkor észlelt idGjdrdsi mérését az ,Epilepsia” cimd nemzetkozi folydirat-
fronthatdsokra. (Az eclampsia sz6 rangégorcsot je- ban. 604 felné6tt kord epilepszids beteg retrospek-
lent, az elnevezést a mai orvosi irodalom inkdbb tiv vizsgdlatdt végezték el. Megdllapitottdk, hogy
csak a terhességi-szllési esetekre alkalmazza, bar az alacsony légkori nyomds és a viszonylagosan
a 2004 decemberében a Csecsemd- és Gyermek- magas pdratartalom az epilepszids rohamok foko-
gyogydszati Szakmai Kollégium dltal kiadott irdny- zott kockdzatdval jar, mig a magas kornyezeti h§-
elvekben, a Gyermekgydgydszati Utmutatéban mérséklet csokkenti a rohamok rizikéjat. Hangsu-
még ldzas eclampsia néven szerepel a ma mdr in- lyoztdk, hogy a vizsgdlatokat kiilonb6zé éghajlati
kdbb ldzas konvulziénak nevezett kérkép.) régiokban és csoportokban is meg kell ismételni
A 187 esetb6l 115 (62%) frontdtvonuldsi idében ahhoz, hogy megbizhaté klinikai ajdnldsokat te-
tortént. Az eclampsidkat a felsikldsi és betorési hessenek (1).

frontok idején egyardnt észlelték. Vizsgdltdk a gor-
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Egy mdsik német munkacsoport 9366 epilepszids
beteg adatait dolgozta fel. Az éghajlati és évszak
vdltozdsok fuggvényében vizsgdltdk az epilepszids
roham miatt torténd koérhazi felvételek gyakorisd-
gdt. Azt taldltdk, hogy a generalizalt rohamokat
produkdlé epilepszids betegek kérhazi felvételei-
nek gyakorisdga nétt a csapadék- és a légnyomas-
vdltozdskor, ezzel szemben a fokdlis rohamokban
szenvedd betegek kevésbé voltak érzékenyek az
éghajlati vdltozdsokra (2).

Tomasovic és mtsai (3) szerint az epilepszids roha-
mok és az idGjdrasvaltozds kozott megfigyelt jelen-
ségek oka bizonytalan; az eredmények azonban
azt jelzik, hogy az id6jardsi mintdk bizonyos mér-
tékben befolydsoljdk az epilepszids betegeket, de
ezek még nem teljesen ismertek vagy nem értékelik
megfelelGen.

Jolismert, hogy a ldz, a melegviz is triggerelhet epi-
lepszids rohamot (pl. Dravet-szindroma vagy me-
legviz dltal elSidézett reflex-epilepszia). Extrém
meleg vagy magas pdratartalom szintén provokal-
hat rohamot. Leirtak mar szélsGségesen hideg id6-
jards dltal elGidézett epilepszids rohamot is. Az dn.
fotoszenzitiv epilepszidkat provokdlhatja az er&s
napfény, a fény-arnyék hirtelen véltozdsa (pl. sze-
mélygépkocsiban utazds sordn a fak és fény jatéka)
vagy ergs, villodzé fényhatdsok (pl. juvenilis myo-
clonusos epilepszidban).

Osszefoglalva elmondhatjuk, hogy az éghajlatvdl-
tozds és az epilepszids rohamok kozotti kapcsolat
régéta megfigyelt jelenség. Az ok valészinGleg
tobbtényezds, Osszetett és gyakran kozvetett, ami
megneheziti az el6rejelzéseket. Tobb adatra van
szikséglink a rohamok, az epilepszia és az epi-
leptogenezis lehetséges éghajlati eredetd megvdl-
tozott kockdzatairél, hogy a rendszer-, sejt- és mo-
lekuldris szintd mogottes mechanizmusokat azo-
nositsuk az éghajlatvdltozds epilepszidra gyakorolt
hatdsdnak jobb megértése érdekében.

Milyen valtozasok torténtek

a gyermekkori neurolégiai betegségek
diagnosztikdjaban és kezelésében

az elmilt 75 évben?

El6deink a hagyomdnyos neurolégiai vizsgdlat el-
végzése utdn csekély szamd diagnosztikus vizsga-
latot kérhettek. Rendelkezésre dllt a rontgen.
A pneumoenkefelografidt (lebocsdjtott liquor he-
lyébe levegét toltottek, majd rontgenfelvételt ké-
szitettek, gy tdjékozdédtak az agy szerkezetérél)
felvdltottdk a modern képalkoté eljdrdsok. Ma
a nyitott kutacsid csecsemd&k ultrahangvizsgdlata
a napi rutin része. Doppler ultrahangvizsgdlattal
az agyi erek térképezhet6k fel, de ultrahanggal
vizsgdlhatok a periférids idegek is. A CT- és MR-
vizsgdlatok elérhetésége forradalmasitotta a neu-
rolégiai diagnosztikdt. A 80-as években megjelend
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komputertomogrdfiat ma mdr korldtozottan hasz-
ndljuk (f6leg neurotrauma, politrauma esetén) a su-
gdrterhelés elkertilése miatt. A neurolégus a mdg-
neses rezonancids vizsgdlatokat f6leg az agyrdl,
gerincvel6rél, izmokrol kéri. Specidlis esetekben
a funkciondlis MRI és a diffizids tenzor képalkoto
(DTI) vizsgdlatok is elvégezhetSk. Féleg az epilep-
szia sebészeti kivizsgdldsban jdtszhat szerepet
a SPECT (single photon emission tomography) vagy
a PET (positron emission tomography). Az EEG ko-
rdbban papiros jelleggel mikodott, ma mdr a
video-EEG-monitorozds az epilepszia diagnoszti-
kdjat jelentdsen megkonnyiti. EEG-vizsgdlatokat
lehet jarébetegben is elvégezni, s6t megjelentek
a ,wireless” EEG készilékek is. Az okostelefonok,
videékamerdk elterjedésével az otthon készult vi-
deofelvételek nagymértékben segitik a gyermek-
neurolégus munkdjat. A molekuldris genetikai di-
agnosztika latvdnyos fejl6désen ment keresztil az
utébbi 20 évben, a teljes exom és genom szek-
vendldsi technikdk segitenek a ritka betegségek di-
agnosztizdldsaban. A specidlis laboratériumi vizs-
gdlatok (anyagcsere betegségek, mitokondridlis
betegségek) szintén hozzdajarulnak a ritka neurolo-
giai betegségek kérismézéséhez. Mindezek a kor-
szer(i diagnosztikai mdodszerek teszik lehet6vé a
személyre szabott célzott terdpidt (pl. antiepilep-
tikumok, mTOR-géatlok stb). Megjelentek az enzim-
potlé kezelések (pl. Pompe-kér, Fabry-kér stb.).
A néhdny évvel ezel6tt még végzetes vagy leg-
aldbbis silyos kimenetell spinalis izomatrophia
(SMA) génterdpidja djabb mérfoldkovet hozott, az
djszulottkori SMA-sz(rés bevezetésével pedig op-
timdlis életmingséget tudunk betegeink szdmadra
teremteni. A ketogén diéta egyes epilepszia beteg-
ségekben el6térbe kertiilt. A cannabidiol megjele-
nése fGleg egyes epilepszids kérképekben jelentds
rohamredukciét eredményez. Ujabb idegsebészeti
mUtéti technikdk keriltek bevezetésre, preferdltak
a minimadlis invazivitdssal jaré beavatkozdsok (pl.
craniostenosis kezelése, Ill. agykamra fenestratio,
ventriculoperitonealis shunt betiltetése, mély agyi
stimuldcié a dystonia kezelésére vagy corticalis sti-
muldcio az epilepszia kezelésében). Virdgkorat éli
az epilepsziasebészet. Megjelentek a habilitacio-
ban, neurorehabiliticiéban a robotasszisztdlt és
mesterséges intelligencia vezérelte segit6 eszko-
zok. Sokkal tobb figyelmet forditunk a neuroldgiai
betegségekhez tdrsulé dllapotokra. Az autizmus,
az ADHD (figyelmi zavar és hiperaktivitds), a tanu-
ldsi zavarok diagnosztikai lehet§ségei jelentGsen
fejlédtek.

Epilepsziadiagnosztika és -terapia
napjainkban

A tovdbbiakban a gyermekkori epilepszidval kap-
csolatos diagnosztikai és terdpids tuddsunk hatal-
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mas vl fejl6dését, a legljabb ismereteket muta-
tom be, kitérve a nédmenklatirdban bekovetkezett
vdltozdsokra is.

Az epilepszia betegség definicidja

Az epilepszia betegség definicidja megvdltozott.

jelen meghatdrozds szerint az epilepszia diagnézi-
sa nemcsak akkor mondhaté ki, ha legaldbb két
nem provokalt (vagy reflex) gorcse volt a betegnek
24 6ran tdl, de akkor is, ha egy nem provokalt roha-
ma volt és legaldbb 60% a valészintisége, hogy egy
tovdbbi gorcs fog lezajlani a kovetkez6 10 évben.
Egyértelm( a diagndzis, ha valamilyen meghatdro-
zottepilepszia szindrémadba sorolhato a betegség.

Az epilepszia patomechanizmusa

Az epilepszia hdlézati betegség. Susan Spencer (4)
meghatdrozdsa szerint az epilepszids halézat
olyan funkciondlisan és anatomiailag is 6sszekap-
csolt, bilateralisan reprezentdlt, corticalis és sub-
corticalis agyi struktirdk és régiék halmaza, ame-
lyek egymdssal 0sszekottetésben dllnak és barme-
lyik rész aktivitdsa hatdssal van az osszes tobbire.
Szdmos hdlézat ismert, példdul az idiopathids/ge-
netikai generalizalt epilepszidk esetén a thalamo-
corticalis, a rolandikus—Landau—Kleffner—ESES
(Electrical Status Epilepticus in Sleep) spektrum
esetében a perisylvian hdlézat. Az epilepszids ha-
|6zatokat endogén és exogén tényez6k aktivalhat-
jak. A rohamok elinduldsaban, kiterjedésében és
megsz(inésében a hdlézatok kilonboz6 részei
vesznek részt. Az ictalis tiinettan, az EEG és a ko-
ponya-MRI segitségével hatdrozhaté meg az epi-
lepszids fékusz az agyban, a rohamok fokdlis vagy
generalizdlt jellege. A hdlézatok a gyermek fejl6-
dése sordn plasztikus vdltozdsokon mennek ke-
resztil. A fejl6désben 1év6 agy nagyobb vulnera-
bilitdsa a kiilonb6z6 agyi terlletek aszinkron éré-
sével dllhat kapcsolatban.

Az epilepszids rohamok és epilepszia
szindromdk ij klasszifikdcidja
(ILAE 2017)

Az epilepszids rohamok és szindrémdk klasszifika-
ci6ja az elmult 30-40 évben tobb vdltozdson ment
keresztiil. 2017-ben jelent meg az ILAE (Nemzet-
kozi Epilepszia Ellenes Liga) dltal javasolt Gj beosz-
tds, ahol nem csak a roham- és epilepsziatipusok,
de az epilepszia etiol6gidja és a komorbiditasok is
helyet kaptak (5) (1. abra).

Az Uj besorolds nem az anatémiai struktirdkra ala-
poz, hanem az epilepsziat hdlézati betegségként
tekintve neocorticalis, thalamocorticalis, limbicus
és agytorzsi hdlézatokbdl kiindulé epilepsziakrdl
szol.

Az epilepszids rohamok osztdlyozdsdra is Gj javas-
lat sztiletett 2017-ben (6) (2. dbra). Az ILAE 1989
évben készilt, klasszikusnak tekinthetd és a klini-
kai gyakorlatban mdig haszndlt besoroldsa az epi-
lepszidkat fokdlis és generalizalt, valamint idio-
pathids, szimptomads és kriptogén csoportokra osz-
totta fel. Az idiopathids elnevezés mar akkoriban is
sejtette a genetikai eredetet, a szimptémads epilep-
szia az ismert agyi |éziot jelentette, mig a kripto-
génta nem ismert oku epilepszidkra haszndltdk. Az
ILAE 2010-es klasszifikdciéja az idiopathids he-
lyett mdr a genetikai, a szimptémds helyett a struk-
turdlis/metabolikus elnevezést javasolta és a
kriptogén epilepszidkat, mint ismeretlen eredet(e-
ket jelolte. Az epilepszids rohamokat generalizalt,
fokdlis és nem kategorizadlhaté rohamokra osztotta
fel, ez utébbiba sorolta az epilepszids spasmusokat
is.

Kiilonbségek a régi és az uj klasszifikdcié kozott
A parcidlis helyett a fokdlis, az astaticus/akinetikus
helyett az atonids elnevezést javasolja. A fokalis
roham lehet motoros vagy nem motoros kezdetd.
A kordbban haszndlt szimplex parcidlis roham he-
lyett a megtartott tudattal jaré fokdlis roham,
a komplex parcidlis roham helyett a befolydsolt tu-
dattal jaro fokalis roham elnevezés haszndlatos.

1. dbra: Az epilepszidk dj klasszifikdciéja figyelembe veszi az etiolégidt és a tarsulé dllapotokat, betegségeket is (5)
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A szekunder generalizacio helyett bilateralis
tonusos-clonusos roham elnevezés javasolt, ha
mindkét hemispheriumra rdterjed. Sokszor nem
meghatdrozhaté a roham kezdete (pl. nem latta
senki sem), ilyenkor célszer@ inkdbb az ismeretlen
kezdet( osztdlyba sorolni az epilepszids gorcsot.
Az epilepszids rohamok, epilepsziatipusok és epi-
lepszia szindrémadk Uj osztdlyozdsa taglalja az
etiolégidt és a tarsulé dllapotokat is. Nem javasolja
a kordbbi benignus jelz& haszndlatdt az egyes epi-
lepszia szindromdk esetén, mert az Gjabb kutatd-
sok egyértelm(vé tették, hogy ezekben a korképek-
ben is komoly rizikéja van a kognitiv, magatartdsi
és pszichidtriai zavarok el6forduldsanak. Benignus
epilepszia helyett a ,self-limited” vagyis spontdn
gyogyulo és a gyogyszeres terdpidra reagdlo epi-
lepszia elnevezést javasoljdk. A malignus vagy ka-
tasztrofdlis epilepszia elnevezés nem tdmogatott.
Megjelent a developmentalis (fejl6dési) és epilep-
szids encephalopathia (DEE) fogalom is. Az epilep-
szidk legsilyosabb csoportjdt jelenti, korai életkor-
ban kezd&dd, gyakori rohamokkal, az EEG-felvéte-
len tobbnyire jellegzetes epileptiform aktivitdssal
és antiepileptikum kezelésre dltaldban nehezen re-
agdlo rohamokkal. Tobb epilepszia szindréma tar-
tozik ebbe a csoportba. Epilepszids encephalo-
pathia esetén a gyermek korai pszichomotoros
anamnézisében nem szerepel fejlédési elmaradds,
csak az epilepszids rohamok kezdete utdn jelenik
meg. Az epilepszids rohamok stlyos kognitiv
és/vagy magatartds zavart, regressziét okoznak,
amely kdrosodds nagyobb mértékd, mint amennyit
az epilepszia hétterében 4ll6 patoldgia okozna.
Developmentalis/fejlédési encephalopathia ese-
tén a pszichomotoros fejl6dés elmaraddsa mar az
epilepszids rohamok megjelenése el6tt észlelhetd
és jelent&sebb, mint az epilepszids rohamok gya-
korisdga (pl. Dravet-szindréma). A két betegség-
csoport kozott atfedés lehetséges. DEE esetén gya-
koriak a tdrsulo tinetek, mint az autizmus spekt-
rum zavar, az ADHD, az értelmi fejl6dés elmarada-
sa, alvdsi problémak.

A Dravet-szindroma tuneteit el6szor Charlotte
Dravet frta le 1978-ban, akkor még csecsemdkor-
ban kezd&dd silyos myoclonusos epilepszia né-
ven. Megel6z6en egészséges fejlédésli csecsemd
ismételten jelentkezd, szokatlanul elhidzédé, tobb-
nyire ldzas dllapotban fellépg, féloldali vagy mind-
két oldali konvulziéi esetén kell gondolni Dravet-
szindrémdra. Gyakorisdga 1/15-40 000. Az els6
életévben kezd&dd epilepszidk 3-7%-a. A fesziilt-
ségfliggd Na-csatorna alfa-1-alegységének tobbsé-
gében de novo mutdciéja (SCNTA) okozza a korké-
pet a betegek kb. 80 %-dban (2q24). Ugyancsak az
SCNTA gén mutdcioja taldlhaté meg a GEFS+ (la-
zas gorcs plusz) epilepszidban is. A Dravet- szind-
réma és a GEFS+ valdszintleg egyazon fenotipus
két végletét tikrozi, eddig még ismeretlen moédosi-
té gének jelenlétével. Az SCNTA mutdcio vizsgdla-
tdt javasolt elvégezni, ha egy évesnél fiatalabb cse-
csemd&ben két, 15 percnél hosszabb ideig tarté
fokdlis konvulzié zajlott le vagy 12-25 hénapos
kisded esetében, ha 18 hénapos kora elétt tobb
mint egy ldzas gorcs és gydgyszeres terdpidra nem
reagdlé atipusos absence rohamok és/vagy myo-
clonusok szerepelnek az anamnézisben. Terdpidra
alig reagdlé epilepszids encephalopathia, a kordb-
ban egészséges pszichomotoros fejl6dést gyermek
komplex regresszidja jellemzi.

Uj osztdlyozdst kaptak az neonatalis korban fellé-
pd konvulziék is (7). Megdllapitottdk, hogy az j-
sziulottkorban kezd6d6 rohamok fokalis induldsd-
ak, igy nincs értelme a kordbban hasznalt fokalis és
generalizdlt elnevezésnek. A neonatdlis konvulzi-
ok sokszor csak elektrogrédfidsan jelennek meg, le-
hetnek finomak, csupdn megtekintéssel nehezen
felismerhetSk, ezért mindenképpen javasolt az
EEG-vizsgdlat elvégzése. Ennek egyik sz(ré médja
lehet az amplitddé vezérelt EEG, de a pontosabb
diagnosztika csak folyamatos video-EEG-vizsga-
lattal lehetséges.

Az epilepszidk osztdlyozdsa az etiol6gia szerint
Az epilepszia etioldgidjdnak ismerete fontos, hi-
szen a kezelést nagymértékben meghatdrozza.

2. dbra: Az epilepszids rohamok klasszifikdciéja (6)
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1. Strukturdlis eredet’ epilepszidk esetén az agy-
ban MR-vizsgdlattal eltérések mutathaték ki,
ami lehet szerzett (pl. stroke, agyi trauma vagy
infekcio utdn) vagy genetikai eredetd (pl. poly-
microgyria, lissencephalia, pachygyria,
schizencephalia, hemimegalencephalia, hete-
rotopia, sclerosis tuberosa stb). Atfedés lehetsé-
ges, mert pl. a polymicrogyria, mint strukturalis
eltérés lehet genetikai eredetli (GPR56 mutd-
cid), de szerzett eredet( is intrauterin infekcié
(pl. cytomegaliavirus fert6zés) kapcsan vagy pl.
a sclerosis tuberosds beteg agydban MR-vizs-
gdlattal strukturdlis eltérés mutathato ki, de tud-
juk, hogy egydttal genetikai eredetl (TSCT,
TSC2) is az epilepszidja.

. Tuddsunk a genetikai eredet( epilepszidkrél fo-
lyamatosan gyarapodik. DEE-k esetében mole-
kuldris genetikai modszerekkel a betegek kb.
50 %-aban igazolhato patogén varidns. A DEE-k
etiolégidjat kutatva ezideig tobb mint 900 gént
azonositottak mar. Ugyanazon gén patogén va-
ridnsa kilonb6z6 fenotipusid epilepszidkat
eredményezhet, de ugyanakkor egy bizonyos
szindromat (pl. epilepszids spasmus szindro-
ma/kordbbi elnevezése West-szindroma) is
tobbféle génmutdcié okozhat. Szdmos kromo-
szomaanomdlia jdr egyutt epilepszidval, pl.
Down-, Klinefelter-, Angelman- és  Wolf-
Hirschhorn-szindroma.

. Az infekcids eredetl epilepszidk (pl. herpes
simplex, Zika-virus, cerebralis toxoplasmosis,
humdn immundeficiencia virus, tbc, neuro-
cysticercosis, szubakut szklerotizdlé panence-
phalitis) gyakran strukturdlis eltérést is okoznak
az agyban. Uj fogalom a ldzas infekciéhoz kot-
het§ epilepszia (Febrile Infection Related
Epilepsy Syndrome, FIRES), amikor korabban
egészségesen fejl6ds gyermek ldzas betegsége
kapcsdn refrakter status epilepticus alakul ki.

. Aritka metabolikus eredet( epilepszidkban sok-
szor genetikai eredet is bizonyithaté pl. GLUT1
(glukéztranszporter-1)  deficiencidban  az
SLC2AT gén de novo mutdcidja, de pl. az agy
folsavhidnya szerzett eredet( epilepszidt okoz.

. Az immunmedidlt epilepszidk szdma novekedd-
ben van, specidlis kezelést igényelnek.

Az epilepszia diagnozisa

Az EEG (elektroenkefalografia) rutinszerd haszna-
lata az 1930-as években kezd6dott. A 90-es évek
vége 6ta Magyarorszdgon is alkalmazzuk a video-
EEG-vizsgdlatot, melynek sordn az EEG-t és a gyer-
mekrél készult videofelvételt szinkron rogzitjuk.
A tobb napig tarté video-EEG-monitorozds sordn
megfigyeljik a roham el6tti, alatti és utdni tiinete-
ket, a rohamok szemiolégidjdt, a lateralizdciés je-
leket. Segithet egy roham epilepszids vagy nem
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epilepszids eredetének eldontésében is (pl. extra-
piramidalis eredetli mozgdszavarok, paraszom-
nidk, pszichogén rohamok). A Holter- (long term)
EEG vizsgdlat sordn a gyermekek otthoni kérnyeze-
tében készilhet a felvétel. El6nye, hogy a hosszd,
éber és alvé szakaszokat egyardnt tartalmazo felvé-
telbe nagyobb valészintséggel kertilhetnek be az
un. interiktdlis epileptiform jelek is, mint a rovi-
debb rutin felvételbe. Megjelentek a mesterséges
intelligencia dltal interpretdlt EEG-leletek és a gor-
csot elSrejelz6 eszkozok.

MR-vizsgdlat. Koponya-MR- (mdgneses rezonan-
cia) vizsgdlattal az agy epileptogén elvdltozdsai vi-
zualizdlhatok: corticalis fejlédési rendellenessé-
gek, perinatdlis korban elszenvedett hypoxids-
ischaemids encephalopathia, hippocampalis scle-
rosis, tumorok, vascularis malformaciék. Epilep-
szia betegségben, kilondsen fokdlis epilepszia
esetén epilepsziaprotokoll szerint készilt MR-
vizsgdlat szikséges. Az MR-vizsgdlatnak kilono-
sen nagy jelentfsége van a terdpidra rezisztens
fokdlis epilepszids esetek sebészeti megolddsdban.
Az epileptogén fékusz meghatdrozdsdban szerepe
lehet az fMR (funkciondlis MR-) és trakrografids
vizsgdlatoknak is. Nem egyértelm(, nehezen diag-
nosztizdlhaté epilepszia estén szikség lehet agyi
izotépvizsgdlatokra. A SPECT az agyi keringés
megvdltozdsdt mutatja egy aktudlisan zajl6é roham
ideje alatt az agy egy részén. A PET az epileptogén
terlileten észlelhet§ anyagcsere eltérést dbrdzolja.
MRI-negativ esetekben van kilonos jelentGsége.

Az epilepszids gyermek gyogyszeres
kezelése

Az els6 gybgyszer, amit epilepszids gorcsok csilla-
pitdsdra haszndltak a kalium-bromid volta 19. sz&-
zad kozepén. A fenobarbitdl felfedezésének 100.
évforduléja 2012-ben volt. Az 1930-as években
kertilt forgalomba a phenytoin (Diphedan), amit
ma gyermekeknél mdr csak elvétve alkalmazunk
mellékhatdsai miatt. Az 1950-es években a magyar
neurolégusok dltal hasznalt f6 antiepileptikumok a
fenitoin és a fenobarbitdl voltak. Az dllatkisérletek
eredményezték a mdsodik generdciés antiepilepti-
kumokat. A 60-as és 70-es években a valprodt, a
carbamazepin, az ethosuximid és a kilonb6z§
benzodiazepinek (diazepam, clobazam clona-
zepam) kertltek forgalomba. Az dn. ,anti-
convulsant screening program” meghirdetésével
kertiltek piacra a harmadik generdcids antiepilep-
tikumok a 90-as évektsl (lamotrigin, gabapentin,
topiramadt, levetiracetam).

Az elmult 30 évben robbandsszer( fejlgdés kovet-
kezett be antiepileptikumok fejlesztésében. Bar
ezek a modern gyégyszerek effektivitdsukban nem
haladjak meg az ,0reg” gydgyszerekét, mégis a
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farmakokinetikai és biztonsdgossdgi profiljuk je-
lent&sen javult. Az dj antiepileptikumok hatdsme-
chanizmusukban kulénboznek a régiektsl, de
alapvet6en nem vdltoztattdk meg jelent&sen a ne-
hezen kezelhetd, Un. terdpiarezisztens epilepszidk
gyogyuldsi esélyeit. Viszont a modern gyogyszerek
kevesebb mellékhatdssal birnak. A cél nyilvan az
lenne, hogy teljes rohammentességet lehessen el-
érni mellékhatdsok és gydégyszer-interakciok nél-
kil. Jelenleg kb. negyvenféle antiepileptikum frha-
t6 fel az epilepszids betegeknek.

A legijabb fejlesztések kozott szerepel a fenflu-
ramin, ami elsdsorban a Dravet-szindréma vagy a
Lennox—Gastaut-szindroma kezelésében igéretes
lehet. A cannabidiol mint add-on terdpia ugyan-
csak kedvezd lehet egyes epilepszia szindrémak
kezelésében.

A ketogén diéta mdr az 1920-as években ismert
volt, de az antiepileptikumok egyre szélesebb kor-
ben valé elérhet&ségével hattérbe szorult az alkal-
mazdsa, kb. 30 éve ujra virdgkorat éli. Hatdsme-
chanizmusa a mai napig sem teljesen vildgos,
a neuronok energia-anyagcseréjét javitja a mito-
kondriumokon keresztil. A diéta 4:1 ardnyban tar-
talmaz zsirokat és 20%-ban szénhidratot és fehér-
jét. A kalériabevitel 90%-a zsirokbdl adédik. Die-
tetikus segitsége sziikséges az optimdlis diéta
Osszedllitdsahoz, valamint a gyermek és csalddja
edukdldsdhoz. Csecsemdk, serdiil6k esetén a 3:1
aranyu diéta javasolhato. A ketogén diéta kivitele-
zése egyszer( tdpszerrel tapldlt csecsem& vagy
gastrostomdt visel§ gyermekek esetében, mert tap-
szer all rendelkezésre. A kozlések alapjan dltald-
ban megdllapithaté, hogy bizonyos epilepszia
szindrémdkban tobb mint 50% rohamredukcié ér-
het6 el a betegek felében. Egyes epilepszids meg-
betegedésekben kifejezetten ajanlott az alkalma-
zasuk (pl. GLUT-1-deficiencia szindroma). A diéta-
val nemcsak a rohamkontroll javul, de a gyermek
kognitiv képességei, magatartdsa, figyelme is. A
ketogén diéta mellékhatdsai dltaldban dtmenetiek.

Az epilepszia sebészi kezelése. Az |. vildghdbord
idején Othried Foerster végzett mitéteket poszttra-
umds epilepszids betegeken, majd késébb Penfield
Montrealban. Magyarorszdgon az epilepsziasebé-
szeti program kb. 30 éve kezd&dott el.

Az epilepszids betegek kb. 20 szdzaléka nem rea-
gdl az antiepileptikum kezelésre. Epilepsziaproto-
koll szerint elvégzett MR-vizsgdlattal kimutathato
olyan 1ézié (pl. tumor, érfejlédési rendellenesség,
dysgenesis), ami sebészileg ligy eltavolithaté, hogy
ne okozzon silyos neuroldgiai maradvanytiinete-
ket (pl. bénulds, beszédzavar, ldtdszavar, memo-
riazavar, stb). llyen esetekben a m(téti megoldds
bizonyitottan jobb eredménnyel jdrhat, mint a
gyogyszeres kezelés. Fontos, hogy amennyiben in-
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dokolt a mtét, akkor lehetSleg minél el6bb tortén-
jen meg. Abban az esetben, ha specidlis képalkoto
vizsgdlatokkal sem mutathato ki az epilepszids ro-
hamokért felelés elvdltozds, elektrofiziolégiai
médszerekkel kisérelhet6 meg az epilepszids fo-
kusz feltardsa. A multidiszciplindris kivizsgdlds so-
rdn az epileptolégus, a neuropszichologus, az
idegsebész és a neuroradiolégus kbzosen vélemé-
nyezi a beteg szamdra optimdlis m(téti lehet§sé-
get.

A 80-as évek végén fedezték fel djra kb. egy évsza-
zad elteltével a n. vagus stimuldcidjdnak lehet§sé-
gét farmakorezisztens epilepszids betegekben. An.
vagus stimuldciéjdnak pontos hatdsmechanismusa
nem teljesen ismert. Thalamicus és limbicus akti-
vdcio, a generalizdlt roham terjedésének deszink-
ronizdcidja, magasabb agyi GABA szint, magasabb
extracelluldris epinephrin szint lehetnek a felels-
sek a rohamgatldsért. A készulék intermittdléan sti-
muldlja a n. vagust. A stimuldcio intenzitdsa, frek-
vencidja, az on és off id6szakok id6tartama szaba-
don véltoztathaté.

A mélyagyi stimuldcié (deep brain stimulation,
DBS) egyel6re a felnétt epilepszids populdcioban
alkalmazhaté eljdras.

A zart hurkos (closed loop) technika Iényege és fen-
ti eljardsoktol valo alapvets kilonbozésége, hogy
a roham észlelése inditja be a rohamgatlo
stimuldtort, vagyis csak akkor ingerel, ha érzékeli a
roham kezdetét.

Az epilepsziaval jaro tarsbhete
kognitiv és magatartds zavaro
stigmatizacio

Ese’gek,

A depresszié és a szorongds a leggyakoribb pszi-
chidtriai komorbiditdsok epilepszidban. Gyerme-
keknél a depresszié a felnGttekétsl eltérGen mani-
fesztdlédik, gyakrabban szomatikus panaszok,
irritabilitds formdjdban. A postictalis depresszié
a gorcsot kovetd 2 hétig dll fenn. Az anxietas pre-
valencidja 10-20%. Az epilepszids gyermekek 6n-
értékelése alacsonyabb, mint mds kréonikus beteg-
ségben szenveddké (pl. diabetes mellitus), amit
magyardzhat az epilepszia okozta stigma. Psziché-
zis és szuicid intenciék szintén gyakrabban fordul-
nak el az epilepszids betegekben. Féleg a leg-
djabb antiepileptikumok esetében figyelheté meg
az ongyilkossdgi hajlam novekedése, elsGsorban
azokndl a gyermekeknél, akiknél mellékhatdsként
impulziv viselkedés jelenik meg.

A valddi epilepszids rohamoknak a pszichogén
nem epilepszids rohamoktdl valé elkilonitése sok-
szor éveket vesz igénybe.

Az ADHD el6forduldsat illet6en az irodalmi ada-
tok jelentGsen kilonboznek, dltaldban epilepszids
gyermekek 30-40%-aban fordul el6. A figyelmi za-
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var komponens gyakrabban fordul el§ epilepszia
esetén, mint a hiperaktivitds.

Az ADHD és a tanuldsi nehézség kozott dtfedések
lehetnek Az ADHD-s gyermekek 30-35%-dnak ta-
nuldsi nehézsége is van. Tanuldsi nehézség az epi-
lepszids gyermekek kozel felében megtaldlhatd.
Amennyiben tanuldsi nehézség gyandja meril fel,
a gyermek korrekt kivizsgdldsa sziikséges a tertle-
tileg illetékes tanuldsi képességeket vizsgdlo bi-
zottsdgndl.

Az epilepszids gyermek kognitiv teljesitményét
szamos faktor befolydsolja: az életkor a rohamok
kezdetekor, az epilepszia szindroma, az epilepszia
fenndlldsdnak idGtartama, a gorcsok gyakorisdga,
a szedett antiepileptikumok min&sége és mennyi-
sége. A kognitiv funkciék ellen6rzésére a neuro-
pszicholdgiai teszteken kiviil a funkciondlis képal-
kotds is alkalmas.

Summary

Autizmus spektrum betegség (ASD) az epilepszids
gyermekek kb. 20%-dban tdrhato fel és forditva is
igaz, az epilepszia gyakrabban fordul el6 ASD ese-
tén, mint az dtlagpopuldciéban. K6zos genetikai
mutdciokat frtak le epilepszia és autizmus egylttes
fenndlldsa esetén: SCNTA, SCN2A, CNTNAP2. Az
autista gyermek epilepszidjdnak kezelése |ényegé-
ben nem kilonbozik a nem autista epilepszids
gyermek terdpidjatol. Az epilepszids gyermek, ha
autista is, az ennek megfelel§ kezelést kell kapja.

A kordbban jelent&sen stigmatizald, az epilepszids
gyermeket a kozosségbdl kiszorité szemléletmdd
jelent&sen csokkent az utébbi évtizedekben, de
nem tdnt még el. Az epilepszids gyermekek mind
az iskoldkban, mint a szocidlis kornyezetiikben jo-
val tobb segitséget kapnak, minta mult szdzad
kozepén, de béven van még tennivalé (8).

As we see epilepsy today

Katalin Hollédy et al, University of Pécs, Medical School, Department of Pediatrics, Division of Neurology

The connection between the occurrence of epileptic seizures and climate changes has long been observed. The
Takdts-Széndsy publication, which appeared 75 years ago, explores the potential links between eclampsia and the
passage of weather fronts. The topic remains relevant today, and just as it was 75 years ago, it is still not possible to
definitively determine whether climatic factors play a role in the development of epileptic seizures. More data is
needed on seizures, epilepsy, and the potentially climate-related altered risks of epileptogenesis in order to identify the
underlying mechanisms at the systemic, cellular, and molecular levels, and to better understand the impact of climate

change on epilepsy.

The publication also presents the vast and significant progress made in the diagnosis and treatment of epilepsy over the
past 75 years (video-EEG monitoring, magnetic resonance imaging, numerous new antiepileptic drugs with novel

mechanisms of action, epilepsy surgery, etc.).
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Utravalé tudnivalé

= Az epilepszids rohamok jelentkezése és az éghajlat vdltozdsa kozotti kapcsolat régéta megfigyelt je-
lenség, de ma sem dllapithaté meg egyértelmten, hogy van-e szerepe az éghajlati tényezéknek az
epilepszids rohamok kialakuldsdban.

= Az epilepszia diagnosztikdjdban és kezelési lehetdségeiben jelentds fejlddés tortént az elmilt 75 év-
ben (video-EEG monitorozds, mdgneses rezonancia vizsgdlatok, szdmos Uj hatdsmechanizmusu
antiepileptikum, epilepszia sebészeti eljdrdsok stb).

Tesztkérdések

1. Melyik dllitds igaz a harmadik generacids antiepileptiku- 2. Melyik két dllitas nem igaz az epilepszias gyermek képal-
mokra? kotd vizsgalatait illetGen?

a) hatdsmechanizmusuk kilonbozik a ,régiekétsl” a) koponya-CT az elsédlegesen végzend§ vizsgdlat

b) tobb mellékhatést okoznak, mint a ,régiek” b) koponya-MR-vizsgdlat minden epilepszids betegben el-
c) kombindciéban nem alkalmazhaték végzendd

d) naponta haromszor kell adagolni ezeket c) koponya-MR-vizsgélat epilepsziaprotokoll szerint is elvé-

gezhet6
d) a SPECT- és PET-vizsgdlatok f6leg az epilepsziasebészeti
esetekben alkalmazott eljarasok

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestl! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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Az ujszulott- és csecsemc’igondozés kérdései — Pikler
Emmi modszere és a gondozé intézetek kialakitasa

Harmat Gyorgy dr.

Semmelweis Egyetem Egészségtudomadnyi Kar (Dékdn: Dornyei Gabriella dr.)

LEVELEZESI CiM:
Harmat Gyorgy dr.
E-posta: gyharmat1951@gmail.com

o

A debreceni gyermekgyégydsz vandorgytlésen (1951. mdjus 12-14.) megtartott referdtumdban Pikler

’II/

Emmy dr. ,A csecsembgondozds néhdny kérdésérd

tartott részletes el6addst az 1946-ban alapitott cse-

csemdotthon munkdjdt bemutatva. Az el6adds kozlemény formdjdban is megjelent a Gyermekgydgya-
szat folydirat elsé évfolyamdban. (GYERMEKGYOGYASZAT 1951. 11. szédm November 321-327 old )

Aidézett dolgozatban elsGsorban az intézetben ne-
velt csecsemdk és kisgyermekek hospitalizdcids dr-
talmdval és ennek megel6zésével foglalkozik.
A rendelkezésre 4116 szakirodalom ismertetése és
elemzése tudomdnyos alapossdggal a kor szemlé-
letét figyelembe véve jelenik meg a kozleményben.
Erdemes Pikler Emmi munkdssagat itt is roviden
bemutatni. Eletm(ve és a gyermekegészségiigyben
eltoltott sok évtizedes tevékenysége Uj szemléletet
és gyakorlati dtmutatdst adott a magyarorszdgi cse-
csemd- és gyermekelldtds tertletén

Pikler Emmi, Emilie Madeline Reich nevén 1902-
ben Bécsben szlletett. Tiz éves gyermekorvosi pra-
xisdt kovetGen 1946-t6l lett a csecsemGotthon ve-
zetGje.

Pikler Emmi (Bécs, 1902. janudr 9. — Budapest, 1984. jinius 6.)
gyermekorvos, az egészséges csecsemd és kisgyermek fejlddésé-
nek és nevelésének szakembere
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A budai Léczy Lajos utcdban létrehozott csecse-
mdotthon vezetGjeként az ottani gyakorlat és méd-
szer alapjdn dolgozta ki a csecsemd- és kisgyer-
mek-nevelési szemléletének (j pedagdgiai gyakor-
latdt, a csalddok korében szerzett tapasztalatokat
is figyelembe véve.

Az egészséges csecsemd és kisgyermek fejlédésé-
nek és nevelésének szakembereként felismerte,
hogy a gyermek egészséges fejl6dését kedvezGen
befolydsolja, ha a feln6tt beavatkozdsa nélkil, sza-
badon gyakorolhatja mozgds- és jdtéktevékenysé-
gét, illetve fejl6désében a sajdt ritmusdt kovetheti.
Ennek eredményeként a csecsemdotthonban sike-
ralt — a j6 gondozéng-gyerek kapcsolat és a gyere-

Mar 1940-ben megjelent elsé csecsemd fejlédését bemutato
konyve
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Erich Auerbach / Getty Images, A little girl shows her tongue to a nurse in
1952. (Erich Auerbach / Getty Images, Egy kisldny megmutatja a nyelvét egy
névérnek 1952-ben)

1950-ben megjelent Anydk konyve, majd ezt ko-
vetGen szamos konyve és tanulmdnya jelent meg

kek szabad aktivitdsa révén —, a gyermekek egész-
séges személyiségfejl6dését megalapoznia, elke-
rilni a hospitalizmus néven ismert intézeti kdroso-
dast.

Kés6bb az Egészségligyi Vildgszervezet segitségé-
vel |étrejott utévizsgdlat is ezt igazolta.

Az intézet 1961-ben Mddszertani Csecsemd&ott-
hon, 1964-ben az Egészségligyi Minisztérium Cse-
csemé- és Kisgyermekgondozdsi és Nevelési Mod-
szertani Intézete lett.

1970-ben a minisztérium megbizta az intézetet a
magyarorszagi csecsemdotthonok szakmai fel-
tgyeletével, neve Csecsem&otthonok Orszdgos
Modszertani Intézetére vdltozott.

Pikler Emmit 1978-ban a Magyar Gyermekorvosok
Tdrsasdga Schopf-Mérei emlékéremmel tiintette ki.
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1986-ban, az alapité igazgaté haldldt kovetSen, az
intézet felvette Pikler Emmi nevét: Csecsemdott-
honok Pikler Emmi Orszdgos Mddszertani Intézete.
1998-t6l az intézetet a Nemzetkozi Pikler Emmi
Koézalapitvdany makodtette. A hivatalos névvilto-
zdsok mellett Magyarorszagon és kulfoldon is leg-
tobben jelenleg ,Loczy” néven ismerik ezt az
intézményt.

A Léczy Csecsemd Otthon jelenleg rekonstrukcié
alatt dll. 2026 mdjusdban vdrhatoé ismételt megnyi-
tdsa, addig ideiglenes helyszinen (Biré u 6.), de
azonos elvek alapjdn mtikodik 3 x 12 f8s csopor-
tokban fogadja a csecsemdket és 6voddsokat, cso-
portonként 2 képzett gondozénd foglalkozik a
gyermekekkel. Az intézetet Jelenleg Sz6ke Andrea
vezeti.

A Pikler Intézet vezetdi:

1946-1978: dr. Pikler Emmi

1979-1991: dr. Falk Judit

1991-1998: dr. Puspoky Gabriella
1998-2011: Tardos Anna (Pikler Emmi ldnya)
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Dr. Pet6 Andras 1950-1970 kozott kifejlesztett
konduktiv 1égzégyakorlatai: Szisztematikus irodalmi
attekintés egy protokoll kidolgozasahoz a cerebralis
paresissel él6k 1égzésfunkcidjanak és életmindségének
javitasara

Kolumban Erika'?, Tarcsai Emese®, Turi Ibolya dr.', Féldesi Rendta dr.'
'Pet6 Andras Kar, Semmelweis Egyetem (Igazgaté: Foldesi Rendta dr.)

*Transzldciés Medicina Kézpont, Semmelweis Egyetem (Igazgaté: Benyé Zoltan dr.)
*FortSchritt gGmbH - Conductive Support Center (FortSchritt Bayern gGmbH))

LEVELEZESI CiM:

Kolumban Erika

1125 Budapest, Kdtvolgyi dt. 6.

E-posta: kolumban.erika@semmelweis.hu

OSSZEFOGLALAS  Hadttér: A cerebralis paresis (CP) egy ésszetett neurolégiai mozgds- és koordindcids zavar, amely
gyakran jelentds légzési és nyelési problémdkkal jar egyiitt. Ezek a Iégzési kihivdsok hozzdjdrulnak a CP-s egyének ko-
rében a légzbszervi megbetegedések miatti korai haldlozasok névekedéséhez. A hagyomadnyos rehabilitdcios progra-
mok tartalmaznak légz6gyakorlatokat, amelyek célja a Iégzésfunkcié javitdsa, a dyspnoe tiineteinek enyhitése és a fizi-
kai aktivitds tolerancidjanak névelése.

Cél: A tanulmdny célja a Dr. Pet6 Andras dltal kidolgozott Konduktiv Nevelési Rendszerben megjelend légzbégyakor-
latok hatékonysdgdanak és mddszertandnak vizsgdlata. Mdr az 1950-es évektdl kezdve Peté strukturalt légz6gyakor-
latokat integrdlt be a CP-vel él6k rehabilitdcics programjaba. Célunk az 1950 és 1970 kézott Petd dltal kifejlesztett kon-
duktiv légzégyakorlatok szisztematikus elemzése, a konkrét légzégyakorlatok beazonositdasa, modszertani dtmutata-
sok lefrdsa, tovdbbd a szell6ztetés és légfiird6 elSirdsainak megismerése annak érdekében, hogy egy a CP-vel éI6k reha-
bilitaciéjaban haszndlhato protokollt hozzunk létre. A vizsgdlat célja a konduktiv légz6gyakorlatok alapelveinek és
technikainak feltardsa, ahogyan azokat eredetileg Pet6 idejében elképzelték és gyakoroltak.

Mddszerek: Szisztematikus irodalmi dttekintést alkalmazva kézel 8000 oldalnyi Petd dltal irt eredeti esettanulmadnyt,
jegyzetet és gyakorlati feladatsort elemeztiink. A szisztematikus dokumentumelemzés alapjan ldthatjuk, hogy a kon-
duktiv nevelési rendszer kiilénféle |égz6feladatokat, Iégfiirdbket és egy meghatdrozott légszell6ztetési protokollt alkal-
mazott az 1950-es évektSl fogva. Ezeket a gyakorlatokat, beleértve a rendszeres l1égzégyakorlatokat és a szell6ztetést,
beépitették a napi rutinba, azaz a kezelt napirendjébe.

Eredmények és kévetkezmények: A dokumentumok célokat nem fogalmaznak meg, ezért sejthetjiik, hogy a cél kettds:
egyrésztalégzbszervi egészség javitdsa, mdsrészt pedig a meglévd tiinetek kezelése a Iégzdfeladatokkal. Eddig nem vé-
geztek tudomdnyos vagy klinikai vizsgdlatokat kifejezetten a konduktiv |égzéfeladatok hatdsairél. A jelen tanulmadny
egy kezdeti feltdardsként szolgdl egy tervezett randomizadlt klinikai vizsgdlat el6készitéseként, hogy megvizsgdljuk a
konduktiv légz6feladatok hatdsdt a cerebrdlis parézissel €16k respiratorikus egészségére, életmindséglikre és hosszu td-
von az életkilatdsaik javitdsdra.

KuLCSSZAVAK ~ dr. Pet6 Andrds, konduktiv nevelés, légzégyakorlatok

Bevezeto geire tdmaszkodik, nemcsak a mozgds- és a szemé-
lyiségfejlesztésre koncentrdl, hanem olyan terdpi-
A konduktiv nevelési rendszert Dr. Pet6 Andrds ds elemeket is beépitett, mint példdul az izomlazi-
hozta létre a kozponti idegrendszeri sériilés kovet- tas céljabdl vett melegeds héfokud zsdlyas flrds és
keztében mozgdssériltté vdlt személyek kezelésé- atuddkapacitds novelése érdekében végzett |égz6-
re 1950-es években Magyarorszdgon. Az innovativ gyakorlatok (2, 3).
és holisztikus gydgydszatot kovetd Gj rehabilitdci- Annak ellenére, hogy az 50-es évek 6ta jelentSs
0s és habilitdciés forma hamar népszerGvé vilt és elérelépések torténtek az orvosi és rehabilitacios
a konduktiv nevelés jelents hozzdjdruldst nydjtott elldtdsok terén, a cerebralis paresissel (CP) él6
a fizikai rehabilitdcio és a specidlis nevelés globa- egyének tovdbbra is jelentds kihivdasokkal szembe-
lis fejlédéséhez (1). stilnek, kiilonosen a légz&szervi egészség terén (4).
A Pet6é-féle sokoldali mdédszertan, amely a sériilés- Ezek okai az oropharyngealis diszfunkcié, amely
sel é16 egyén deficitjei helyett a meglévs képessé- visszatér§ aspirdciéhoz vezet, a gastrooesopha-

182



GYERMEKGYOGYASZAT 2025; 76. EVFOLYAM, 3. SZAM

gealisreflux, a léguti elzarédds, a hipoventildcié, a
gerinc- és mellkasdeformitdsok, valamint a gyakori
léglti fert6zések (5, 6). Az is bizonyitott, hogy a
kozponti idegrendszeri kdrosodds kozvetlentl nem
okoz légz&szervi problémdkat CP-ben, de ennek
ellenére a CP-s gyermekek légz&szervi dllapota je-
lent&sen alacsonyabb értékeket mutat, mint az at-
lagos fejl6édésmenetet mutaté gyermekeké, s6t a
CP-s felnéttek 14-szer nagyobb kockdzatnak van-
nak kitéve a |égz&szervi betegségek miatti haldlo-
zdsra, mintaz dltaldnos népesség (7). A légz&szervi
problémdk a CP-s betegek korében a korhazi

felvétel és a korai haldlozds vezets okai,
kilonosen azokndl, akik a mozgdsukban a

leginkdbb korldtozottak (GMFCS V) (8, 9).

A fenti sokkol6 adatok és a legljabb metaanalizis
eredményei késztettek bennilinket arra, hogy kon-
duktiv nevelés sordn alkalmazott Iégz&feladatok
feltdiré elemzésére vdllalkozzunk, annak érdeké-
ben, hogy megértsik, melyek azok a konduktiv ne-
velésben a CP-sek mindennapi rehabilitdciéjdban
alkalmazhaté légzdfeladatok, |égzést fejleszts esz-
kozok stb., amelyek segithetnek minket, rehabilitd-
cios szakembereket abban, hogy a cerebralis
paresissel (CP) él6k 1égz6funkcidjanak, ezdltal az
életmingségiiknek és jovabeli kildtdsaiknak javita-
sdhoz hozzdjdrulhassunk (10).

Mivel kordbbi tudomdnyos kutatds nem készilt
a témdban, és Pet§ Andrds irdsos hagyatéka nem
tartalmazott diagndzisspecifikus légzégyakorlat-
protokollt, célunk szisztematikus elemzés alapjan
egy részletes protokoll kidolgozasa. E protokoll ha-
tékonysdgdt randomizdlt klinikai vizsgdlattal ki-
vanjuk igazolni, amelyet Semmelweis Egyetem Pe-
t6 Andrds Kar és Kutatdsi Etikai Bizottsdga hagyott
jova (KEB/2024/001) és a SE11568780 vizsgdlati
szamon regisztrdltdk a clinicaltrial.gov.oldalon.
Kutatdsi kérdéstink, hogy rekonstrudlhaték, tovdb-
ba megérthetSk-e Peté Andrds [égzGgyakorlatainak
eredeti protokolljai és modszertana az 1950-es és
1960-as évek dokumentumai és konduktiv feladat-
sorok gyGjteményei alapjdn?

Tiidégydgydszati klinikai tapasztalatok
és tudomanyos munkdssdg — Pet6 Andras
kordnak kiemelkedé gyakorléhelyein

nem, egyesek azt hitték, hogy megmaradok
a Pester Lloydndl és német nyelv( djsdgiro leszek
Budapesten. Mdsok egy teltéré német nyelvi kélto-
csillagnak tartottak. Mdsok azt hitték, hogy a tiidé6-
gyogydszat fénye leszek. Két hirneves bécsi klinika
hivott meg tandrsegédnek. Az Elettani Intézet ki is
nevezett tandrsegédnek. Semmi nem lettem.” (Dr.
Pet6 Andrds).

Dr. Peté Andrds tobb mint hisz éves (1911-1938)
német nyelvtertileten végzett szakmai tevékenysé-
ge meghatdrozo jelent§ségl volt, mivel ez id§ alatt
szerzett tapasztalatot, mint tudégyogydsz. Orvosi
palydjat még hallgatoként kezdte a Sophien
Spitalban (1914-1918), majd hdrom éven dt a grin-
zingi koérhdz tidGosztdlyan dolgozott. Dr. Pineles,
Dr. Paili, Dr. Fischel voltak atandrai (11). Az1921.
julius 21-i Dr. Julius Bermann éltal hitelesitett je-
lentésben, Pet§ a hadikérhdz tuberkulézis oszta-
lydn Dr. Fischel irdnyfitdsa alatt dolgozva kivalo tu-
dbégydgydsszd valt, egyarant fontosnak tartva a be-
tegek segitését és tudomdnyos fejl6dését s
(11)1922-t6l a grimmensteini Tud&gydgyintézet-
ben ortopédiai szakirdnyban folytatta munkdjat,
ahol Dr. Hecht méltatja szanatériumi tapasztalata-
it (11). Ezen intézményekben szerzett tapasztalatai
alapjdn Pet6 jelent8s eredményeket ért el a tids-
gyogydszat terén, és 1922-ben az Alland Tudé-
gyégyintézet' alorvosavd nevezték ki.

1928-1929 kozott a Volkssanatorium Maurer or-
vosigazgatdjaként tevékenykedett, ahol kilonbo-
z8 gyogyito eljardsok (fizikoterdpia, diéta, reggeli
torna) kombindlasdval alakitotta ki terdpids napi-
rendjét, amely késébb a konduktiv nevelés egyik
alapelve lesz. 1930-38 kozott bécsi Fizikoterdpidi
Intézet munkatdrsa és a Biologische Heilkunst c.
folyéirat f&szerkeszt6je. Magyarorszdagra az
Anschluss utdn tér vissza. 1939-t6l magdnpraxisa
is beltl egyre béviilt, pdciensei mellett tanitvdanyo-
kat is fogadott (3).

Pet6 tidbgydgydsz karrierje, klinikai tapasztalatai
és szakmai elismerései meggy6z6ek, hiszen kora-
nak lehetGségeit maximadlisan kihaszndlva szerzett
relevdns ismereteket, amelyeket késébb a konduk-
tiv nevelési rendszer kialakitdsdban hasznositott.

A kutatds mdédszertana

Pet6 a maga kordnak polihisztora volt, akinek sok-
oldald tapasztalatai kozul els6ként onéletrajzét
elemeztik. Kulonos figyelmet forditottunk ezen
megszerzett tapasztalatok feltdrdsdra, életitjdnak
ezen vonatkozdsait 6sszegy(jtve. ,Egyesek azt vdr-
tak télem, hogy kivdlé matematikus leszek. Egye-
sek egy eljovendd nagymagyar koltot ldttak ben-

1
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A kutatds feltdré szakaszdban engedélyt kaptunk a
Pet6 Andrds Kar archivumdban taldlhaté Pet§-do-
kumentumok, gépelt és kézzel irt feljegyzések, va-
lamint gyakorlattdrak dttekintésére. Ezek digitdlis
formdtumban, PDF-ként dlltak rendelkezésre, igy
elektronikus keresésre nem volt lehet§ség, kizars-
lag hagyomadnyos levéltdri kutatdsi modszert alkal-

Heilanstalt fur Lungentuberkolose, Sduglings und Mutterberatungstelle, Hausarzt in der Heilamstalt Alland, Walschule
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maztunk. Az 1950-1970-es évek anyagaibdl
0sszesen 7959 oldalt tekintettiink at szisztematiku-
san, és minden kulcsszavas keresés alapjan rogzi-
tett informdciét MS Word fdjlban dokumentdltunk.
A kutatécsoport minden olyan informdciot kijegy-
zetelt, amelyben a kovetkez6 szavak szerepeltek:
lég*, |égzés, |1€gz8, szuszog, inhaldl, liheg, levegd,
djer, lehel, fuj, szell6*, szell6ztet. Minden doku-
mentumot két fiiggetlen kutaté elemzett (T.E, O.L),
az esetleges vitds taldlatokat egy harmadik kutaté
(K.E) bevondsdval dontotték el.

A szisztematikus dokumentumelemzés
eredményei

7959 oldal szisztematikus dttekintése sordn ossze-
sen 1730 relevans taldlatot azonositottunk a kulcs-
szavak alapjdn.

1. Légzofeladatokkal kezelt betegek diagndzis
szerinti eloszldsa

A légzéssel kapcsolatos relevdns taldlatokndl meg-
vizsgdltuk, hogy azok milyen diagndzisokkal, tu-
netekkel vagy tinetcsoportokkal dllnak osszeflig-
gésben. A |égzdfeladatok vagy az azokkal kapcso-
latos utaldsok 20 kiilonb6z6 diagndzis és tiinetcso-
port esetében jelentek meg. Ezek kozé tartoznak:
facialis bénulds, tic, aphasia, trigeminus, peri-
arthritis, derék-keresztcsont-1db, ischias, luxatio,
scoliosis, spondylosis cervicalis, Iddtalp, gerinc-
iztlet, iziletcsoportok, beszéd és kéz, dystrophia,
periférids felsg és alsé végtag bénuldsok, petyhudt
bénuldsok, tartdsjavitds, foglalkozdsi kézproblé-
mék (példdul hegedisok és zongoristdk), valamint
G.K.L. (gerinc-kéz-1db) (1. dbra).

1. dbra: A légzdfeladatokkal kezelt betegek diagnézis szerinti
eloszldsa
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2. SzellGztetés, leveg6zés, légfiirdé

A diagnozis- vagy tlnetspecifikus gyakorlatok, le-
gyenek azok egyéni vagy csoportos kezelési ter-
vek, kozos jellemzGje a paciensek napirendjében
kovetkezetesen megjelend dtmutatdsok a szell§z-
tetésre, leveg6zésre/légfiirdére  vonatkozdlag,
amelybd&l 6sszesen 23 utaldst taldltunk.

Az 1950-60-as évek napirendjei (bentlaké csopor-
tok) szerint a kezeltek 6:30-t6l [égz6feladatokat és
béredzést végeztek nyitott ablakokndl 7:30-ig,
majd délutan 14:00-t6l 16:00-ig pihentek nyitott
ablak mellett, este 20:00-t6l 21:00-ig nyitott abla-
kokat, illetve nydron folyamatos nyitott ablak tar-
tast ir el6. Az 1958-as hétvégi napirend vasdrna-
ponként 10:30-t6l frt el§ a kertben levegs- és nap-
furd6 alkalmazdsat. A kertbe torténd kijards és le-
vegbkira hétkoznapokon is el&fordult, 15:15-t6l
16-ig (1965). Az 1960-as évekt6l A és B heteket je-
[6Inek a napirendek, ahol a minimum napi fél érét
vagy 2x fél orat jelolnek meg a levegSkdrara.

3. A légzés pontossdga: légzifeladatok technikdi
és modszertana

78 esetben taldlunk dtmutatdst a |égzé6feladatok
pontos végrehajtdsdra is, kiemeli a helyes légzés-
technika szlkségességét, kilonosen silyos testi
deformitdsok esetén, ahol a szakszerd alkalmazas
segithet a szUk mellkas tdgitdsdban, ezaltal javitva
a légzéfunkciot (Gyakorlati Osszedllitds AY, 207.
oldal, Scoliosis Feladatok).

Harom forrds is részletesen tdrgyalja a 1égz6-
gyakorlatok céljdt. A Gyakorlattar AB 165. oldaldn
egy 1956. mdjus 9-i Gtmutatd leirja, hogy a |égz6-
gyakorlatok els6dleges célja a szdj zdardsdnak meg-
tanuldsa és a helyes |égzéstechnika sztereotipiza-
l[dsa. A médszertani itmutatdsokban 11 esetben ta-
ldlhaték alapvetések, példaul: ,minél hosszabban
lélegezziink ki és minél teljesebben lélegezziink
be, annal jobb”, illetve, hogy a légz&gyakorlatot
mindig kilégzéssel kell kezdeni (Gyakorlattar AL,
Daniel Mdrta dr. gyakorlatainak mdsodik sorozata,
1967. mdjus 8., 26. oldal, 4. feladat).

Osszesen 91 esetben taldltunk motivdciés gyakor-
latokat és eszkozoket a 1égz&gyakorlatokhoz kap-
csolédva, amelyek kozil a leggyakrabban ajanlott
tevékenység az éneklés, 65 emlitéssel.
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Ezt kovetik a kilonféle motivdcios eszkozok, koz-
tuk az id6mérg eszkozok, amelyeket ,jatékos ver-
senyhelyzetben” elsGsorban a |égzésvisszatartds
id6tartamdnak mérésére haszndltak. Ezenkivil
6 esetben tukroket is javasol, amelyeket f6ként
a légzdgyakorlatok sordn torténd vizudlis ellendr-
zésre haszndltak. Tovdbba kulonféle eszkozoket,
amelyek a |égzés és fijds gyakorlatait tdmogatjak,
mint példdul a gyertydk, fuvoldk, szélmalmok vagy
forgokerekek, disznéhdlyagok (valészinGleg ha-
sonlé funkciot toltenek be, mint a Iéggombok), vat-
tdk, szappanbuborékok és papir.

4. Idétartam: a légzofeladatok és a légzésciklus
hossza

Altaldban a légz6gyakorlatokat vagy a gyakorlatok
sorozatdnak elejébe, vagy a fekvd gyakorlatok ko-
zepébe integrdljdk. ,A gyermekek légzdégyakor-
latainak id6tartama lehet 3 vagy 5 perc” (Gyakorla-
ti Osszedllitdsok B, 1956.VII.16, 153. oldal).

A légzési ciklus a kovetkez6képpen ajdnlott: 3 ma-
sodperc belégzés, 2 masodperc visszatartds, 5 méd-
sodperc kilégzés, 6-szor ismételni, majd egy fél
perces sziinet.

5. Alkalmazott légzéfeladatok tipusai és gyakori-
sdga

A taldlatok 64,39%-a konkrét légzdfeladatok az

aldbbi eloszldssal:

1. Vokdlisokkal torténé kilégzés (676 eset)

Mélylégzés (230 eset)

Valsalva mangver (22 eset)

Viltott orrlyukd légzés (21 eset)

Vegyes és ritkan el6fordulé légzéstechnikdk

(165 eset) (2. abra).

o b W N

6. A vokalisokkal torténd légzés elgforduldsa di-
agnozis szerint

A vokdlisokkal torténé hangoztatdsos légzéstech-
nika, 676 esetben fordul el§, amelyet az esetek
tobbségében a diagnézist nem tartalmazdé napiren-
dekben, majd legnagyobb elemszdamban athetosis,
ezt kovetGen Bechterew-kezeltek programjdban je-
lenik meg (3. dbra).

7. A mélylégzés el6forduldsa diagnézis szerint

A mélylégzés 230 esetben fordult eld, és leggyak-
rabban a ,nincs diagnozis” kategéridban szerepelt
(112 eset). A diagnézisok és tunetek kozul a
Bechterew-kor (33 eset) és a scoliosis (22 eset) gya-
korlatsoraiban alkalmaztdk tobbszor. A lddtalp (12
eset) és a kulonleges kézcsoport (11 eset) gyakor-
latsoraiban is megjelenik (4. dbra).
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2. dbra: A légzdfeladatokkal kezelt betegek diagnézis szerinti
eloszldsa

3. dbra: Vokdlisokkal torténd kilézés

4. dbra: Mélylégzés
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Megbeszélés és kovetkeztetések,
a kutatds erdsségei és limitdcioi

Pet6 Andrds irdsos hagyatékdnak tartalomelemzé-
se sordn a 7959 oldalbdl 1730 feljegyzést taldltunk
relevdnsnak a légzés témdjdban. A feljegyzésekbdl
legmagasabb elemszdammal — 1114 taldlat - kilon-
b6z6 légzdfeladatok konkrét leirdsdt taldltuk, to-
vdbbifeljegyzések a Iégz6feladatok végrehajtdsdra

vonatkozé méddszertani ajdnldsokra, valamint
a légzéciklusok és gyakorlatok id6tartamadra,

a szellGztetés, a légfiirds és a levegGztetés idejére
vonatkoztak. Kiemelten elemeztik a két leggyak-
rabban alkalmazott légz&gyakorlat, a vokdlis és
amélylégzés elforduldsdat kiilonb6z6 diagnézisok
szerint.

A jelentds taldlatszam arra utal, hogy a konduktiv
pedagdgia mdr az 1950-es években, a médszer ki-
alakuldsdnak kezdetétsl foglalkozott a |égzési
funkcidk fejlesztésével, ahol diagnézistdl figgetle-
nul, a leggyakrabban alkalmazott l1égz&gyakorlat
a vokdlisokkal torténd kilégzés (676 taldlat) és
a mélylégzés (230 taldlat) volt.

A vokdlisokkal torténé kilégzés sordn, amelyet Pe-
t6 fonorespiratorikus légzésnek nevezett, a pdciens
az orron keresztil vesz leveg6t, majd kilégzés koz-
ben a kovetkez6 szekvencidt hangoztatja:
hi-he-hd-ho-hu. Koronkai, Pet6 kortdrsa és jungid-
nus pszichidter, rdmutatott, hogy Pet§ |égzdégya-
korlatainak hangszekvencidja nem csupdn vokdlis
gyakorlat, hanem funkciondlisan hasonlit a tibeti
buddhista ,om mani padme hum” mantrdra, amely
hatdssal lehet a |égzés szabdlyozdsra, csokkenti a
stresszt és segiti a fékuszdldst (3). Szintén Koronkai
szerint, a 50-es évek politikai klimdja miatt kellett
Pet6nek tudatosan kerilnie a spiritudlis utaldsokat,
ésezérta ,hi-he-hda-ho-hu” szekvenciat vdlasztotta
modszertandban. Pets kozvetlen munkatdrsa, Dr.
Hari Mdria feljegyzi, hogy Pet6t inspirdlta a kortdrs
Benno Max Leser-Lasario munkdssdga, aki kiilono-
sen a magdnhangzdk kiejtését és azok egészségre
gyakorolt hatdsdt tanulmdnyozta, és kidolgozta a
hangterdpidt, amely a magdnhangzdék és mantrdk
haszndlatdn alapul. Médszere a |égzéstechnikdkat
kombindlta a hangok kiejtésével, amelyek rezgései
és rezonancidi jotékony hatdst gyakoroltak a test
szerveire. [12]

A ,hi-he-hd-ho-hu” szétagokkal végzett kilégzési
gyakorlatokrél eddig nem késziltek klinikai vizs-
gdlatok, azonban hatékonysdgukra az ,om mani
padme hum” mantrdval kapcsolatos kutatdsokbdl
kovetkeztethetiink. Bernardi és munkatdrsai kimu-
tattdk, hogy a mantra lassitja a 1égzést, szinkroni-
zdlja a keringési ritmusokkal, javitja a szivritmus
variabilitdsdt és a baroreflex érzékenységet, ami
kedvezd pszicholdgiai és fiziolégiai hatdsokkal
jarhat(13).
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A légzésciklus idejére vonatkozélag, a Pet6-féle dit-
mutatds percenkénti hat |égzést javasol, a kovetke-
z6képpen: 3 mdsodperc belégzés, 2 mdasodperc
visszatartds, 5 mdsodperc kilégzés, 6-szor ismétel-
ni, majd egy félperces szlinet. Egy klinikai kutatds
szerint a percenkénti hat |égzés ritmusanak fenn-
tartdsa jelentGsen befolydsolja a szivritmus varia-
bilitasat (HRV), amely értéket biomarkerként isme-
rik el az agy és a sziv kozotti kolcsonhatds szabd-
lyozdsdban, hatékony lehet a depresszié és a szo-
rongds kezelésében (14).

A Pet6-féle légzdfeladatok rehabilitdacids terve sze-
mélyre és csoportra szabottan javasol kiilonféle 6t-
leteket, jatékokat és eszkozoket a gyermekek ér-
dekl&désének és motivdciéjanak fenntartdsdra, va-
lamint a technikai pontossdg biztositdsara. Ered-
ményeink is aldtdmasztjdk, hogy a kiegészits lég-
zésterdpia egyéni igényekhez igazitdsa dtfogé és
fenntarthatd ellatdst nydjt a CP-ben szenvedd gyer-
mekek szamdra. A terdpia testreszabdsa diagndzis,
életkor, sulyossdg, motivdcio és pszicholdgiai
tényezdk alapjdn tdmogatja az elkotelezettséget és
holisztikus megkozelitést biztosit (10).

A Nemzeti Népegészségligyi Kozpont 2020-as
ajanldsa az oktatdsi intézmények beltéri levegémi-
néségének javitdsdra részletesen foglalkozik a
megfelel§ szell6ztetés sziikségességével, kiilonos
tekintettel a gyermekek érzékenységére a lég-
szennyezGkkel szemben. Pet6 Andrds modszerei,
kilonosen a szell6ztetésre és légcserére vonatko-
zéan, megfelelnek a mai ajanldsoknak, és az dltala
alkalmazott hosszabb szell6ztetési id6szakok kii-
[6nosen elényosek lehettek a cerebralis paresissel
él6k szamadra.

A kutatds erdsségei

A kutatds Pet6 Andrds kozel 8000 oldalnyi kézira-
tanak szisztematikus elemzésével Gj megvildgitds-
ba helyezi az dltala kidolgozott légz&feladatokat.
Az 1950-es és 1970-es évek kozotti dokumentu-
mok vizsgdlata az elsG alapkutatds, amely az ere-
deti légz&gyakorlatok jelent&ségét és alkalmazdsat
rekonstrudlja. Ezen eredmények szolgdlnak alapul
egy egységesitett, protokollal elldtott |égzd-
feladatsor kidolgozdsdhoz, amelyet klinikai, ran-
domizdlt kutatdsban terveziink tesztelni.

A kutatds korlatai

A feltdrt konduktiv [égzésfejlesztési koncepcid kor-
latokkal szembestl, beleértve a klinikai bizonyité-
kok hidnyat, amelyek igazolndk a hatékonysagat.
Ez a hidny akaddlyozza a gyakorlatok jelenlegi te-
rdpids normdkkal valé 6sszehangoldsat. Tovdbba,
a torténelmi dokumentumokra valé tdmaszkodds
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leértve a rendszeres |égz&gyakorlatokat és a szel-
[6ztetést, beépitették a napi rutinba, azaz a kezelt
napirendjébe.

A dokumentumok célokat nem fogalmaznak meg,
ezért sejthetjuk, hogy a cél kettSs, egyrészt a [€gz6-
szervi egészség javitdsa, masrészt pedig a meglévd
tinetek kezelése a légzdfeladatokkal. Eddig nem
végeztek tudomdnyos vagy klinikai vizsgdlatokat
kifejezetten a konduktiv Iégz&feladatok hatdsairol.
A jelen tanulmdny egy kezdeti feltardsként szolgal
egy tervezett randomizdlt klinikai vizsgdlat el6ké-
szitéseként, azért, hogy megvizsgdljuk a konduktiv
légz6feladatok hatdsdt a cerebrdl parézissel él6k
respiratorikus egészségére, az életmindségik és
hosszitdvon az életkildtasuk javitdsara nézve.

torzitds kockdzatdt hordozza magdban, mivel tobb
helyen hidnyosak, mindemellett nem dllnak ren-
delkezésre mindenhol a részletes egyéni terdpids
tervek vagy beavatkozdsi célok, tobb iratban hi-
anyzik a diagnézis is. Kovetkezésképpen, bar érté-
kes torténelmi betekintést nydjt, a tanulmdny gon-
dos értelmezéstigényel, és hangsilyozza a modern
klinikai validdcié és a terdpids célok mélyebb
feltdrasanak szikségességét, randomizdlt, magas
elemszamu populacion.

Osszegzés

A szisztematikus dokumentumelemzés alapjdn l4t-
hatjuk, hogy a konduktiv nevelési rendszer kilon-
féle |égzdfeladatokat, [égfurdket és egy meghatd-
rozott légszellGztetési protokollt alkalmazott az
1950-es évektdl fogva. Ezeket a gyakorlatokat, be-

Nyilatkozat
A szerz6k kijelentik, hogy nincsenek Osszeférhe-
tetlenségek.

Summary

Enhancing Respiratory Function and Quality of Life in Individuals with Cerebral Palsy: Insights from
Conductive Breathing Exercises Developed by Andrds Petd (1950-1970) — A Systematic Literature
Review

Erika Kolumbdn et al, Semmelweis University, Andrds Pet& Faculty

Background: Cerebral Palsy (CP), a complex neurodevelopmental disorder, often impairs motor function and posture,
leading to significant respiratory complications. These respiratory challenges contribute to the increased incidence of
respiratory-related mortalities in individuals with CP. Traditional rehabilitation and educational programs have begun
incorporating specialized breathing exercises, yielding promising outcomes in improving respiratory function,
alleviating symptoms like dyspnoea, and enhancing physical activity tolerance.

Objective: This study aims to delve into the efficacy and methodology of conductive breathing exercises, a cornerstone
of the Conductive Education System (CES), pioneered by Dr. Andrds Pet6. His medical experiences in Austrian
sanatoriums during the interwar period significantly influenced his conductive pedagogical approach, particularly in
integrating structured breathing exercises into CES since the 1940s. This systematic literature review focuses on the
conductive breathing exercises developed by Dr. Andrds Peté between 1950 and 1970, aiming to establish a protocol
for improving respiratory function and quality of life in individuals with cerebral palsy.

Methods: Employing a meticulous literature review, we analyzed over 8,000 pages of Dr. Petd’s original case studies,
notes, and exercise compilations. This investigation seeks to uncover the foundational principles and techniques of
conductive breathing exercises as initially conceptualized and practiced.

Results and Implications: The anticipated findings from this comprehensive analysis are poised to redefine the standard
conductive breathing exercises for CP patients. This research is expected to offer a refined understanding of Dr. Petd’s
methodologies, potentially leading to the development of novel, evidence-based respiratory therapies. These
advancements are targeted to substantially enhance respiratory function and overall quality of life for individuals with
CP, presenting a significant leap forward in both theoretical knowledge and practical application in this field.

KEYWORDS Dr. Andrds Pet6, conductive education, breathing exercises
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Utravalé tudnivalé
= A cerebrlis paresissel (CP) él6 egyének tovdbbra is jelentds légzészervi egészséguigyi kihivdsokkal
szembesulnek.
= A Dr. Pet6 Andrds dltal kidolgozott konduktiv légzégyakorlatok igéretes megkozelitést kindlnak
a CP-s betegek |égz6funkcidjdnak és életmingségének javitdsdra.
= Tovdbbi klinikai validdcié szikséges ezen gyakorlatok hatékonysdgdnak igazoldsdhoz és a modern
terdpids normdkba valé integrdldsdhoz.
Tesztkérdések
1. Melyik allitas helyes Dr. Pet6é Andrds életitjdval kapcso- 2. Mely légzégyakorlatokat alkalmazta Pet6 Andras leggyak-
latban? rabban az attekintett gyakorlattarakban, gyakorlatsorokban?

a) kizarélag csak a mozgds fejlezstéssel foglalkozott

b) a konduktiv nevelési rendszer kidolgozéja a) Mélylégzés és Valsalva manéver

c) kizdrélag tid6gydgydszati teriileten tevékenykedett. b) Vdltott orrlyukd légzés és mélylégzés

d) nem fogadott tanitvdnyokat Magyarorszdgon. c) Vokalisokkal torténd kilégzés és mélylégzés

d) Vegyes és ritkdn elSfordulé |égzéstechnikdk és valtott orr-

lyuku légzés

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjdn kérjik megjeldlni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket j6| megoldéknak!
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Aprilis elején lehet&ségem volt a Magyar Gyermek-
orvosok Tdrsasdgdnak tdmogatdsdval az European
Academy of Paediatrics (EAP) tavaszi konferencia-
jan részt vennem, a YEAP (young EAP) egyik ma-
gyarorszdgi delegdltjaként.

Az EAP eurépai szakmai szervezet, melynek célja
a gyermekgydgydszati elldtds szfinvonaldnak javi-
tdsa Eurdopdban, kulonos tekintettel az orvoskép-
zésre, betegelldtdsra és kutatdsra. A tavaszi konfe-
rencidt Berthold Koletzko, jelenlegi elnok nyitotta
meg, Udvozolve az djtagoka és kiemelve az EAP je-
lenlegi stratégiai torekvéseit. Az EAP munkdjat ku-
l6nb6z6 stratégiai tandcsado csoportok (Strategic
Advisory Groups — SAGs) segitik, amelyek egy-egy
specifikus tertletre fékuszdlnak: Adolescent
Health and Medicine: serdiil6k egészsége és orvos-
ldsa; Choosing Wisely: betegellatds ésszer(sitése,
sziikségtelen beavatkozdsok csokkentése; Climate
Change and Planetary Health: klfmavdltozas és

bolygé egészsége; Ethics: etikai kérdések;
Medicines for Children: gydgyszerek gyermekek
szamdra; Rare Diseases: Ritka betegségek; REACH
(Refugees and Migrants in Europe — Adolescent and

Alapelldtds szekcié, Kantor Irén

MGYT képviseli (balrél jobbra): Erdi Jilia (yEAP titkar),
Altorjai Péter (szekunder és tercier elldtds delegdlt), Csizek Zs6-
fia (yEAP delegdlt), Kéntor Irén (alapelldtds, elnok)

189

Digitdlis eszko6zok és mesterséges intelligencia hasznédlata
a gyermekgydgydszatban — interaktiv szekcié
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Child Health): menekilt és migrdans gyermekek
egészsége; Vaccination: oltdsok.

Ezek a csoportok szakértGi egylittmiikodések révén
dolgoznak ki ajanldsokat, kutatdsokat és javaslato-
kat az adott terileteken. A tavaszi konferencia ki-
emelt témdi kozé tartoztak a vakcindcid, a klima-
vdltozds, a migrdcio, a digitdlis eszkozok és mes-
terséges intelligencia alkalmazdsa az egészségligy-
ben, valamint az Eurépdn belili rezidensképzés
harmonizaldsdnak kérdéskore.

A European Board of Paediatrics — European
Academy of Paediatrics (EBP-EAP) vizsga online
vizsga, amely a gyermekgyodgydszati képzéshez
szlikséges alapvet§ ismereteket méri fel és 6ssz-
hangban dll az eurépai gyermekgyogydszati képzé-
si tantervvel. Jelenleg a EAP-EBP vizsgaval kapcso-
latos kihfvdsokat targyaltuk, mint példdul a vizsga
aranak optimalizdldsa orszdgonként, vizsgalehets-
ség hirének eljuttatdsa a célszemélyekhez (rezi-
densek), valamint céljdnak tisztdzds. A vizsga mel-
lett minden évben lehet§sége van a rezidenseknek
egy interaktiv, esetorientdlt szakmai kurzuson
részt venni online (CKP — Core Knowledge in
Paediatrics), melyre a jelentkezés mdr elindult
(CKP kurzus id6pontja: 2025.10.24-25.).

A Young European Academy of Paediatrics (yEAP)
az EAP fiatal szekcidja, mely az oktatds, innovacio
és érdekképviselet teriiletein tdmogatja az EAP
munkdjat killonbozd orszdgok rezidens delegaltja-
inak segitségével. A yEAP elndke, Nora Karara
hangsilyozta Dubrovnikban a HPV-oltds fontossé-
gdt, az edukdciot, valamint a négyégydszok és
egészségligyi szakdolgozdék bevondsdt a témaval

kapcsolatban. Emellett széba kertlt a rezidensek
szamdra csereprogram lehetGségek tokéletesitése
(,ExPaedition” program) Eurépan belil.

Az alapellatds (Primary Care) szekciét Kdntor Irén,
a Primary Care jelenlegi elntke ismertette, mely-
ben szé esett prevenciérél, a sz(rési lehet&ségek-
r6l Eurépa-szerte (elhizds, 1-es tipusu diabétesz,
colidkia), a tranzfcié és a multidiszciplinaris elld-
tds fontossdgarol.

Szekunder és tercier elldtds kozponti témdja az
ETR (European Training Requirement) harmoniza-
ciéja volt a kilonbo6zé szakdgakban. Az MGYT ré-
szér6l Altorjai Péter képviselte a szekunder és ter-
cier ellattast.

Végezetil, de nem utolsé sorban, a yEAP vezet§sé-
gébe Uj titkdri pozicio pdlydzat keralt kiirdsra év
elején, melyre a tavaszi konferencidn megtortént
aszavazas: a yEAP titkdri pozicidjdra Erdi Jdliat va-
lasztotta meg a szervezet. Szivbdl gratuldlunk ne-
ki!

Jovébeni események koziil kiemelendd a Congress
and MasterCourse esemény, amely a gyermek-
gyogydszati szakemberek szdmadra kindl tudoma-
nyos el6addsokat, workshopokat és hdlézatépitési
lehet6ségeket. A kongresszus 2025. oktéber
16-19. kozott kertl megrendezésre Varséban,
Lengyelorszdgban.

Atavaszi konferencia 6sszességében kivdlé hangu-
latban telt, igen sokszin( volt a tematikdt illetSen,
Dubrovnik pedig kilonleges helyszinéil szolgalt a
kozos gondolkoddsnak, kovetkezé céljaink megfo-
galmazdsdnak.

YEAP delegdltak Eurépa kiilonb6z6 orszdgaibdl
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Mit rejt a camembert?

Antics Dorottya', Krikovszky Déra’®, Kenesei Eva®,
Kalocsai Krisztina®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgyogyaszatl Klinika
Bé6kay utcai részleg PhD hallgaté, *Semmelweis Egye-
tem Gyermekgyogyaszatl Klinika Békay utcai részleg
Pulmonolégiai osztdly, *Semmelweis Egyetem Gyer-
mekgyogyaszatl Klinika Békay utcai részleg Labordiag-
nosztika, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydégydszati
Klinika Békay utcai részleg Infektolégiai Osztaly

Hattér: A cisztds fibrézis (CF) a leggyakoribb ritka betegség,
mely multiszisztémds tiineteket okoz. Bdr az elmdilt években a
CFTR moduldtor terdpidk elterjedésével a betegek életkildta-
sai jelent&sen javultak, az infekcidk tovdbbra is kihivdst jelen-
teken a klinikusok szdmadra. A fert6zések és antibiotikus terd-
pidk miatt a gyermekekben gyakori a rezisztens kérokozok
megjelenése, igy ezen betegcsoportban a megfelels kérokozé
ellenes terdpia kivdlasztdsa kulcsfontosdgu.

Esetbemutatds: ElGaddsunk kézéppontjdban egy 17 éves, cisz-
tds fibrézisban szenved6 lany dll. Anamnézisébdl kiemelen-
dé, hogy 8 éves kordtdl dllapota folyamatosan romlott, 1égditi
infekciéi gyakoribbd viltak, 2022-ben pedig felkerilt a
tidétranszplantdcios vardlistdra. A hdrmas hatdsd moduldtor
terdpidnak kdszonhetSen azonban dllapota és terhelhet&sége
jelentGsen javult, inaktiv stdtuszba kerlt.

Jelen felvételének oka CF akut exacerbdcié volt. Tiinetei ko-
zott szerepelt az egy hete tarté ldz, levertség, kohogés, foko-
zott kopetirités és étvdgytalansdg. Spirometrids vizsgdlaton
FEV1 értéke a kordbbiakhoz képest romlott. Mellkasrontgen-
jén egy jobb hilus melletti konfludlé infiltratum volt ldthato.
Kopetmintavétel tortént, ezzel egyidében pedig antibiotikus
és intenziv inhaldcids terdpia indult, melyre klinikai dllapota
és légzésfunkcidja is javuldst mutatott.

Az empirikus terdpia megkezdését kovetSen elkészilt kopet-
tenyésztés eredménye nagy csiraszamban Geotrichum
candidumot irt le. Ez az élesztégomba megdgyaz a sajtokat ér-
lel6 nemespenészeknek, igy tobbek kozott a camembert és a
kékpenészes sajt elGdllitdsdban is szerepet jdtszik. Emellett
azonban opportunista kérokozéként tobb szervrendszer meg-
betegitésére is képes, igy betegiink esetében felmerilt, hogy
sziikséges-e antimikotikus terdpia inditdsa annak ellenére,
hogy dllapota az antibiotikus terdpia elinditdsa utdn javult.
Infektolégiai konzflium sordn felmertlt esetleges penészes
sajt fogyasztdsa a mintavételt megel6zGen. Rdkérdezésre be-
tegtink elmondta, hogy lehetséges, mert rendszeresen fo-
gyaszt camembert sajtot. A ht&jében fellelhet§ sajtbdl kite-
nyésztett éleszt6gomba mindenben megegyezett a kopetben
taldlttal. Gombaellenes terdpidt nem inditottunk.

Kontroll kopettenyésztésébsl (ahol gondosan ugyeltink rd,
hogy sajtot ne egyen el6tte) a gomba mar nem volt kimutatha-
to.

Kovetkeztetés: Esetbemutatdsunkkal szeretnénk felhivni a fi-
gyelmet a megfelel§ mintavétel fontossdgdra és a vizsgdlatok
sordn kapott eredmények kritikus értelmezésére, hiszen ezzel
a felesleges vizsgdlatok és terdpidk is elkertilhetSek lehetnek.
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Cystas fibrosis talajan kialakult pszeudo-Bartter
szindréma

Balogh Dorottya', Téth Gergely', Nagy Péter?,
Fehér Déra’

"Pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kozpont Gyermek-
gyégydszati Klinika Siirgésségi Osztaly, Pécs, 2Pécsi

Tudomadnyegyetem Klinikai K6zpont Gyermekgydgy-
dszati Klinika Tud6gydégydszati Oszt., Pécs

Egy 8 honapos csecsemd esetét ismertetjik, aki anamnézisé-
b6l cystds fibrosis miatti pulmonolégiai gondozds emelends
ki. Néhdny napja fenndllé gasztroenteritis miatt érkezett stir-
g6sségi ambulancidnkra. Felvételi statuszdbdl dehidracio kli-
nikai tinetei emelenddek ki. A kezdeti vérgdz vizsgdlat sordn
kifejezett metabolikus alkalosis (pH: 7,69), hyponatraemia
(124 mmol/l), hypokalaemia (2,5 mmol/l) és hypochloremia
(70 mmol/I>) igazolédott, melyek a pszeudo-Bartter szindro-
ma lehet6ségét vetették fel, mindezek mellett prerendlis
azotémidt, trombo- és eritrocitozist észleltiink. Parenterdlis
folyadékterdpia mellett betegiink 2 nap alatt panaszmentessé
vdlt, kéros laboratériumi eredményei rendezdédtek. Esetiink
kapcsdn a pszeudo-Bartter szindéma diagnosztikdjdt, lehetsé-
ges okait és kezelési lehet§ségeit szeretnénk dttekinteni és
ismertetni.

TNMplot.com: online platform az normal és
daganatos szovetek transzkriptom szintd
elemzésére

Bartha Aron’', Gyérffy Baldzs®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgyégydszati Klinika
Tuzolto utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia,
’Semmelweis Egyetem Bioinformatika Tanszék Elméleti
tudomédnyok

A malignus szovetekben eltérg kifejez6dést mutaté gének
elemzése elGsegitheti Gj potencidlis prediktiv és prognoszti-
kus biomarkerek feltérképezését, valamint mélyebb betekin-
tést nydjthat a tumorképzédés folyamataiba.

Kutatdsunk célja egy olyan adatbdzis létrehozdsa volt, amely
online elérhetd transzkriptom-szintl adatkészleteket felhasz-
ndlva lehet&séget adhat a normadl, tumoros és metasztatikus
mintdk génexpresszié szint( osszehasonlitdsdra. Tovabbi cé-
lunk volt egy olyan webes platform létrehozdsa, melynek se-
gitségével a létrehozott adatbdzis bdrki szdmdra konnyedén
elérhetd.

Vizsgadlataink sordn két génexpresszié mérésére alkalmas esz-
koz, a génchip, illetve az RNS szekvenadlds alapd adatokra té-
maszkodtunk. A génchip adatokat az NCBI-GEO adatbdzis-
ban elérhet§ adatok alapjan dolgoztuk fel, 6sszesen 3180
vizsgdlatot felhaszndlva. Az RNS szekvendldsi adatokat a
TCGA, a TARGET valamint a GTEx adatbazisaibdl toltottik le.
A hdrom adatbdzisbdl 6sszesen 23 418 minta szekvendldsi
adatdt tudtuk felhaszndlni

A 3180 génchip alapu vizsgdlatbol 6sszesen 33 520 minta ke-
rilt bevondsra, melybdl 453 attétes, 29 376 tumoros és 3691
normdl tipusu, 6sszesen 38 féle szovet tipusbél. A TCGA ada-
taibol 11010 mintat haszndltunk fel (394 &ttétes, 9886 tumo-
ros, 730 normdl) amely 33 szovet tipust reprezentdl, a
TARGET —bd6l 1193 minta kertlt felhaszndldsra (1 attétes,
1180 tumoros, 12 normdl) 5 féle szovet tipusbdl, mig a
GTEx-b&l 11 215 normdl mintdt sikertlt kinyerni.

Munkdnk sordn létrehoztunk egy adatbdzist, mely 6sszesen 56
938 minta transzkriptom-szint(i adatait tartalmazza. A |étre-
hozott web platform lehet6vé teszi az adatbdzis korldtlan fel-
haszndldsat, amellyel elérhetévé vdlik a normadl, tumoros és
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metasztatikus szovetek génexpresszié szintl dsszehasonlitd-
sa. Az oldal elérhet§ a https://tnmplot.com/ feltleten.

Fulmindns Wilson-kor

Becsei Déra, Szab6 Doléresz, Adami Lilla, Bednarik
Mihdly, Legeza Baldzs, L6th Szendile, Rohdcs Diana,
Dezs6fi-Gottl Antal, Szabé Attila, Lédi Csaba

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Bokay utcai részleg Csecsemd- és gyermekgydgydszat

El6addsomban egy tizenhat éves beteglink esetét szeretném is-
mertetni, akinek az anamnézisébdl kiemelendd, hogy felvéte-
le el6tt 1,5 hénappal epigastrialis fédjdalom miatt kezdték el
vizsgdlni. Laboratériumi eredményeiben mérsékelten emelke-
dett transzamindzokat észleltek majd a perzisztdlé hepatitis
hdtterében felmertl6 szdmos etiolégidt kizdrtak (hepatotrop
virusok, anyagcsere betegségek, CF, alfa-1-antitripszin hi-
any...).

Felvétele napjdn rossz kozérzet, szédulés, icterus miatt kerdilt
vissza a kild& intézménybe. Ekkor mar kiugréan magas direkt
bilirubin szintet és megnydilt alvaddsi paramétereket észlel-
tek, tovdbbra is mérsékelten emelkedett transzamindzok mel-
lett. FFP-t, empirikus antibiotikus kezelést kapott, majd refe-
raltak Klinikdnkra akut mdjelégtelenség diagnézissal. Erkezé-
sekor icterusos, kissé somnolens, de a kérdésekre adekvdtan
vdlaszolé kamaszt lattunk. Akut mdjelégtelenség, tovdbbra is
fenndll6 alvaddszavar, direkt hiperbilirubinémia miatt
plazmaferezist kezdtiink. A fumindns lefolydsd mdjelégtelen-
ség, a kifejezett hemolitikus anémia és az alacsony ALP tridsza
miatt fulmindns Wilson-kér gyandja merilt fel, empirikusan
d-penicillamint alkalmaztunk. Mdsnap romlé vesefunkcio és
hepatikus encephalopathia miatt folyamatos vesepotlé keze-
[és indult. A fulmindns lefolydsi mdjelégtelenség miatt akut
transzplantdciés listdra kerult. A transzplantdciéig 6sszesen 5
plazmaferezisen és 2 ciklus vesepotlé kezelésen esett dt,
bilirubin szintje kb. harmaddra csokkent, haemoglobin szint-
jének folyamatos csokkenése megillt és alvaddsi paraméterei
normalizdlédtak.

Szovettani és genetikai eredmények késébb aldtdmasztottdk a
Wilson-kér diagnézisdt. Rendszeres kontroll vizsgdlatok so-
rdn beteglink panaszmentes.

El6addsom sordn az eset kapcsdn dttekinteném az akut mdj-
elégtelenség definiciéjat, tovdbbd felhivndm a figyelmet a
Wilson-kér fulmindns altipusdra. A fulmindnssd vdldst kivdlt-
hatja gyogyszer és infekcid is, ezért a felismert Wilson-kér ke-
zelése nem késlekedhet. Az extrakorpordlis technikdk szerepe
akut mdjelégtelenségben bridge terdpiaként jelentds, bizo-
nyos esetekben a mdjtranszplantdcio is elkerilhet§ segitsé-
glikkel.

Sokasod6 sdrgasag

Bedndrik Déniel’, Bed Krisztina', Meldth Melinda?,
Visy Bedta'

"Heim P4l Orszagos Gyermekgyégydszati Intézet,
Nyerges Gdbor Infektolégia Osztdly Infektoldgia,
’Heim P4l Orszdgos Gyermekgyégydszati Intézet Koz-
ponti Laboratérium, Budapest

2024 decemberétél megnovekedett az icterussal jelentekezd
gyermekek szdma intézetinkben.

Egy 13 éves gyermek 2025 februdrjdban jelentkezett stirgGssé-
gi ambulancidnkon hdnyinger, hasi fdjdalom, gyengeség, va-
lamint étvdgytalansdg miatt. Ot nappal felvétele el6tt két na-
pig tarté ldza volt. Felvétel el6tti napon hdziorvosndl jartak,
aki sclerdjdt icterusosnak ldtta, laborvizsgdlatot javasolt.
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Laborvizsgdlataiban jelentGsen emelkedett transzamindzokat,
valamint direkt hyperbilirubinaemidt ldttak. Felvételkor egy
étvdgytalan, kissé exsicalt, icterusos gyermeket vizsgdltunk.
Madjét 1-2 hardntujjal a bordakosar alatt tapintottuk, egyebek-
ben belszervi stituszdban kérjelzét nem taldltunk. Vizelete
sotét szinl volt, bére viszketett.

Intézetiinkben vett vérmintdjdban kifejezetten megnydlt alva-
ddsi paramétereket ldttunk, virusszeroldgiai vizsgdlata hepati-
tis A fert6zést igazolt.

INR értéke jelentésen megnydlt volt, a mdj szintetikus funk-
ciézavardra utalé egyéb eltérés nem volt ldthaté. K-vita-
min-hidny, valamint akut mdjelégtelenség lehetGsége miatt a
gyermeket K vitamin pétldsdban részesitettik. Szérum ammo-
nia szintje normdl tartomdnyban volt. Encephalopathia ird-
nydba szorosan obszervaltuk.

Szupportiv kezelése mellett fokozatosan jobban lett, étvdgya
kezdett visszatérni, dltaldnos allapota javult,
encephalopathidra utalé tiinetet nem tapasztaltunk. Kontroll
laboratériumi értékeiben csokkend transzamindz és INR érté-
keket ldttunk, majd fokozatosan direkt bilirubinaemidja is
regredidlt.

A gyermeket hazabocsdjtdsa utdn is kovettik.

2024 decembere 6ta megszaporodtak intézetiinkben az iga-
zolt hepatitis A fert6zések. A gyermekek tobbségének dllapota
néhdny napos megfigyelés utdn javulni kezdett és
hazabocsdjthaté volt, de mint a fentebbi esetben is lattuk, volt
ahol az akut mdjelégtelenség is felmerult esetleges kovetkez-
ményként.

Jelen el6addsunkkal a 2024 végén és még 2025 elején is ta-
pasztalhaté megnovekedett szamu hepatitis A esetekre szeret-
nénk felhivni a figyelemet.

Tovdbba szeretnénk bemutatni, hogy mikor gondoljunk hepa-
titis A fert6zésre, mi ilyenkor a teendd és mit tehetiink a meg-
el6zés érdekében.

Nem egy végtelen torténet, avagy egy
self-limited neonatalis epilepszids esetiink

Bedé Klaudia', Elmont Beatrix', Gardos Ldszlé',
Jakus Rita?, Kdrteszi Judit?®

'Zala Vérmegyei Szent Rafael Kérhdz Csecsemd és
gyermekgydgydszati Osztdly, Zalaegerszeg, “Magyaror-
szdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkérhaza
Gyermekneurolégiai osztdly, Budapest, *Zala Varme-
gyei Szent Rafael Kérhdz Genetika, Zalaegerszeg

Az epilepszia diagnosztizdldsa és kezelése kiilonosen fontos
az extrauterin élet elsg éveiben, amikor a gorcshajlam foko-
zott, és a kovetkezményes kdrosoddsok is akdr élethosszig
tarthatnak.

Az Ujszulottek agya plasztikus, mert a dinamikusan fejl6dé
neurondlis hdlézatok és szinapszisok még nem stabilak. Az
agy elektromos aktivitdsdnak fokozéddsa konnyen vezethet
elektromos viharokhoz, amelyek akdr szubklinikus vagy klini-
kai gorcsrohamok formdjdban is megnyilvdnulhatnak.

Az esetbemutatds sordn egy djszulott 5. életnapon indulé
konvulzidinak diagnosztikai és kombindlt antiepileptikus te-
rdpids folyamatdt ismertetjtik.

A klinikum és vizsgdlati eredmények alapjdn felmerult
self-limited neonatalis konvulziék lehet&sége, amit a 3 hetes
korban elinditott genetikai vizsgdlat meg is ergsitett (Debrece-
ni Egyetem Laboratériumi Medicina Intézetében — teljes exon
szekvendlds) és KCNQ2-asszocidlt kérképet igazolt.

A terdpia mellett a beteglink gorcsmentessé vilt, és jelenleg a
gyégyszerek fokozatos leépitése zajlik.

Konkluzié: az djszilott korban jelentkezé betegségek eseté-
ben kiemelt fontossdgd a miel&bbi pontos diagndézis, hogy cél-
zott terdpidt tudjunk tervezni és megfelel6 progndzist tudjunk
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mondani a sztilének. Hiszen nem mindegy a kimenetel, vagy a
betegség 6roklGdése a csalddtervezés szempontjdbdl.

Az elme viharai, avagy hdarom kiilonleges eset
az autoimmun encephalitis vilagdbdl.

Berk Merve, Rosdy Bedta, Méser Judit, Mellar Méni-
ka, Solymar Natalia, David Maté, Cserhati Helga,
Orbé6k Anna

Heim Pdl Orszdgos Gyermekgyodgydszati Intézet Neu-
rolégiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: Amikor egy kordbban egészséges gyermek hirtelen
neuropszichidtriai tiineteket, akaratlan mozgdsokat, beszéd-
zavart vagy sllyos tudatzavart mutat, a klinikusok el6tt 6ssze-
tett differencidldiagnosztikai kihfvds dll. Az infectiv encepha-
litistS] és metabolikus eltérésektsl kezdve a paraneopldzids és
autoimmun folyamatokon &t szémos egyéb pszichidtriai kor-
képet mérlegelni kell a célzott kezelés miel6bb megkezdése
érdekében.

Klinikai esetek rovid 6sszefoglaldsa: Hdrom gyermek kortorté-
netén keresztiil mutatom be az autoimmun encephalitis klini-
kai megnyilvdnuldsait. Két esetben NMDA receptor elleni an-
titest pozitivitdst, mig egy esetben szeronegativitdst tapasztal-
tunk. Az elsé beteg jobb oldali végtag zsibbaddssal, beszédza-
varral stroke gyanijdval érkezett osztdlyunkra, amelyet agi-
tdltsdg, magatartds és viselkedészavar késébb alvdszavar szi-
nezett. Majd fokdlis epilepszids rohamok jelentkeztek. Nagy
dézisu szteroid kezelést kapott, dllapotdban azonban csak
tobbszori plazmapherezis utdn kovetkezett be jelent8s javu-
lds. A mdsodik gyermeknél silyos vizudlis és akusztikus hallu-
cindciék, mozgdsvihar és agresszio jelentkezett. Pszichidtriai
osztdlyrdl kerult osztdlyunkra somnolens, dezorientdlt dlla-
potban, az esetleges organikus kéreredet kivizsgdldsa céljé-
bél. NMDA encephalitis diagnézisat dllitottuk fel. Lokés szte-
roid mellé plazmapherezisekre is sziikség volt a fokozatos ja-
vuldshoz. A harmadik beteg fejfdjdsrél, szédiilésrél, beszéd-
és koordindciés zavarrél szamolt be. Neuroldgiai vizsgdlata
cerebellaris érintettségre utalt, melyet az MRI vizsgdlata meg-
ergsitett. Ugyan autoimmun encephalitis szerolégiai vizsgdla-
ta a vizsgdlt antitestekre nem mutatott pozitivitdst, de a klini-
kai kép és a rendelkezésekre dll6 vizsgdlatok eredményei az
autoimmun encephalitis alapos gyantjét felvetették. Allapota
a szteroid kezelésre javult, de intravénds immunglobulin
kezelésre is szlikség volt

Szakirodalmi hdttér: Az autoimmun encephalitis (AE) a koz-
ponti idegrendszer gyulladdsos kérképe, amelyet az immun-
rendszer téves m@kodése vdlt ki. Ezek a kérképek szorosan
osszefliggenek a neuronidlis sejtfelszini fehérjék, receptorok
és ioncsatorndk elleni autoantitestekkel; azonban egyes for-
mdkndl jelenleg még nem ismertek specifikus ellenanyagok.
Klinikai megjelenése széles spektrumot 6lel fel, a kezdeti pszi-
chidtriai tiinetektSl a sidlyos neurolégiai manifesztaciokig. A
diagnézis feldllitasdban a klinikai tinetek mellett a liquor
vizsgdlat, az EEG, valamint az MRI kiemelt szerepet jdtszik.
Az autoantitestek kimutatdsa segiti a betegség pontos besoro-
ldsdt, azonban szeronegativ esetekben a klinikai tiinetek és a
kiegészitd vizsgdlatok, illetve az egyéb etiolégiai tényezsk ki-
zdrdsa alapjdn torténik a diagnézis.

A differencidldiagnézis sordn fontos mds, hasonlé tiineteket
okozé betegségektsl elkuloniteni, mint példdul infectiv
encephalitis, paraneoplazids encephalitis, demyelinizalé be-
tegségek, metabolikus és toxikus encephalopatidk, illetve
pszichidtriai betegségek.

A korai diagnézis és a gyors kezelés javitja a kimenetelt és
csokkenti a visszaesések esélyét. Az elsG vonalbeli kezelések
kozé tartozik az intravénds szteroid kezelés, az intravénds im-
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munglobulin (IVIG) terdpia, illetve a plazmapherezis. A
refrakter vagy visszatérg esetekben alkalmazott mdsodik vo-
nalbeli terdpidk k6zé a rituximab, illetve a cyclophosphamid
sorolhatd.

Konklizié: A gyermekkori autoimmun encephalitis ritka,
subacutan kialakulé, komplex neuropszichidtriai dllapot,
mely kilonb6z6 neurolégiai és pszichidtriai tinetek formdjd-
ban nyilvdanul meg. A bemutatott esetek hangsilyozzdk, hogy
a neurolégiai és pszichidtriai tiinetek kombindcidja figyel-
meztetd jel lehet. A sikeres terdpia érdekében elengedhetetlen
az interdiszciplindris egyittmikodés, a széleskor( differenci-
dldiagnosztikai megkozelités és a megfelel6 immunmoduldns
kezelés miel&bbi alkalmazdsa.

Ujsziilottkori perzisztalé hipoglikémia

Bojtar Zsiiliet', Kincs Judit', Kiss Fanni Julia®,

Luczay Andrea®, Balogh Istvan®, Méttyus Istvan®,
Kdlmdn Attila®, Szabé Attila’

"Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgydgydszat, *Semmelweis
Egyetem Orvosi Képalkoté Klinika Nukledris Medicina
Tanszék, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Bdokay utcai részleg Diabétesz, Endokrinoldgiai és
Metabolikus osztdly, *Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont
Laboratériumi Medicina, Debrecen, °>Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Bokay utcai részleg Ujsziilott
Sebészeti osztdly, ®Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinika Bokay utcai részleg Sebészeti osztdly, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Klinikai Rektorhelyettes

A négy hetes ujszilott perzisztdlé hipoglikémia kivizsgdldsa
miatt kertlt Klinikdnkra. Kild6 intézményben 72 6rdn tdl
fenndll6 magas glukézigény miatt elvégzett vizsgdlatai sordn
konzekvensen magas inzulinszint igazolédott. Diazoxid,
majd az ajanldsoknak megfelelen szubkutdn szomatosztatin
terdpia indult, de vércukor hdztartdsa a gyégyszer és Fantom-
alt (magas energiatartalmd maltodextrin por) addsa mellett is
nehezen volt rendezhetd.

Kongenitdlis hiperinzulinizmus gyanija miatt végzett geneti-
kai  vizsgdlat ATP-szenzitiv  kdliumcsatorndt  kédold
ABCC8-gén mutdciét eredményezett apai heterozigéta formd-
ban, mely a betegség fokdlis formdjdt vetette fel. Ez irdnyba 18
Fluoro-DOPA-PET CT vizsgdlatot végeztink, mely a
kongenitdlis hiperinzulinizmus fokdlis formdjdban tipusos gé-
cos |éziét mutatott.

Az anatémiai viszonyok preoperativ megitélése céljabdl vég-
zett hasi CT és MR vizsgdlatot kovetSen a pankredszgéc sike-
resen eltdvolitdsra kerilt. ADOPA-PET CT sordn ldtott
fokalitdst a szovettani vizsgdlat aldtdmasztotta. A csecsemd
tovdbbiakban gyégyszeres terdpidt nem igényel, klinikankrol
gyogyultan tdvozott.

Kongenitélis hiperinzulinizmus ritka betegség, de a perzisz-
tdlo djszilottkori hipoglikémia leggyakoribb oka. Fokalis for-
mdja az esetek 50%-dban fordul el6. A hazdnkban is elérhets
diagnosztikus eszkdzokkel és gy a korai diagnézissal, sebé-
szeti beavatkozdssal teljes gyogyulds érhet6 el. Ezzel elkertl-
het§ a hosszas gyégyszeres terdpia és a betegségben veszélyt
jelenté hipoglikémids epizédok, ezdltal a maradandé ideg-
rendszeri kdrosodds.
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Amikor az antitest tdimaddsba lendil -
a gyermekkori neuroblastoma immunterapias
mellékhatds-spektruma

Botos Péter', Pdsztor Borbdla', Juhdsz Orsolya?,
Csordds Katalin?, Briickner Edit?>, Garami Miklés®
'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté
utcai Részleg Csecsemé- és gyermekgydgydszat, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolto utcai Részleg
Gyermek hemato-onkoldgia

Bevezetés: A neuroblastoma a leggyakoribb extracranialis
szolid daganat gyermekkorban, amely a szimpatikus ideg-
rendszer prekurzor sejtjeib6l alakul ki. Leggyakrabban a mel-
lékvesében vagy a gerinc menti szimpatikus dicldncban for-
dul eld, és a betegség progndzisa jelentSs heterogenitdst mu-
tat, amelyet az életkor, a szovettani és molekuldri bioldgiai
besorolds egyardnt befolydsol. A dinutuximab egy GD2
gangliozid ellen irdnyulé monoklondlis antitest, amely az im-
munrendszer tumorellenes aktivitdsdt fokozva jelent&sen ja-
vitja a magas kockdzati neuroblastomds betegek tdlélési esé-
lyeit. Azonban az immunterdpia alkalmazdsa stlyos mellék-
hatdsokkal — leggyakrabban “capillary leak” syndroma és peri-
férids neuropdtia — jarhat, amelyek befolydsolhatjdk a kezelés
lefolydsat.

Esetbemutatds: Tanulmdnyunkban egy 4,5 éves, mellkasbdl
kiindulé neuroblastomds gyermek esetét mutatjuk be, aki az
indukciés kemoterdpidt kovetGen tumoreltdavolité mitéten,
autolég csontvel§ transzplantdcién és sugdrterdpidn esett at.
A fenntarté kezelés részeként a legidjabb, HR-NBL-1.8. proto-
koll szerint 2024.11.25-én dinutuximab immunterdpidt indi-
tottunk.

A gyermek kezelését az elsé immunterdpids ciklus sordn fel
kellett fliggesztentiink massziv pleuralis, pericardialis
folyadékgytilem és agyoedema miatt, kombindlt diuretikus és
dehidralo kezelésben részesiilt. A masodik, 50%-0s ddzisre-
dukciéval alkalmazott blokk esetén felléps, progredidlo
tachydyspnoes tiinetei hétterében az immunterdpia-indukadlta
pneumonitis, illetve ehhez tarsuld, bizonytalan eredet( légditi
fertézés kertilt azonositdsra. A silyos mellékhatdsokra valé te-
kintettel felmertlt az immunterdpia felfiggesztése, illetve to-
vdbbi, mdsodvonalbeli antitumordlis fenntarté terdpia. Az on-
kolégiai anamnézisre valé tekintettel az immunterdpia redu-
kdlt dézisban, fokozatos titrdlds mellett valé folytatdsa mellett
dontottink, az immunterdpids mellékhatdsok szoros
monitorizdldsa mellett.

Konklizié: A dinutuximab immunterdpia a magas kockdzatu
gyermekkori neuroblastoma kezelésének kulcsfontossdgu ele-
me, amely jelentds tdlélési elGnyt biztosithat. Ugyanakkor az
immunterdpia alkalmazdsa sordn fellépg stlyos, akdr életet
veszélyeztet§ mellékhatdsok esetén felmeril a gydgyszer re-
dukdlt dézisban, fokozatos titralds mellett valé adminisztrdci-
6ja, emellett alternativ, nemzetkozi irdnyelvekkel 6sszhang-
ban dll6 mdsodvonalbeli kezelési stratégidk alkalmazdsa vdl-
hat sziikségessé a beteghiztonsdg maximalizdldsa érdekében.

Egy j6 anamnézis fél diagndzis

Csanddy Lili Zséfia
Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhaza
csecsemd- és gyermekgydgydszat, Budapest

Bevezetés: A Kawasaki-kor egy akut, szisztémds vasculitis,
amely a kozepes méret( artéridkat érinti szerte a testben.

A betegség jellegzetes tiinetei kozé tartozik a tartés magas ldz,
bérkittés, nem gennyes kotShdrtya-gyulladds, nyaki nyirok-
csomé-duzzanat, enanthema, valamint a kéz- és labfej duzza-
nat. A legsilyosabb, bdr ritka szévédménye a koszorderek
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aneurizmdja.A szovédmények kiszlrése céljdbdl ezeknek a
betegeknek évekig kardioldgiai kovetése sziikséges.

A Kawasaki-kér ritka betegség, amely az esetek 85%-dban 5
év alatti gyermekeket érint. Az etiolégia pontosan nem ismert,
de feltételezhetSen genetikai hajlam és kornyezeti tényezsk
egylttesen jdtszanak szerepet a kialakuldsdban.

A Kawasaki betegség egy klinikai diagnézis, mely akkor 4llit-
haté fel, ha 5 napja tarté ismeretlen eredetli magas ldz, illetve
tovdbbi 4 vagy 5 tinet ( kétoldali conjunctivitis, megnagyob-
bodott nyirokcsomdék, bérkittés, szdj és nyelv érintettsége,
kéz vagy ldbfejduzzanat, nyugtalan viselkedés) egyuttesen
van jelen.

A kezelés nagy dézisu intravénds immunglobulinnal (IVIG) és
aszpirinnel torténik. Ez a betegség nagyjdbol 2 hét alatt keze-
lés nélkal is gyégyul, dm ekkor nagyobb a cardialis szov&dmé-
nyek kialakuldsdnak az esélye.

Eset: A 2 éves gyermeket édesanyja hozta kérhdzunk Strgds-
ségijére 4 napja tarté magas ldz, kétoldali nyaki nyirokcsomo
duzzanat, kot6hdrtya-gyulladds, testszerte jelentkezd, viszke-
t6 kittések és szokatlan, nagyon ny(igos viselkedés miatt. Stir-
gbsségi ambulancidnkra érkezése napjan gyermek hdziorvos
mdr vizsgdlta a kisfitt és magas ldzra, vérbd garatra és elesett
dltaldnos dllapotra tekintettel Cefixim (Suprax) antibiotikus te-
rdpidt inditott, ekkor a kittések még nem voltak jelen.
Fizikdlis vizsgdlattal a ny(igos, erésen siré gyermeknél vérbd
garatot, kétoldali nem purulens conjunctivitis, testszerte apré
elmd, osszefolyé erythemds kittéseket és a nyakon mindkét
oldalon szdnos megnagyobbodott nyirokcsomét észleltiink. A
baloldali nyirokcsomdk kifejezetten duzzadtabbak, fdjdalma-
sak és erythemdsak voltak, ezért tdlyog kizdrdsa céljabol nyaki
ultrahang vizsgdlatot végeztink, melyen reaktiv nyirokcsomé-
kat lattunk, beolvadds jele nélkil. Laboratériumi vérvizsgala-
ta sordn emelkedett gyulladdsos paraméterek, emelkedett
tranaszamindzokat és magasabb transzferrin szintet észlel-
tunk.

A tiinetek alapjdn mdr ekkor felmerilt benniink a Kawasaki
kér, de mivel 4 napja tartott a ldza még nem teljesitette a diag-
nosztikai kritériumokat. Azonban a tiinetek szertedgazésdga
miatt osztdlyos felvétele mellett dontottiink.

Mivel felvétele mdsnapjdn is ldzas volt mdr kimondhattuk a
Kawasaki-kér — diagnézist, IVIG  kezelést inditottunk
omeprazol védelemben, illetve Aspirin Protect terdpidt alkal-
maztunk. Hasi ultrahang és fil-orr-gégészeti szakvizsgdlata
sordn eltérés nem igazolédott. Kardiolégiai szakvizsgdlata so-
rdn hemodinamikailag jelent8s strukturdlis eltérés nem volt
lathaté, kamrafunkcié kielégits volt, koszoridereken aneuriz-
ma nem dbrdzolédott.

IVIG terdpidt kovetSen dllapota javuldsnak indult, panaszai
fokozatosan megszUntek.

Osszegzés: A Kawasaki-kér egy klinikai diagnézis, ahogy azt
az eset is bemutatja. A betegek alapos anamnézise és fizikdlis
vizsgdlata kulcsfontossdgu a korai diagnézishoz. A korai intra-
vénds immunglobulin-kezelés gyorsabb tineti javuldst ered-
ményez, és csokkenti a kardidlis szov6dmények kialakuldsd-
nak esélyét. A Kawasaki-koéros betegek elldtdsa multidiszcip-
lindris szemléletet igényel, amelyben a gyermekgydgydsz,
gyermekkardioldgus, és sziikség esetén gyermekreumatolégus
egyuttmikodése elengedhetetlen. Ezen pdciensek kardiolégi-
ai utdnkovetése sziikséges.
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Gyermekkori vesetranszplantaciét kovetd
kihivasok

Csizek Zséfia, Mikes Bdlint, Reusz Gyorgy,
Szabé Attila

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermeknefrologia

A gyermekkori vesetranszplantdcié, kilonosen élédonoros
esetben, egyediildllé lehetGséget kindl a hosszu tdvi graft- és
beteg tdlélés javitdsdra. Ugyanakkor a posztoperativ id6szak
jelentés immunolégiai és infektoldgiai kihivdsokkal jdrhat.
Esetismertetéstinkben egy 3 éves, végstddiumd veseelégtelen-
ségben szenvedd gyermek preemptiv élédonoros (anyai)
vesetranszplantdciéjdt kovets idGszakdt mutatjuk be. Bete-
glnk esetén a mdtétet kovets kozvetlen posztoperativ szak
eseménytelentl zajlott, immunszuppressziv terdpidt protokoll
szerint megkezdtiik, a gyermeket stabil graftfunkcidval enged-
tuk haza a poszoperativ mdsodik hét végén. A 3. posztoperativ
héten kontroll vizsgdlatra panaszmentesen érkezett, ahol fizi-
kdlis vizsgdlattal a graft kemény tapintatdt észleltuk, ultra-
hanggal pedig kifejezetten beszGkilt graftkeringést detektdl-
tunk. Ismerve az anya donor specifikus antitest (DSA) pozitivi-
tdsdt, antitest medidlta rejekcié (AMR) merdlt fel, igy protokoll
szerint els§ |épésben szteroid lokésterdpidt alkalmaztunk.
Graft biopszia és a DSA vizsgdlat megerd@sitette diagnézisun-
kat, igy szteroid l6késterdpidt kovetSen az imunszuppressziot
intenzifikdltuk. Az immunszuppresszié emelésével parhuza-
mosan azonban cytomegalovirus (CMV) fert6zés reaktivdls-
ddsat észleltuk (donor CMV pozitiv, recipiens CMV negativ
statusz mellett), mely tovdbbi vénds antivirdlis (gancyclovir)
kezelést igényelt. Kérhdzi bentfekvése sordn enteritise indult,
mely mogott Clostridium difficile toxin pozitivitds igazolé-
dott, igy Vancomycin terdpidt kezdtiink. Az alkalmazott terd-
pidk mellett betegiink CMV képiaszdma normalizédlédott,
Clostridium fert6zése szandlédott, jelenleg graft keringése
kissé beszkilt, de stabil, tovdbbi szoros kovetése sziikséges.
Esetink rdvildgit a kisgyermekkori él6donoros transzplantdcié
utdni idGszak sokrétd kihivdsaira, kiilonésen az immunolégiai
és infektolégiai egyensily fenntartdsdnak nehézségeire.

J6 helyzetii, de vajon minden irdnybél?

Czifrus Eszter', Brandt Ferenc Addm?, Méttyus Istvan®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgydgydszat, ‘Semmelweis
Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Bokay utcai részleg PIC
osztdly, >Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Bdkay utcai részleg Ujsziiloétt Sebészeti osztdly

Célkitizés: Esetismertetés kapcsdn szeretnénk felhivni a fi-
gyelmet a képalkoté vizsgdlatok irdnydnak fontossdgdra.

Esetbemutatds: 2,5 hetes udjszulottet congenitalisan felismert
mellkasi folyadékgyiilem elldtdsa céljabol kaldték intézmé-
nyiinkbe. Erkezésekor mellkasi draint viselt és somatostatin
kezelést kapott a chylustermel6dés csokkentése céljabdl. Fo-
lyamatos szivdson levé mellkasi drainjét egy nap utdn le tud-
tuk zdrni, mivel tovdbbi folyadék nem urult rajta és képalkoté
vizsgdlatokon is csak minimdlis pleuradri folyadék ldtszott. A
drain lezdrdsa mellett somatostatin terdpidjdt elkezdtik leépi-
teni, valamint tdpldldsdt Monogén tdpszerrel elkezdtuk felépi-
teni, azonban mdsnapra djra fokozé chylustermel&dést ta-
pasztaltunk. Az ultrahang vizsgdlatok és AP rontgenfelvételek
szerint a drain j6 helyzetd volt és csak minimdlisan tobb
pleuradrifolyadékot irtak le, ennek ellenére a gyermek légzési
munkdja ismét fokozédott és a mellkasi drain bemeneténél a
chylus folyamatos csorgdsdt tapasztaltuk. A drain dtjdrhatésa-
ga tobbszori ellendrzés sordn is elégségesnek bizonyult, azon-
ban pleuradri folyadékot nem tudtunk leszivni a drainen ke-
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resztil. Ekkor merilt fel a képalkoté vizsgdlatok nem megfele-
|6 irdnya.

Az addigi rontgenfelvételek AP irdnybdl jé helyzetlinek mutat-
tdk a mellkasi draint, azonban a kévetkezg oldalirdnyd felvé-
tel megmutatta a drain helyzetének ventralis poziciéjat, amely
a hdton fekvé gyermek esetében a folyadék elhelyezkedésébdl
kifolyélag nem volt képes ezt elvezetni. Ezt kovetSen a rossz
helyzetd draint eltdvolitottuk, majd megfelel6 vastagsdgu
folyadékgytlem mellett m(téti dton tortént meg a drain behe-
lyezése. Ezzel a kétirdnyu rontgenfelvételen jé poziciéjinak
bizonyulé drainnel sikeres pleurodesist végeztiink.

Gyermekkori papilldris pajzsmirigy karcinémadk
elsé dtfog6 genomikai profilozdsa hazankban -
dton az innovativ, célzott gatlészeres kezelés
felé

Czirjdk Janka Lili

Semmelweis Egyetem Patoldgiai és Kisérleti Rakkutato Intézet
Molekularis Onkohematolégia Munkacsoport

Bevezetés: A gyermekkori pajzsmirigy daganatok ritkdn for-
dulnak els, a malignitdsok mindossze 0,7 %-dt teszik ki ebben
az életkorban. Az utébbi években jelentésen megemelkedett
ezen betegség incidencidja, melynek pontos hdttere minded-
dig ismeretlen. A betegség kezelésében rutinszerlen
tiroidektémiat és radioaktiv jod (RAI) terdpidt alkalmaznak,
melyek hosszitdvi toxicitdssal és szekunder malignitasok ki-
alakuldsdnakrizikéjdval jelentés mértékben ronthatjdk a bete-
gek életmindségét.

Célkitiizések: Papilldris pajzsmirigy karcinémadval diagnoszti-
zalt gyermekek egy hazai kohorszdnak komprehenziv
genomikai profilozdsat tiztik ki célul - mely vizsgdlat az els6
ilyen az orszdgban és a régidban - annak érdekében, hogy de-
tektdljunk olyan varidnsokat, melyek célzott terdpids kezelés
bevezetését indikdlhatjdk a betegeknél.

Médszerek: Tanulmdnyunkban 21 papilldris pajzsmirigy kar-
cinémadval diagnosztizdlt gyermek formalinban fixdlt, paraf-
finba dgyazott mintdjdnak komprehenziv genomikai profilo-
zdsat végeztik el az Illumina TruSight Oncology 500
(TSO-500) platform alkalmazdsdval. A bioinformatikai anali-
zis a TSO-500 Local App segitségével tortént, a klinikai interp-
retdciét a QIAGEN Clinical Insight rendszer alkalmazdsdval
végeztik.

Eredmények: A huszonegy vizsgdlt betegminta kozul tizenot
esetben (71%) azonositottunk génfiziot.

Ezek kozil kilenc esetben (43%) RET fiizié volt kimutathatd.
Ebb&l hét betegnél CCDC6::RET, két betegnél pedig
NCOA4::RET és TIMM23B::RET fliziét azonositott a vizsgdlat.
Emellett két betegnél igazolédott TFG::NTRK1 génfiizid, két
betegnél ALK fizié (egyik esetben EML4, mdsik esetben
CCDC149 a génpartner), egy betegnél KLHL3::BRAF fiizi6, va-
lamint még egy betegnél SQSTM1::NTRK3 fiizié. A fennmara-
dé hat esetben patogén pontmutdciékat igazoltunk: koztik
BRAF p.V600E, TET2 p.P398fs*45, NTRK1 p.Q308fs*160,
EGFR p.R776C és CBL p.Y371H mutdcidkat. A betegek
90%-dban felmeriltek célzott terdpids lehet&ségek.
Kovetkeztetések: A célzott terdpia igéretes alternativa lehet a
gyermekkori papilldris pajzsmirigy tumorok kezelésében, az
dltalunk komprehenziv genomikai profilozdssal vizsgdlt
kohorszban a betegek 90%-dban meriilt fel ilyen célzott terd-
pids gdtlészer alkalmazdsdnak lehet&sége.

A célzott terdpidk biztonsdgosabb és hatékonyabb alternativat
jelenthetnek a hagyomdnyos kezelésekkel, példaul a radioak-
tiv jédterdpidval szemben. A személyre szabott orvoslds alkal-
mazdsa jelent&sen javithatja a betegség kimenetelét, mikoz-
ben csokkenti a hosszu tavi szovédményeket.
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Perpetuum mobile facies — avagy az 6rokmozgé
arc

Dimény Timea', Mellar Ménika', Dr. Rosdy Bedta’,
Schnur Jdnos?

"Heim P4l Orszagos Gyermekgyogyaszatl Intézet Gyermek
neuroldgiai osztaly, Budapest, “Heim P4l Orszagos
Gyermekgyogydszati Intézet Anesztezioldgiai és Intenziv
Terdpids Osztdly, Budapest

Bevezetés: Az epilepsia partialis continua olyan kérdllapotot
jelol, amelyben a fokdlis rohamok érdkon, akdr éveken dt je-
len vannak. Hatterében lokdlis kozponti idegrendszeri 1éziék
és szisztémds megbetegedések egyardnt dllhatnak. Kezelése
rendkivil nehéz, az antiepileptikus gyégyszerek alkalmazdsa
mellett a kivdlté tényez6 megsziintetésére is torekedni kell.
Esetismertetés: Egy 5 éves gyermek esetét szeretnénk ismertet-
ni, akinél néhdny nappal egy ldzzal, gasztrointesztindlis tine-
tekkel jaré infekciét kovetSen dontSen a bal arcfelet, de alkal-
manként a bal oldali végtagokat is érinté fokdlis mioklénu-
sokkal jaré motoros rohamsorozat indult, amely rovid idén be-
lal dllandésult, illetve kezdetben epizédikusan tudatzavarral
és oxigén szaturdcio eséssel is jart. Az etiolégia tisztdzdsa cél-
jabdél szamos vizsgdlatot végeztiink -beleértve a napokon dt
tarté EEG monitorozdst, részletes laboratériumi vizsgdlatokat
tobbek kozott immunolégiai és infekcié irdnydban, MRI és
PET MR képalkotdst - , ennek ellenére jelenleg sem egyértel-
md, hogy mi &ll a folyamat hdtterében. Osszességében legin-
kabb autoimmun eredetet feltételezve a valtott, kombinalt
antiepileptikus terdpia mellett tobb immunszupressziv keze-
lést is alkalmaztunk, illetve folytatunk jelenleg is, amelyek
mellett a gyermek lényegesen jobban van, de a fokdlis roha-
mok tovdbbra is visszatéréen megjelennek.

Kovetkeztetés: Az epilepsia partialis continua hdtterében dllé
etiolégiai tényezd tisztdzdsa a napjainkban rendelkezésre dl-
|6, modern diagnosztikus eszk6zok segitségével sem konnyd,
ugyanakkor a hatékony terdpia megvdlasztasdhoz nélkulozhe-
tetlen.

Veszélyes foltok: egy iGAS torténet

Elblinger Zsuzsanna', Farkas Ferenc Baldzs?,

Lédi Csaba?®, Varkonyi 1ldiké*, Kassai Tamds®,
Kalocsai Krisztina?, Antal Zsuzsanna®, Szabé Attila'
'Semmelweis Egyetem Gyermekgyogyaszatl Kllnlka Bdokay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgydgydszat, Semmelweis
Egyetem Gyermekgyogjyaszati Klinika Bokay utcai részleg
Infektoldgiai Osztdly, “Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogyaszatl Klinika Békay utcai részleg Intenziv
terdpids Osztaly, *Semmelweis Egyetem Gyermekgyogyaszatl
Klinika Bokay utcai részleg Radioldgia, *Budapesti Dr.
Mannmger Jend Baleseti Kbzpont Gyermektraumatologiai
Osztdly, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Bokay utcai részleg Sebészeti osztdly

Az el6addsban egy gyermekkorban ritkdn el&fordulé beteg-
ség, nekrotizdlé fasciitis miatt sikeresen kezelt beteg esetét
mutatjuk be. A 9 éves gyermeket varicella-zoster virus (VZV)
fert6zés 5. napjdn szepszis szindréma tiinetei mellett jelentke-
26, bérpirral és kékes elszinez&déssel kisért, az alhasra és az
ingvindlis régidra terjedd fdjdalmas duzzanat miatt vettiik fel
Gyermekklinikdnkra. A klinikai kép alapjdn invaziv A csopor-
td Streptococcus (iGAS) fert6zést (nekrotizdlé fasciitis) véle-
ményezve azonnali antimikrébds terdpidt, valamint sebészeti
és intenziv kezelést kezdtink. Apoldsa soran 6 alkalommal
tortént sebészeti beavatkozds, 20 napig igényelt intenziv osz-
tdlyos elldtdst (keringéstdimogatds, folyamatos vesepétlé keze-
Iés, gépi Iélegeztetés). A korai beavatkozdsnak és a multidisz-
ciplindris, szoros egytttmikodésnek (intenziv terdpia, sebé-
szet, infektoldgia, radiolégia) koszonhetSen intraabdominalis
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progresszié nem jelentkezett, a gyermek maradvdnytiinetek
nélkil, kozel 4 hét alatt gydgyult.

A nekrotizdlé fasciitis (NF) egy rapidan progredidld, leggyak-
rabban S. pyogenes (ritkdbban S. aureus, anaerob baktériu-
mok, Gram-negativok, Pseudomonas spp., coliform baktériu-
mok, Bacteroides spp.) okozta ldgyrészfert6zés, mely fulmi-
ndns szovetpusztuldssal, silyos szisztémds tiinetekkel, szep-
szissel és magas haldlozdsi rdtdval jdr. A silyos nekrézis
patogenezise nem kellGen tisztizott (érkdrosodds, toxin ha-
tds). Az esetek dontd tobbségében a behatoldsi kapu kisebb sé-
rilés, rovarcsipés, bandlis trauma, ritkdn égés, sebészeti be-
avatkozds, varicella. A betegség gyakran diagnosztikai kihi-
vdst jelent, ugyanis a kezdeti tiinetek aspecifikusak, emellett a
felszinesen elhelyezkedd szovetek épnek tlinhetnek. A hdm, a
subcutis, a fascia és az izmok nekrézisat a 24-48 6rdn beliil
megjelend kékes elszinez6dés, bérpir, 6déma és nagyon je-
lentds fdjdalom jelzi. A megfelel& kezelés alapjdt az antibioti-
kus terdpia, a korai sebészeti intervencié és intenziv kezelés
képezi.

Légpuska gyermek kezébe nem valé

Fabidn Gellért', T6th Mdté?, Kovdcs Tamds'
'SZTE Gyermekgydgydszati Klinika Gyermeksebészet, °SZTE
Gyermekgyogydszati Klinika Gyermeksebészet

Bevezetés: Magyarorszagon a gyermekkori |6fegyver okozta
sérilések gyakorisdga alacsony, a sériilés stilyossdgdt/kimene-
telét nagyrészt |6fegyver és a |6vedék tipusa, illetve a sérilt
anatémiai régié hatdrozza meg. Egy esetiink kapcsdn szeret-
nénk felhivni a figyelmet arra, hogy légpuska okozta balesetek
is okozhatnak életveszélyes sériiléseket.

Esetbemutatds: Ment6Shelikopter szdllitott egy 12 éves fid-
gyermeket a szegedi Stirg6sségi Betegelldté Osztdlyra I6tt hasi
sérilés miatt. Beérkezése el6tt kb. 40 perccel a fidt kishiga 2
méteres tdvolsdgbdl légpuskdval |6tte hason. Kardiorespira-
térikus paraméterei az OMSZ kiérkezéséig és a szdllitds alatt
mindvégig stabilak voltak. Koldok feletti bemeneti seb mellett
kimeneti sebe nem volt. Helyszini FAST vizsgdlat sordn
recto-vesicalis folyadék gyandja merdlt fel. Kontrasztanyagos
mellkas és hasi CT vizsgdlaton kevés szabadhasi levegé mel-
lett a jobb vesétél ventrdlisan, a vesét elldté erek és a VCI koz-
vetlen kozelében dbrdzolédott a lovedék. Surgsséggel
laparotomidt végeztiink, mely sordn a [6vedéket maradéktala-
nul eltavolitottuk. A gyomorperfordciét Graham szerint sut-
urdval lattuk el. A I6tt csatorna az eltlsé hasfaltél a gyomor
eltlsé majd hétulso faldn és a hasnydlmirigy fején &t a nyom-
bél leszall6 szakaszdnak medialis oldaldn végz&dott. Epe vagy
hasnydlmirigyvezeték, illetve ér vagy bélsérilést nem észlel-
tink. Posztoperativ 8. napra per os tapldldsdt felépitettik. 2
intenziv és 8 sebészeti osztdlyos posztoperativ napot kovets-
en emittdltuk a gyermeket.

Kovetkeztetés: Magyarorszagon a |6fegyver okozta haldlese-
tek ardnya Eurépa és vildgviszonylatban is alacsony
(0,04/100.000 lakos) [1]. Légfegyver okozta hivatalos magyar-
orszdgi morbiditds/mortalitdsi adatok nem elérhet6ek, igy az
ilyen esetek szdmdrdl nyilatkozni nem tudunk. A magyaror-
szdgi jogszabdlyok alapjan a 7,5 ] alatti cs6torkolati energid-
val biré fegyverek (légfegyverek egy része) vdsdrlasdhoz és
birtokldsdéhoz annak ellenére, hogy életveszélyes sériiléseket
okozhatnak, engedély nem sziikséges, igy a gyermekek biz-
tonsdga a szlUl6k gondviselésén mdlik.
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Egy beteg — két, életet veszélyeztets korkép
esete

Amiodaron, nagyon ritka, de stlyos
mellékhatdsai esetismertetéseken keresztil

Fehér Déra', Szdsz Méria®, R6zsai Barnabds®,
Hartmann Agnes®, Lakatos Orsolya®

'"PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika Intenziv Osztaly, *PTE
KK Gyermekgydgyaszati Klinika Intenziv Osztdly, *PTE KK
Gyermekgyogydszati Klinika Intenziv Osztdly, *PTE KK
Gyermekgydgydszati Klinika Mestyan Gyula Osztédly, *PTE KK
Gyermekgyogydszati Klinika Mestydn Gyula Osztdly

Bevezetés: Az anti-glomeruldris bazdlis membrdn betegség
(Anti-GBM betegség) egy ritka autoimmun kérkép, amelyben
az immunrendszer autoantitesteket termel a glomeruldris
bazdlis membrdn (GBM) ellen. A betegség a vesék gyors prog-
ressziv kdrosoddsdhoz, veseelégtelenséghez, illetve akdr tu-
dévérzéshez is vezethet. A diagnézis alapja az anti-GBM anti-
testek kimutatdsa a vérben, valamint a vesebiopszia. A kezelés
a miel6bb megkezdett plazmaferezis és az immunoszup-
pressziv terdpia alkalmazdsabdl 4ll.

Eset: A 17 éves kamaszldnyt collaptiform rosszullétek miatt
utalta hdziorvosa Suirg6sségi Ambulancidnkra. Az anamnézi-
sébdl kiemelendd a harom-négy hete tart6 hasi fdjdalom, napi
tobbszori hdnyds, sotét szind, vdltozé konzisztencidju szék-
leturités. Felvételi fizikdlis vizsgdlat sordn jelentds folyadék
hidnyra utalé jeleket, diffiz hasi nyomdsérzékenyéget,
hepatosplenomegalidt észleltiink. Rutin laboratériumi vizsgd-
latok sordn gravis microcyter, hypochrom anaemiat (Hgb:
25g/l; Htc: 8%), emelkedett vesefunkcids értékeket, valamint
mérsékelten emelkedett gyulladdsos aktivitdsi jeleket ldttunk.
Haemolysisre utalé eltérést a vizsgdlatok nem igazoltak. Akut
elldtdsa sordn plusz oxigén addsdt kezdtik, valamint bélus fo-
lyadék addsdban  részesilt, vérkeresést inditottunk.
Haemodinamikailag stabil dllapotban keriilt felvételre Inten-
ziv Osztdlyunkra, ahol ismételt transzflziéban részesilt. Vi-
zelet rutin vizsgdlat leukocyturidt, makroszképos haemat-
uridt, és massziv proteinuridt mutatott. Mellkas rontgen vizs-
gdlat sordn cardiomegalia kertlt lefrdsra. Hasi ultrahang vizs-
gdlat a hepatomegalia mellett kétoldali veseparenchyma
laesiot mutatott. Kardiolégiai szakvizsgdlata sordn kéros elté-
rést nem taldltak. A médsodik dpoldsi napon felsg gastrointes-
tinalis endoscopia tortént, ami stilyos fokd oesophagitist, kro-
nikus gastritist igazolt, melynek hétterében a késébbiek sordn
Helicobacter pylori fert6zés igazolédott. A 24 6rds vizelet-
gyljtés sordn beszlkult vesefunkciét, nephroticus mértékd
proteinuridt észleltink. Stirgés immunszerolégiai vizsgdlat je-
lentds glomerularis basalmembran elleni antitest pozitivitdst
(143,2 U/ml) mutatott. igy a negyedik dpoldsi napon ultrahang
vezérelt vesebiopszia tortént, mely anti-GBM pozitiv, rapidan
progressziv glomerulonephritist igazolt. A Goodpasture-
szindréma gyantdja miatt mellkas CT-vizsgdlata is tortént,
mely sordn a tid6éparenchymadban kéros eltérés nem igazolé-
dott. A vesebiopszidt kovetSen a kezelését szteroid |6késterd-
pidval kezdtiik, amit indukciés d6zisban folytattunk. Ossze-
sen hét alkalommal plazmaferezisben részestlt, mely hatdsd-
ra az anti-GBM titer 5,5 U/ml-re csokkent. Ez mellett per os
cyclophoshamid kezelést kezdtlink. Tovdbbiakban a kezelé-
sét a szteroid mellett rituximab addsdval tervezzik folytatni.
Konklidzié: Az Anti-GBM betegség gyermekkorban rendkiviil
ritka, ugyanakkor legtobbszor gyors és silyos lefolydsi. A di-
agnosztikdja tobb 1épésbdl dllé folyamat. A betegség progné-
zisa szempontjdbdl a korai felismerés és az adekvat kezelés
kulcsfontossdgu.
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Frohlich Roland, Szabé Andrea, Kornyei Laszlé

Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiovaszkuldris
Intézet Gyermeksziv Kézpont, Budapest

Bevezetés: Az amiodaron a Vaughan-Williams klasszifikdcié
szerint az antiaritmids szerek Ill. csoportjdba sorolédik, hatds-
mechanizmusa komplex, de f6ként a kifelé rektifikdlé kdlium-
csatorndk blokkoldsa révén a kardiomiocitdk akciés potenci-
dljdnak és effektiv refrakter periédusanak meghosszabbitdsa
révén csokkenti a sejtek ingerelhet6ségét.  Effektiv
szupraventrikuldris és kamrai tachykardidk kezelésében egy-
ardnt, rossz hemodinamikai statusban az elséként valasztandé
antiaritmids szer. Ismert a QTc-nyljté, torzadogén hatdsa.
Lipofil tulajdonsdga miatt felhalmozdédik f6ként a vazizomban
és a zsirszovetben, de egyéb szévetekben is, ennek koszonhe-
t6ek ismert mellékhatdsai: hyper- vagy hypotireozis, a bér
sziirkés, kékes elszinez6dése (gray man), fényérzékenység,
cornea-depositumok kialakuldsa, a mdj makodészavarai,
tudsfibrosis. Esetismertetéseinkben az amiodaron nagyon rit-
ka, vagy kiilonésen silyos mellékhatdsaira szeretnénk felhivni
a figyelmet.

Esetismertetés:

1. 13 éves, |. tipusi diabétesszel kezelt leanygyermeknél
Kussmaul-légzést kovets eszméletvesztés kapcsdan kamra-
fibrilldciot észleltek. A reszuszitdcié sordn 6t defibrilldcié tor-
tént. Amiodaron telitést kovetSen stabil dllapotban intenziv
osztdlyra szdllitottdk. Inzulin- és folyadékpdtlds utdn meta-
bolikus statusa rendezédott. Hasbérén felléps, hamar
bullézussa vélé livid foltok hétterében bérgyégydszati konzi-
lium amiodaron indukdlta immun dermatitist diagnosztizalt.
A gyégyszer ledllitdsa utdn bértiinetei fokozatosan regredial-
tak. Aritmoldégiai diagnézisa klinikum alapjan CPVT
(Catecholaminergic Polymorphic Ventricular Tachycardia),
amit genetikai vizsgdlat is aldatdmasztott (CACNA1C génmutd-
ci6). SCA (Sudden Cardiac Arrest) secunder profilaxisa célja-
b6l propranololt épitettink fel és ICD-t (Implantable
Cardioverter Defibrillator) implantdltunk. 4 éves utdnkovetés
sordn ICD mikodés nem volt, kamrafunkcidja kielégits.

2. 5 éves, PSVT-vel (Paroxysmalis Supraventricularis Tachy-
cardia) diagnosztizdlt lednygyermek a propafenont nem tole-
rdlta, béta-blokkolé monoterdpidban nem volt effektiv, ezért
terdpidjat amiodaronnal kellet kiegésziteni. Gydgyszerelha-
gydsi kisérletnél ritmuszavara recidivalt. Fél év kombindlt te-
rdpia utdn fejfdjds, fényérzékenység jelentkezett, szemészeti
és MR-vizsgdlat pseudotumor cerebrit igazolt. Amiodaron le-
dllitdsa utdn, acetazolamid terdpia mellett szemfenéki eltéré-
sei és panaszai regredidltak. AV csomé lassipdlya abldciéja
tartds sikerrel, szovédménymentesen megtortént.

3. 13 éves fid kamrai tachycardidja az alkalmazott gyégysze-
res kezelésekre (sotalol, verapamil, béta-blokkolék) rezisz-
tensnek bizonyult. Invaziv elektrofiziolégiai vizsgdlata
anterolateralis idiopathids kamrai tachycardidt igazolt, tobb-
szOros abldcids kisérlet sikertelen volt. Szisztolés kamrafunk-
cidja a recidivdlé kamrai tachycardidk kapcsdn fokozatosan
romlott. Effektiv aritmiaprofilaxist csak amidaronnal tudtunk
elérni, de a dézis titraldsa rendkivil nehéz volt, mert alacso-
nyabb dézis nem volt effektiv a monomorph kamrai
tachycardia kivédésében, magasabb dézis viszont QTc meg-
nydlds révén Torsades de Pointes tipusd polymorph kamrai
tachycardat, kamralebegést indukdlt, defibrilldciét és djra-
élesztést tett sziikségessé. Megfeleld oralis dézist kititrdlva to-
lerdlhaté QTc megnydilds mellett malignus kamrai ritmuszava-
ra nem recidivdlt. Primer (monomorph) kamrai tachycardidja
késébb még tobb abldciés kisérletet tett sziikségessé, ill. rom-
16 kamrafunkcié miatt végul ICD implantdciéra is sor keralt.
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Kovetkeztetések: Az amiodaron fontos, hatékony, rossz kam-
rafunkcié esetén gyakorlatilag egyedul biztonsdggal alkal-
mazhato antiaritmids szer. Széles mellékhatdsprofilja miatt to-
reksziink a rovid tdvid alkalmazdsdra, és az ismert, gyakori
mellékhatdsait folyamatosan monitorizadljuk. Fel kell készilni
azonban a ritka, sulyos, tdrsdiszciplindk bevondsdt is igénylé
mellékhatdsok fellépésére.

Gyermekkori COVID-19 asszocidlta szaglas- és
izérzékelés zavarok: prospektiv regiszter
elemzés

Garai Réka'?, Herczeg Vivien',

Dr. Szabé Attila J6zsef?

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg PhD hallgats, Semmelweis Egytem Transzldcids
Medicina Kézpont PhD hallgatd, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Nefrolégia

Bevezetés: A SARS-CoV-2 fert6zést gyakran kisérg szaglds- és
izlelészavarok a long COVID tinetegyittesének egyik leg-
gyakrabban el&fordulé és legmakacsabb formdi kozé tartoz-
nak. Bdra gyégyulds spontdn is bekovetkezhet, illetve terdpids
lehetSségek is rendelkezésre dllnak, a szakirodalmi adatok
alapjdn ezek a tinetek akdr tobb mint egy évig is perzisztdl-
hatnak. A téma jelent§ségét hangsilyozza, hogy e zavarok
hangulati problémdkhoz, szocidlis izoldciéhoz, valamint
malnutriciéhoz is vezethetnek.

Célkitizés: A COVID-19-hez tdrsulé szaglds- és izérzékelési
zavar el6forduldsdnak, valamint egy éven belili fennmarada-
sdnak vizsgdlata gyermekek korében.

Célunk volt tovdbbd az akut és elhizodé tiinetek észlelésére
hajlamosité tényezék feltérképezése, valamint a szubjektiv te-
rdpids hatékonysdg értékelése szagldszavar esetén.
Médszerek: Regiszter elemzést végeztink a Semmelweis
Egyetem Gyermekklinikdjdnak Bokay utcai Telephelyének
Long COVID Ambulancidjdn 2021. mdrcius és 2022. mdrcius
kozott megjelent 310 COVID-19 fert6zésen igazoltan dtesett
gyermek korében.

Eredmények: Az elhizéddan jelenlévé tiinetek a tinédzser ko-
rd ldnyokra voltak jellemz&ek (p<0.05). A vakcindcids stdtusz-
nak, az akut infekcié silyossdgdnak, az allergidnak a kértorté-
netben nem volt szignifikdns befolydsa a szaglds-, illetve
izérzészavar perzisztdldsdra. Az akut fert6zés sordn magas
ardnyban ldttunk mind szaglds- (dtlag: 39.4%, 95%Cl:
33.9-45.0) és izérzészavart (atlag: 31.6%, 95%Cl: 26.5-37.1),
mely jelent&sen csokkent az egy éves utankovetés sordn (szag-
lds dtlag: 16.1%, 95%CIl: 8.0-27.7; izérzés dtlag:17.5%,
95%Cl: 9.1-29.1). Az elhiz6d6 panaszokhoz tarsulé fogyds
ardnya a szagldszavarosok k6zott 29.4%, az izérzészavart ész-
lel6k kozott 33.3% volt. A terdpids compliance az elsé vizit
utdn egy hénappal 38.1% volt, mégis a szagldszavar szubjek-
tiv javuldsdrdl szamolt be a gyermekek 76.2%-a.

Konklizié: Az akut fert6zés sordn magas ardnyban ldttunk f6-
ként a tinédzserkord lanyok kozott szaglds- és izérzészavart,
mely teljesen nem szlint meg, de jelent&sen csokkent akar te-
rdpia hidnydban is az egy éves utdnkovetés sordn.

A Kulturdlis és Innovdciés Minisztérium EKOP- 2024-230.
kédszamd Uj Nemzeti Kivdl6sdg Programjanak a Nemzeti Ku-
tatdsi, Fejlesztési és Innovdciés Alapbdl finanszirozott szak-
mai tdmogatdsdval készult.
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Colectomia akut stlyos colitisben

Gut Fanni Réka', Gavallér Gabriella?,
Takdcs Andrea Timea®, Szlics Daniel?

'Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinikai
Kézpont Gyermekgyogydszati Klinika és
Gyermekegészségligyi Kézpont csecsemd-gyermekgydgydsz
rezidens, “Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyorgyi Albert
Klinikai Kézpont Gyermekgydgydszati Klinika és
Gyermekegészségligyi Kézpont csecsemd-gyermekgydgydszat,
gyermek gasztroenteroldgia, *Szegedi Tudomanyegyetem
Szent-Gydrgyi Albert Klinikai Kézpont Gyermekgyogydszati
Klinika és Gyermekegészségligyi Kézpont
csecsemd-gyermekgyogydszat, gyermek gasztroenteroldgia,
infektologia

A gyermekkori akut stlyos colitis (ASC) egy potencidlisan élet-
veszélyes dllapot, gasztroenterolégiai stirg&sségi koérkép,
mely azonnali hospitalizdciét, szoros obszervdciét, gyors
dontéshozatalt és agressziv terdpidt igényel. A colitis silyos-
sdgdnak megitélésére a kizdrélag klinikai tinetek értékelésén
alapulé ,Pediatric Ulcerative Colitis Activity Indexet”
(PUCAI) alkalmazzuk, mely 65 ponttdl stlyos aktivitdst jelol.
A gyégyszeres kezelés potencidlis sikertelensége miatt a
colectomia elvégzésének lehet§sége mar a diagnézis feldllitd-
sakor felmerul, és a madsodvonalbeli bélment§ kezelés
ineffektivitidsa esetén a legtobb esetben indokolt. Cortico-
steroid (CS) non-reszponder esetekben — még a mdsod- és
harmadvonalbeli gyégyszeres kezelések ellenére is — a két
éven bellli colectomidk ardnya 50-60%. Az elektiv mitét el-
kertlhetetlen a malignitdssal tarsul6 esetekben, de a sebészi
megoldds indikdciéja dll fenn akkor is, ha a gyégyszeres keze-
|é€s mellékhatdsai az életmingséget nagymértékben befolyad-
soljdk. A colectomia siirg8s, életment& beavatkozds bélperfo-
rdcio, életveszélyes gastrointestinalis (GI) vérzés, toxicus
megacolon és sepsis esetén.

Célunk a Klinikdnkon az elmult 2 évben akut silyos colitissel
diagnosztizdlt, colectomidtigényls eseteink bemutatdsa, tera-
pids dontéseinknek prezentdldsa a nemzetkozileg elfogadott
terdpids ajdnldsok mentén.

Az emlitett id6szakban Klinikdnkon 3 gyermek (életkor: 13-17
év) sebészi elldtdsdra volt sziikség a betegség miatt. Két eset-
ben a maximalizdlt, intenzifikdlt bélment§ farmakoterdpia
mellett is progredidlé betegség, egy esetben az akut Gl vérzés
jelentette a m(tét indikdcigjat.

A terdpia optimalizdldsa és a vdrhaté életmindség javuldsa,
biztositdsa érdekében kiemelt fontossdginak tartjuk a
multidiszciplindris egytittm(kodés fontossdganak hangsilyo-
zdsat.

A tobbarcu betegség — avagy nem mindig
vérszékelés=IBD

Gyorfi Agnes', Guthy Ildiké’,
Sasi Szab¢ Ldszl6 Andrds®, Szepes Zoltin Gibor®

'Szabolcs-Szatmdr-Bereg Vdrmegyei Kérhdzak és Egyetemi
Oktatokorhdz Gyermekgyogydszati Osztdly, Nyiregyhdza,
’Debreceni Egyetem Klinikai Kézpont Csecsemd- és
gyermekgydgydszati Klinika, Debrecen, *Szegedi
Tudomdnyegyetem Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kézpont
Belgydgydszati Klinika Gasztroenteroldgiai Centrum, Szeged

Esetinkben egy tizenhdrom éves kisfii nem mindennapi dtjdt
szeretnénk bemutatni. 2024 tavaszdn kezd&dtek panaszai
gyakori székelési ingerrel, haspuffaddssal, csikaré jelleg( hasi
fdjdalommal. A gyermek a kortdrsaihoz képest szomatikusan
silyosan elmaradott volt. Széklete vért, nydlkdt nem tartalma-
zott. Az alapelldtdsban megkezdett kivizsgdldsdt kérhdzunk
gyermek gasztroenterolégidjan folytattuk. Kezdetben a vizs-
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gdlatokkal kizdrtuk a malabsorptio, coeliacia lehetségét. Az
ismételten  elkészilt  hasi  ultrahang  vizsgdlatokon
mesenterialis lymphadenomegaliat ldttak, ez, illetve a magas
széklet calprotectin szint felvetette a gyulladdsos bélbetegség
lehet8ségét, azonban a nyirokcsomé-megnagyobbodds miatt
a lymphomdt sem tudtuk kizdrni. A gyermeket tovdbb vizsgal-
va alsé-felsé endoscopidja tortént, amelyek mind makroszké-
posan, mind szovettanilag negativ volt, azonban a beteglink
tovdbbra is panaszos volt, ezért tovdbbi vizsgdlatok torténtek
a diagndzis pontositdsa céljdbol.

A tankonyvekben gyakran minden fekete-fehér azonban,
ahogy a mi esettinkben is ldtszik, ez a nincs mindig igy. A gyul-
laddsos bélbetegségek gyakori kezdeti tiinete a véres széklet,
azonban ennek hidnydban is gondolnunk kell ezen betegsé-
gekre.

Egérit a gyégyuldshoz

Gyérik Dorka', Czelecz Judit?, Hegyi Mdrta®
'MRE Bethesda Gyermekkdrhdz Budapest, “MRE Bethesda

Gyermekkdrhdz Budapest, *MRE Bethesda Gyermekkérhaz
Budapest

A meningoencephalitis ritka, de magas mortalitdssal jdré kor-
kép. A betegség hdtterében leggyakrabban a herpesvirusok, az
enterovirusok, valamint bakteridlis fert6zések allnak. A kor-
kép gyors felismerése és a mihamarabbi beavatkozds kiemelt
jelentGségli, hiszen a progndzis a kérokozén és a fert6zés si-
lyossdgdn kivil a terdpia megkezdésének id6pontjétdl is nagy-
ban fugg.

A meningoencephalitis lehetséges kérokozaéit és etilogdiai dif-
ferencidl diagnosztikdjdt egy kérhdzunkban kezelt, 5 éves kis-
gyermek esetén keresztul mutatjuk be.

2025. mdrciusdban kertlt Kérhdazunkba egy 5,5 éves ledny
gyermek kozponti idegrendszeri fert6zés gyanijdval. 3 napos
ldzas anamnézissel, fejfdjdssal, gastritissel jelentkeztek a kiil-
dé intézményben, ahol exsiccatio miatt a gyermek osztdlyos
felvétele mellett dontottek. Laboratériumi vizsgdlatai virusin-
fekcidra utaltak, azonban dpoldsa mdsnapjdra dltaldnos dlla-
pota parenterdlis folyadékpdétlds mellett is romlott, aluszé-
konnyd vilt, tarkékotottsége jelentkezett, igy Kérhdzunkba
helyezték tovdbbi elldtds céljdbdl.

Erkezésekor somnolens volt, ébresztést kovetSen adekvdtan
viselkedett, kifejezett meningizmusa volt, bértiinetet nem ész-
leltink. Empirikus antimikrobidlis és szupportiv terdpia meg-
kezdését kovetSen koponya MR vizsgdlata tortént, mely sordn
jobb oldalon a parietalis fehérdllomdnyban hyperintenzitds
dbrdzolodott. A radiolégiai kép herpes simplex virus fert§zés-
re nem volt jellegzetes, azonban egyéb virus okozta
encephalitis lehetségét felvetette. Lumbdlpunkciét végez-
tunk, liquor vizsgdlatdban a fehérje szint és fehérvérsejtszam
kifejezetten emelkedett volt, alacsonyabb liquor/szérum glu-
k6z hdnyados mellett. A liquor multiplex PCR vizsgdlata
HHV6 pozitivitdst igazolt, azonban a képalkoté és klinikai
kép nem korreldlt a lelettel, felmertlt a reaktivdcié, valamint a
kromoszéma integrdlt HHV®6 szerepe.

Tovdbbi anamnézis felvételekor a gyermek sziilei meger&sitet-
ték, hogy sok idét toltott természetben, kullancs- vagy szu-
nyogcsipés érhette, illetve otthon, a hdzon belal taldlkoztak
egerekkel. Mindezek miatt kiegészits vizsgdlatokat végeztiink
lymphocytds choriomeningitis virus (LCMV), kullancs
encephalitis és nyugat-nilusi virus irdnydba. Liquor és szérum
mintdib6l LCMV szeropozitivitds igazolédott, mely mind a kli-
nikai lefolydsnak, mind a kordbbi leleteknek megfelelt. A fer-
t6zést késébb PCR vizsgdlat is megerdsitette. Az alkalmazott
szupportiv terdpia mellett a kisldny dllapota javult, két hét
mulva otthondba bocsdthattuk. Kontroll vizsgdlata sordn neu-
rolégiai maradvdnytiinet vagy Gj neurolégiai tiinet nem jelent-
kezett, gyogyultnak nyilvdnitottuk.
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Osszességében, esetismetetésiinkkel célunk felhivni a figyel-
met arra, hogy a multiplex PCR vizsgdlatok széles kor( elérhe-
tdsége mellett is elengedhetetlenek az anamnézis vezette és
tinetorientdlt specifikus vizsgdlatok.

A varicella ritka szovGdménye

Gyulavari Tamara Fruzsina, Ticudean Nikoletta

Békés Varmegyei Kozponti Kérhdz 2. Csecsemd- és
gyerekgyogydszat osztdly, Gyula

A varicella fert6zés Magyarorszdgon még napjainkban is szé-
les korben elterjedt, 2018. és 2022. évek kozott dtlagosan évi
13.649 Uj esetet regisztrdltak, mely az egyik legnagyobb
szdmban eléfordulé jdrvdnyos gyermekkori betegségek kozé
emeli.

A varicella gyakori fert6z6 betegség, mely dltaldban jéindula-
td és spontdn elmilik. Az dltala okozott sz6védmények, f6-
képp a sulyos szovédmények, igen ritkdk. Az el6addsom célja,
e stilyos szovédmények egyikének, a varicella dltal okozott
cerebellitisnek a bemutatdsa egy osztdlyunkon el6fordult eset
kapcsdn.

Az akut cerebelldris ataxia a leggyakoribb neuroldégiai szovéd-
mény, mely dtlagosan 4000 esetb&l egy alkalommal fordul
eld, leginkdbb tizenot éven aluli gyermekek korében.
2023-ban egy hétéves kislany kerilt felvételre Gyermekoszta-
lyunkra, aki érkezése el6tt hat nappal észlelte el§szor a bérén
varicellds eruptiok megjelenését testszerte. Hdziorvosa elldtta
tineti szerekkel, bértiinetei javuldst mutattak, dm érkezése
napjanak reggelére jardsa bizonytalannd vdélt, szédulni kez-
dett, tobb alkalommal hdnyt. Az észlelt cerebelldris tinetek
miatt koponya MR vizsgdlatot végeztiink, mely az akut
disszemindlt encephalomyelitis (ADEM) lehet&ségét kizdrta.
Az anamnézis és az elvégzett vizsgdlatok mind a varicella szo-
védményeként kialakult cerebellitis diagnézisdt tamogattdk.
Szisztémds szteroid terdpia alkalmazdsa mellett fokozatos
regressziét tapasztaltunk, cerebelldris tinetei a 16 napos kér-
hdzi kezelés sordn lassan javultak, majd megszintek.
Avaricella elleni immunizdlds 2022. december 31-e utdn szii-
letetteknél mdr a kotelezd oltdsi rend részét képezi Magyaror-
szdgon, igy 12 és 15 hénapos életkorban beadandé. Ez nagy-
ban hozzdjdrul a varicella, és annak el6addsunk sordn is rész-
letezett, szovédményeinek incidencidjdnak csokkenésében.

Hasi fajdalom dtvesztGjében

Harasztos Luca Kinga', Agécs Rébert’

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgzyészati Intézet Csecsema-
és gyermekgydgydszat, Budapest, “Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Bokay utcai részleg
Gyermeknefrolégia

Bevezetés: A di6tors szindroma egy ritka dllapot, amelyet a
bal oldali véna renalisnak a hasi aorta és az artéria
mesentarialis superior dltal hatdrolt szogletben l|étrejovs
kompresszidja idéz el6. Leggyakrabban testhelyzettsl fuiggs,
bal oldali deréktrfji fdjdalmat, hematuriat, proteinurirt okoz.
Beavatkozdst csak ritkdn igényel, azonban fontos a korai felis-
merés a késébbi kdrosoddsok megel6zése, valamint az életmi-
nGség javitdsa céljabdl.

Esetismertetés: Egy 15 éves serdul6 lany tobb, mint egy éve
tarté bal hypochondrialis fdjdalom miatt keresett fel szamos
egészségligyi elldtéhelyet. Negativ hasi ultrahang és széklet
tenyésztés utdn kezdetben étel intolerancia gyandja merilt
fel, azonban a szigori diéta nem hozta meg a kell6 eredményt.
Ekozben hulldimzé, tobbnyire mérsékelt, orthosztatikus
proteinuria igazolédott, mely normdl vesefunkcids, szérum
protein-, illetve komplement szintekkel tarsult. Az egyre gyak-
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rabban, és hevesebben jelentkez§ deréktdji fdjdalma miatt
tobb alkalommal hospitalizdciéra kertilt sor, melyek sordn fdj-
dalomcsillapité addsa mellett dtmeneti tinetenyhtlést lehe-
tett elérni. A has- és kismedencei képalkoté vizsgdlatok (UH,
CT, MR) enyhe bal oldali hydronephrosison kiviil egyéb kéros
eltérést nem igazoltak, sem nephrolithiasis, sem musculo-
skeletalis eltérés nem ldtszédott. Angio-MR vizsgdlat a bal
vena renalis aorto-mesenterialis szogletben dthaladé szaka-
szdnak kompressziéjat mutatta.

Osztdlyunkra a tovdbbra is fenndllé, egyre elviselhetetleneb-
bé vdlé fajdalmak miatt kertlt felvételre, ahol egy alkalommal
mikroszképos hematuria is mutatkozott. Az MR dltal ldtott je-
lentds foku bal oldali vena renalis kompresszié, valamint a
mindennapi tevékenységet korldtozé fdjdalom miatt érsebé-
szeti konzilium tortént. A megszokottndl hevesebb panaszt le-
szamitva tipusos klinikumra valé tekintettel intervenciés be-
avatkozdst szerveztunk.

Take Home Message: Az elGadds célja felhivni a figyelmet ar-
ra, hogy az elhtiz6do, illetve visszatérg hasi fajdalom mogott a
serdulék korében gyakran megfigyelhet§ szomatizdcion tal
gondolni kell organikus eredetre is.

Megnovekedett-e a pajzsmirigy elleni
autoimmunitds gyakorisdga a COVID-19 jarvany
sordn?

Herczeg Vivien', Muzslay Eszter', Czipé Didna®,
Terkovics Lili?, Garai Réka', Kovacs Fanni', Luczay
Andrea', Téth-Heyn Péter’

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay

utcai részleg Diabetolégia, *Semmelweis Egyetem Altaldnos
Orvostudomadnyi Kar

Bevezetés: Elenyész6 szami tanulmédny foglalkozik az
autoimmun  pajzsmirigy-gyulladds  (AIT)  gyermekkori
prevalencidjdnak hosszu tdvi vdltozdsaival. A COVID-19 jér-
vany idején tobb publikdcié is az AIT esetek szdmdnak nove-
kedésére hivta fel a figyelmet. Kutatdasunk célja volt, hogy ele-
mezzik a pajzsmirigy autoimmunitds (TA) prevalencidjat egy
10 éves idGszakban, amely a pandémia induldsa el6tti és utdni
éveket oOleli fel. Tekintettel arra, hogy az 1-es tipusi cukorbe-
tegséggel (T1D) él6 gyermekeket rendszeresen sz(rik auto-
immun pajzsmirigy betegségekre, kutatasunkat az ¢ adataik
felhaszndldsaval végeztik.

Mdédszerek: Retrospektiv kohorsz tanulmdnyunkba 1361 T1D
gyermeket és fiatal felnéttet vontunk be (< 21 év), akik 2013 és
2022 kozott a Semmelweis Egyetem Gyermekgyodgydszati Kli-
nikdjdnak Békay utcai részlegén dlltak gondozds alatt. Ele-
meztik a pajzsmirigy elleni autoantitestek (anti-tireoidea
peroxiddz /ATPO/ és anti-tireoglobulin /ATG/), a funkcié
(pajzsmirigy serkent6 hormon /TSH/, szabad tiroxin /fT4/) és
az ultrahang vizsgdlatok eredményeit. Meghatdroztuk a TA és
az AIT évenkénti prevalencidjat a COVID-19 pandémia el6tti
és a jdrvany alatti id6szak sordn. A gyermekek dtlag (+ SD) ko-
vetési idGszaka 4,7 (£ 2,8) év volt.

Eredmények: A T1D gyermekek korében a TA Ossz-
prevalencidja 22,8%-nak bizonyult ([20,3; 25,5], 310 eset), és
szignifikdnsan tobb lany volt érintett (p<0,001). 2013 és 2022
kozott a prevalencia 15,9%-r6l 20,6%-ra emelkedett
(p=0,041). A novekedés a pandémia el6tti években volt megfi-
gyelhets, a COVID-19 érdban azonban a prevalencia stagna-
ldst mutatott. Az ultrahanggal megerdsitett pajzsmirigy-gyul-
ladds a vizsgdlt TA esetek 80,0%-dban volt jelen. Az ultrahang
pozitivitds ardnya a vizsgdlati id6szakunk alatt érdemben nem
vdltozott. A TA-val érintett gyermekek 28,5%-andl volt klini-
kailag relevdns TSH eltérés (leggyakrabban szubklinikai
hypothyreosis) és/vagy indult gyégyszeres kezelés (hormon-
pétlds vagy tireosztatikum). Az AlT-val diagnosztizdlt gyerme-
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keknél szignifikdnsan nagyobb volt a pajzsmirigy funkcio elté-
réseinek kockdzata, mint azokndl, akik csupdn pajzsmirigy
autoantitest pozitivitdssal rendelkeztek funkciébeli zavar nél-
kil (p<0,001).

Kovetkeztetés: Eredményeink azt mutatjdk, hogy az 1-es tipu-
si diabéteszes gyermekek korében az autoimmun pajzsmi-
rigy-gyulladds prevalencidja az elmdlt évtizedben emelke-
dett, de adataink nem tdmasztjdk ald a SARS-CoV-2 szerepét a
betegség kialakuldsdban.

Tdamogatads: Jelen kutatds a Kulturdlis és Innovdcios
Minisztérium EKOP-2024-144 kédszami Uj Nem-
zeti Kivdlésdg Programjdnak a Nemzeti Kutatdsi,
Fejlesztési és Innovdciés Alapbdl finanszirozott
szakmai tdmogatdsdval készilt.

Csecsemdgkori tiidétdalyog ritka kérkozéval

Hites Benjamin', Réfi Dominika®, Szabé Benedek
Gyula®, Blazsé6 Péter?, Terhes Gabriella®,

Szab6 Hajnalka®

"Hédmezévdsdrhelyi-Makéi Egészségiigyi Elldté Kézpont
Csecsemd-gyermekgydgydsz rezidens,
’Hédmezévdsdrhelyi-Makdi Egészségligyi Elldté Kézpont
Gyermekpulmonoldgia, *Szegedi Tudomanyegyetem
Szent-Gyérgyi Albert Klinikai Ké6zpont Gyermekgydgydszati
Klinika és Gyermekegészségligyi Kézpont Intenziv Terdpia,
*Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinika
Kézpont Gyermekgyogydszati Klinika és
Gyermekegészségligyi Kozpont Immunoldgia, °Szegedi
Tudomdnyegyetem Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kézpont
Orvosi Mikrobioldgiai Intézet Klinikai Mikrobioldgia,
®Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinika
Kézpont Gyermekgyogydszati Klinika €s
Gyermekegészségligyi Kozpont Gyermekpulmonoldgia

Bevezetés: A csecsemdkorban fellépd tid&gyulladds ritka, sd-
lyos szovédménye a tidétdlyog kialakuldsa. Tudétdlyog ese-
tén gondolni kell immunhidnyos dllapot fenndlldsdra, illetve
fontos a mikrobiolégiai ok tisztdzdsa.

Célkitiizés: Az esetbemutatdssal szeretnénk felhivni a figyel-
met a csecsemdkorban kialakulé szovédményes tiidégyulla-
dds és tidotdlyog terdpids és diagnosztikus kihivdsaira.
Esetbemutatds: Egy 10 hénapos csecsemdét két napja tarté ldz,
elégtelen folyadékbevitel miatt hoztak a szil6k osztdlyunkra.
A fizikdlis-, valamint dgy melletti mellkasi ultrahang vizsgdlat
jobb oldali tidégyulladdst valészin(sitett, amit a mellkasront-
gen felvétel igazolt. Ezzel egydtt laboratériumi vizsgdlatdban
jelentésen emelkedett gyulladdsos markerek mutatkoztak.
Empirikusan ceftriaxon és azithromycin kombindlt antibioti-
kum kezelés indult, tiineti terdpidval kiegészitve. Klinikai dlla-
potdban, laboratériumi eredményeiben dtmeneti javuldst ko-
vetden visszaesést észleltiink. A kontroll mellkas réntgenfel-
vételen megjelent jobb oldali Gregdrnyékot a radiolégiai és
pulmonolégiai konzilium tudétdlyognak véleményezte, és az
emelt dézisd ceftriaxont clindamycinnel egészitettik Kki.
Emellett dllapota nem javult és az ultrahang kovetés az
absceddlo folyamat progressziéjat mutatta, ezért a 10. dpoldsi
napon tovdbbi elldtdsra a Szegedi Tudomdnyegyetem Gyer-
mekgydgydszati Klinika Intenziv Osztdlydra adtuk at. A mell-
kas CT vizsgdlat jobb oldali tidé6tdlyog és pleurdlis folyadék-
gyllem fenndlldsdt igazolta, illetve mellékleletként felvetette
horgsfejlédési rendellenesség (trachea diverticulum) gyand-
jat. Mellkasi drén kertlt behelyezésre, amelyen 4-5 ml, eny-
hén véres vdladékot nyertek. Antibiotikum kezelését
meropenem és vancomycin kombindcidra vdltottak. A punkta-
tumbdl végzett tenyésztés és PCR vizsgdlatok szokvdnyos
gennykelt6 kérokozét nem mutattak ki. Parenterdlis antibioti-
kum kezelését a Gyermekklinika Pulmonolégiai Részlegén
folytattdk tovdbb, javulé klinikai dllapot és radiolégiai kép,
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csokkend gyulladdsos paraméterek mellett, majd egy hét utdn
per os amoxicillin/klavuldnsav terdpidval emittdltdk. A tids-
tdlyog kialakuldsdra tekintettel immunoldgiai kivizsgdlds tor-
tént, amely mind a sejtes, mind a humordlis immunvdlasz te-
kintetében negativ eredményt adott. Tovdbbi mikrobiolégiai
vizsgdlat a pleurdlis folyadék genetikai alapui vizsgdlatdval
egy ritka kérokozoét azonositott: Nocardia cyriacigeorgicat.
Ennek megfelel6en a beteget tartés trimetoprim/szulfa-
metoxazol antibiotikum kezelésre dllitottak.

Megbeszélés: Csecsemdkori  tudétdlyog esetén gyakran
hosszan tarté kombindlt antibiotikum kezelésre van sziikség.
A bemutatott esetben a mellkasi punktdtum mikrobioldgiai
vizsgdlatdval el6szor nem sikerilt azonositani az empyema
okdt, de a tovdbbi kiterjeszett, genetikai alapi vizsgdlattal egy
ritka, a Nocardia genusba tartozé baktériumot lehetett kimu-
tatni, amely opportunista kérokozéként ismert, és az dltala
okozott tidé6tdlyog tartés antibiotikum kezelést igényel. A fia-
tal életkorban jelentkez6 szovédményes pneumonia, vala-
mint opportunista fert§zés hatterében felmerilé immunolégi-
ai eltérések kivizsgdldsat minél kordbban javasolt megkezde-
ni. Fontos, hogy a kérokozé igazoldsra kertljon, mert annak
tovdbbi diagnosztikus és terdpids kovetkezményei lehetnek.

Fogyni!, barmi dron!?

Huszti Attila', Bels6 Annamadria', Bényi Edina?,
Katainé Fiilop Eva', Molnar Eniké?, Molndrné
P6tar-Béta Ibolya', Szarvdk Didna'
"Jdsz-Nagykun-Szolnok Varmegyei Hetényi Géza
Kérhdz-RendelGintézet Csecsem6- és gyermek osztdly,
Szolnok, ?Jdsz-Nagykun-Szolnok Vdrmegyei Hetényi Géza
Korhdz-RendelSintézet Dietetika, Szolnok

Bevezetés: Napjainkban egyre nagyobb problémat jelent a tar-
sadalmunk mindinkdbb tobb tagjdt érints elhizds. A WHO sta-
tisztikdja szerint 2022-ben az 5-19 éves korosztdlyban 390
millié tdlsdlyos gyermek volt, akik kozul 160 millié gyermek
mdr az obez kategdridba sorolhaté. A betegelldtds sordn a
mindennapokban mi is egyre tobb tdlsdlyos gyermekkel taldl-
kozunk, ezért szerettiink volna szémukra egy rendelést |étre-
hozni, ahol multidiszciplindris elldtds keretei kozott megpro-
balunk segiteni nekik.

Esetismertetés: Tamds 17 éves filigyermek, akit hdziorvosa
kildott obezitolégiai ambulancidnkra tdlsdlya miatt. Elvartndl
nagyobb silygyarapoddsdt 1,5 éves kora 6ta észleli édesany-
ja, amely azutdn vdlt kifejezetté, miutdn édesapjdt és bdtyjdt
elvesztette.

Els6 ambuldns vizsgdlata sordn teststilya 108,8 kg, BMI értéke
34 volt. Laborjdban djkeletl hypercholesterinaemiat, transz-
amindz emelkedést és magas szérum ferritin értéket észlel-
tink. Ambulanciankon alkalmazott rutin pszicholégiai vizs-
gdlat sordn feltdrt testkép elfogaddsdval, érzelmi evéssel és ét-
kezés feletti kontroll elvesztésével kapcsolatban észlelt prob-
[émdk miatt tovdbbi pszicholdégiai vezetést tartottunk sziksé-
gesnek, ezért pszicholégusunk gondozdsba vette.

Dietetikai konzultdciét kovet6en az életmédvaltds kezdd 1é-
péseként az életmdédbeli vidltoztatdshoz sziikséges alapvetd
tandcsokkal elldttuk, obezitolégiai gondozdsba vettiik.

Még a kontrollvizsgdlat el6tt, az egyik, gyermekpszicholégu-
sunkkal folytatott tilés sordn - amikor mdr a kell6 mértékd bi-
zalom kialakult — jelezte Tamds, hogy a fogydshoz és testépi-
téshez kilonféle ,tdpldlékkiegészit6ket” haszndl és ezek biz-
tonsdgossdgdnak megitéléséhez szeretne tovdbbi orvosi segit-
séget igénybe venni.

A kilonbozé fehérjeporok mellett az egyik ilyen szer egy sze-
lektiv androgén receptor moduldtort volt, amit a kondi-
teremben ajdnlottak szdmadra, hogy majd elGsegiti a fogydst és
az izomtomeg novelését. Mindossze 1 hénapig haszndlta a
szert, mert megijedt az interneten olvasott mellékhatdsaitol.
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ElsGsorban azért kért segitséget, mert szeretett volna kiprébal-
ni egy uj szert, amirgl j6 véleményeket hallott, de félt a mel-
lékhatdsaitdl.

A szelektiv androgén receptor moduldtorok (SARM) ana-
bolikus hatdssal rendelkeznek, azonban sokkal kevesebb mel-
lékhatds észlelhets, mint az anabolikus szteroidokndl. A ve-
gyuletek mellékhatdsa lehet tobbek hanyds, dehidrdcid, csok-
kent étvdgy, fogyds, székrekedés, hypophosphataemia, csok-
kent SHBG szint, emelkedett prostata specifikus antigén szint,
mdjfunkcids eltérések, mint emelkedett aszpartdt amino-
transzferdz, emelkedett alanin aminotranszferiz és emelke-
dett bilirubin.

A kilonboz6 SARM vegylletek szerepelnek a WHO Anti Dop-
ping Ugyndokség tiltott szerek listdjan. Legdltaldnosabban tel-
jesitményfokozdéként haszndljdk Sket, kiulfoldi weboldalakrdl
mér kb. 20.000 forintért beszerezhetSek.

A tovdbbi gondozds: A jelenleg rendelkezésre dll6 irodalom
attekintését kovetSen érthetévé vdltak a kordbban tapasztalt
laboreltérések. Pszicholégus bevondsdval megprébdltuk dtbe-
szélni gondozottunkkal az dltala alkalmazott szer mellékhatd-
sait, a hasonlé szerek késébbiek sordn térténd alkalmazdsa-
nak esetleges kovetkezményeit, pszichés vezetése sordn test-
képzavardbdl ad6dé pszichés problémdinak megolddsdra to-
rekedttink.

Kontroll laborvizsgdlatai sordn a kordbban észlelt vérzsir és
transzamindz, illetve ferritin szint normalizdléddsa volt meg-
figyelhetd.

Osszefoglalds: Napjaink hatalmas problémdja a tdlzott
kalériabevitel és mozgdsszegény életméd. Mindezek mellett a
kozosségi média is sokszor kdros hatdssal van a fiatalokra, ha-
mis elvdrdsokat, testképet mutatva szamukra. A gyors fogyds
érdekében a megfelel6 életmédot a héttérbe szoritva, kilon-
b6z6 ,csodaszereké” lett a fGszerep.

Ambulancidnkon megprébdlunk segiteni pszicholdgiai,
dietetikai tandcsokkal, illetve életmdédbeli vdltoztatdsokhoz
gyakorlati otleteket is adva gondozottjainknak az organikus
eltérések kizdrdsdn tdl. Emellett prébdlkozunk kilonbozé
programok szervezésével, hogy olyan kozosséget alakitsunk
ki, amelyben konnyebben meg tudnak kiizdeni az eléttuk all6
kihivdsokkal.

Bardatként, jatékkal a gyerekek gyégyuldasdaért —
Az Amigos a gyerekekért Alapitvany szerepe
a hospitalizalt gyermekek lelki egészségében

Igndcz Maté
Amigos a Gyerekekért Alapitvany VI. éves orvostanhallgato

Bevezetés: Az Amigos a Gyerekekért Alapitvany egy egyete-
mista 6nkéntesekbdl, gyakran orvostanhallgaté “Amigékbél”
allé nonprofit szervezet. Céljuk, hogy nyelvtanuldssal, jatékos
foglalkozdsokkal és a bardtsdg erejével enyhitsék a kérhdzban
gyoégyulo beteg gyerekek nehézségeit. A holisztikus szemléle-
tl betegelldtdsban kiulonosen fontos a lelki egészség biztositd-
sa a kronikus betegséggel kezelt gyermekek esetében, igy az
el6adds célja bemutatni az Amigos hatdsdt a gyermekek men-
tdlhigiénéjének megdrzésére.

Cél: Az Amigos a Gyerekekért Alapitvany dltal szervezett
program célja, hogy rendszeres latogatdsok és személyre sza-
bott figyelem révén kozosséget nydjtson a gyerekeknek, eny-
hitve a kérhdzi kornyezet okozta izoldci6 és szorongds érzé-
sét. A program sikerének kulcsa a betegek timogatdsa gyerme-
ki énjik meg6rzésében, valamint biztonsdgérzetiik novelése a
rutin, ill. a kiszdmithatésdg fenntartdsa révén.

Médszer és eredmények: Az Amigo onkéntesek a kérhdzi
program sordn visszajelzést kértek a foglalkozds el6tti és utdni
hangulatrél kozvetleniil a gyerekektdl, illetve a szil&i oldalrél
szOoveges visszajelzés formdjdban. A visszajelzések aldtd-
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masztjdk, hogy a gyermekek tébb, mint 2-a mdr az elsé foglal-
kozdst kovetSen pozitiv vdltozdst tapasztal az dltaldnos han-
gulatdt, ill. szorongdsi szintjét illetGen.

Kovetkeztetés: Mindezek révén a program nemcsak a gyere-
kekre, hanem az 6nkéntesekre is pozitiv hatdssal van, mivel
egy tdmogaté kozosség részeként megbecsiltnek érezhetik
magukat.

A célzott kezelések alkalmazhatésaga
gyermekkori ritka extracranialis szolid tumorok
esetében

Illés Laura Lilla, Szabé6 Sdandor, Lajti Rendta,
Catherine Cervi, Csé6ka Monika

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolto
utcai Részleg Gyermek hemato-onkoldgia

A gyermekkori daganatok gyégyuldsi esélye az elmult évtize-
dekben rohamosan javult, jelenleg meghaladja a 80%-ot.
Azonban az el6rehaladott stddiumd, hagyomdnyos kezelésre
nem j6l reagdld, relabdlé betegek esetén a progndzis lényege-
sen rosszabb. Nagy problémat jelentenek a ritka szolid tumo-
rok is, melyeknél a kezelési javaslat a nemzetkozi protokol-
lokban elavult, vagy akdr teljességgel hidnyzik. Az elmdilt
években szdmos, Uj célzott terdpia kerilt kifejlesztésre, me-
lyeknek koszonhetéen a rosszabb progndézisi betegek gyogy-
uldsais lehetévé vdlt. Ezen készitmények alkalmazhatésdgdt a
hagyomdnyos patholégiai médszerek mellett nagymértékben
segiti a modern molekuldris bioldgiai technikdk egyre széle-
sebb kord alkalmazdsa. llyen példdul az djgenerdcios
szekvendldsi (NGS) technika, mely ma mdr sok esetben a rutin
diagnosztika része.

Kutatdsunkkal szeretnénk aldtdmasztani az NGS haszndlatd-
nak szikségességét és eredményességét ritka, extracranialis
szolid tumorok kezelésében.

Retrospektiv médon vizsgdltuk 2018-2024 kozott a Semmel-
weis Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Tézolté utcai rész-
legén ritka, extracranialis szolid tumorral kezelt gyerekek kli-
nikai adatait. Attekintettik a rendelkezésre 4ll6 anamnesz-
tikus adatokat, hagyomdnyos patholdégiai és molekuldris gene-
tikai vizsgdlatok eredményeit. Osszegy(jtottik a gyermekek
esetében késziilt NGS vizsgdlati eredményeket és ez alapjdn
alkalmazott terdpidk eredményeit.

A kapott adatokat végil dsszevetettiik, ugyanebben az idgin-
tervallumban, a Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinika TGzolté utcai részlegén gyakoribb szolid tumorral ke-
zelt gyerekek adataival.

Osszehasonlitva az adatokat elmondhaté, hogy ritka szolid tu-
morok esetében az NGS sokkal magasabb ardnyban taldlt cé-
lozhaté mutdciét, szemben a gyermekkorban gyakoribb szolid
tumorokkal. Ez is aldtdmasztja az NGS haszndlati szlikséges-
ségét ritka, szolid tumorok esetében.

NGS haszndlatdval egyre tobb gyermeknél alkalmazhatunk
személyre szabott kezelést, mely nagyban segiti a tulélést
olyan esetekben is, amiknek gyégyuldsa évekkel kordbban le-
hetetlen, vagy csak csonkolé mitét drdn lett volna elérhetd.
Utébbit egy tobb, mint egy évtizede kezeléstink alatt dll6, je-
lenleg felnétt kord beteg esetén keresztil mutatjuk be. A beteg
gyermekkorban, az akkor hidnyzé terdpids lehet§ségek miatt
palliativ elldtdsba kertilt, dm az elsé ALK gatlék eurépai enge-
délyezését kovetSen per os célzott terdpidval komplett
remisszidéba kerilt.
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Genetikai diagnosztika szerepe a személyre
szabott antiepileptikus terdpidban

Irmes Berta Eszter', Altmann Anna?,

Szabé Néra Zsuzsanna®

"Eszak-budai, Szent Jdnos Centrumkérhdz és Szakrendeld
Gyermekgydgydszati Osztaly, Budapest, Eszak-budai, Szent
Jdnos Centrumkdrhdz és SzakrendelS Epilepszia-Neuroldgia
szakrendelés, Budapest

A genetikai vizsgdlatok multidiszciplindris felhaszndldsanak
fontossdga egyre egyértelmibb napjainkban. Jelen esetbemu-
tatds is ezt hivatott  bizonyitani, egy gyakori
gyermekneuroldgiai kérképre fékuszdlva.

Egy terminusra sziletett fiigyermek esetét mutatjuk be, aki
édesanyja els, zavartalan vdrandéssdgdbdl sziletett, beil-
leszkedési rendellenesség miatt sectioval. Kiemelést kovets-
en, renyhe spontdn légzés miatt NeoPuff dtlélegeztetést igé-
nyelt, majd PIC osztdlyra kerult felvételre.

Egynapos életkorban szekvencidlis rohama zajlott: a roham
perioralisan indult, majd az egész arcra terjed§ ritmusos
clonizdciot észleltek, melyet koveten bal oldali ténusos
megfesziilése kezd6dott ami generalizdlt clonusos rohamba
ment 4t, kozben szemeivel balra, felfelé fixalt. A kovetkezé
életnaptdl a rohamok egyre strisodtek, napi 10-15 alkalom-
mal, rovid, mdsodpercek alatt spontdn old6dé rohama zajlott.
A gorcstevékenység hadtterét keresve, sorozatos vizsgdlatok
torténtek. Asphyxia kizdrhaté volt, koponya ultrahang, majd
késébb MR vizsgdlattal sem kerult kéros eltérés leirdsra. La-
borvizsgdlatban észlelt mérsékelten emelkedett gyulladdsos
marker miatt lumbalpunctio tortént, mely kozponti idegrend-
szeri infectiot nem igazolt. Leletei alapjdn anyagcsere beteg-
ség nem merdlt fel, illetve késébb anyagcsere-betegség ird-
nydban készilt szérum és liquor vizsgdlatai is negativak
lettek.

A video-EEG vizsgdlatok sordn igen aktiv szekvencidlis gorcs-
tevékenységet regisztrdltak a bedllitott phenobarbital-
levetiracetam terdpia mellett, illetve a klinikai rohamok sem
csokkentek szamottevSen. gy a phenobarbital mellé pheny-
toin kertlt bedllitdsra, amely mellett a rohams(riség eleinte
csokkent, majd a rohamok megsziintek. Phenytoin elhagyasi,
illetve lecserélési kisérletei minden alkalommal ismételt ro-
hamhalmozéddst eredményeztek.

A pontos diagnézist a teljes exom szekvendlds adta meg, az
SCN2A génben egy de novo, patogén, funkciényerd varidns
keralt lerdsra. Az SCN2A a kozponti idegrendszerben
expresszal6do, feszultségfliggd ndtriumcsatorna, a Nav1.2 ké-
doldsdért felel, mely jellemz&en glutamdterg, excitdtoros
neuronokon jelenik meg. Az SCN2A patogén varidnsai kilon-
b6z6, neurodevelopmentdlis kérképek kialakuldsdért felel-
nek, melyek koziil a leggyakoribbak a self-limited djsziulott-
kori epilepszia, a developmentdlis és epilepszids encephalo-
pathia (DEE ill. EIEE) (korai, illetve kés&i rohaminduldssal), va-
lamint autizmus spektrumzavar/intellektudlis megkésettség.
A varidnstipus meghatdrozza a klinikai prezentdciét is. Mig a
gén funkcié nyeré mutdciéi jellemzéen korai rohammegjele-
néssel jaré DEE-k és djszulottkori epilepszids encephalo-
pathia kialakuldsaért felelnek, addig a funkciéveszté mutdci-
6k a késdi rohaminduldssal jaréo DEE-k és autizmus spektrum-
zavar kialakuldsdt okozzak.

A genetikai varidns, valamint a klinikai kép ismeretében egy-
értelm(vé vdlt, hogy a nem szelektiv, fesztltségfliggs ndtrium-
csatorna blokkolé hatdsd, phenytoin miért széintette meg hatd-
sosan a gyermek rohamait, valamint magyardzta azt is, hogy
elhagydsa miért okozott ismételt rohamhalmozéddst. A nem-
zetkozi szakirodalom tébb hasonlé esetrél is beszamol, me-
lyek mindegyikében hatdsosnak bizonyult az alkalmazott
szupraterdpids phenytoin telités, valamint kiemelik a hasonlo
hatdsmechanizmusid carbamazepine haszndlatdt, hosszabb
tdvra, fenntarté terdpiaként.
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Esetbemutatdsunkkal a genetikai diagnézis alapjdn torténd
antiepileptikum-vdlasztds fontossdgdra, illetve aktualitdsdra
szeretnénk felhivni a figyelmet.

Sacroileitis gyermekben- Esetismertetés

Janoska Zséfia', Bazsé Déra', Csakvary Violetta',
Horvdth Zsuzsanna®

"Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatékérhdz
Csecsemd és gyermekgydgydszati Osztdly, Szombathely,
?Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Ttzolté
utcai Részleg Gyermekreumatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A sacroilitis a csipG-keresztcsonti iztlet gyulladd-
sa, mely gyermekkorban ritka, dm sdlyos kérkép, bdr progné-
zisa kivdlé, diagnézisa gyakran nehéz feladat. Leggyakrabban
fertzéses eredetli, azonban gyulladdsos korképek része is le-
het.

Esettanulmdny: A 17 éves fiit 2024. decemberében 4 napos
panaszokkal vettiink fel Osztdlyunkra. Panaszai ldzzal, vala-
mint felsg légliti fert6zéses tinetekkel kezdgdtek, ehhez tar-
sult 2 nap mdlva a rendkivil erés, fajdalomcsillapitéra sem
sz{ing bal csipéizileti fdjdalom, 1 nappal késébb pedig bal |a-
bat mdr terhelni sem tudta. A gyermeket felvételekor fekve
vizsgdlva a sacrum bal oldaldnak nyomdsérzékenységét, vala-
mint a bal csip&izilet besziGkilt mozgdstartomdnyadt észlel-
tuk. Indulé laborvizsgdlatdban a CRP érték jelentds emelkedé-
se mutatkozott, emelkedett stillyedés, RF, ASO-titer, valamint
leukocytosis mellett, ugyanakkor PCT értéke normdl tarto-
mdnyban volt. AP-csip8, mellkas rtg, valamint hasi ultrahang
vizsgdlat sordn koéros eltérés nem kerilt leirdsra. Ortopédiai
konzilium sordn panaszai hdtterében bal oldali sacroileitis,
csipGizileti gyulladds, illetve psoas tdlyog merilt fel. Ezek
megerdsitése, illetve kizdrdsa céljdabol has-medence CT vizs-
gdlat tortént, mely tdlyogot nem igazolt, azonban a bal oldali
M. piriformis gyulladdsdt irta le. Inicidlis leoltdsokat kovetSen
parenterdlis kombindlt antibiotikus kezelést (ceftriaxon +
vancomycin) inditottunk vénds fdjdalomcsillapité alkalmaza-
sa mellett. Kovetkez6 napon ortopédiai kontroll vizsgdlata tor-
tént, mely lumbalis gerinc MR elvégzését javasolta, ezen bal
oldali sacroileitis képe dbrdazolédott, mely a M. piriformist is
értintette. Az MR eredmény alapjdn antibiotikus terdpidjdt
flucloxacillinre vdltottuk, valamint napi 2 alkalommal Neo-
dolpasse inflziéban részestlt. A megkezdett terdpia mellett
panaszai fokozatosan javultak, gyégytorndsz segitségével a
gyermek mobilizdlhaté volt, manké haszndlatdval jdrdsa is ja-
vult. Laborjdban gyulladdsos paraméterei fokozatos csokke-
nését észleltik. Differencidldiagnosztikai szempontbdl vég-
zett mikrobiolégiai leoltdsok, szerolégiai és autoimmunitds
irdnydba, valamint géckutatds céljdbol végzett vizsgdlataink
negativ eredménnyel zdrultak.

MR vizsgdlatdt 1 hét milva megismételtiik, ezen a kordbbival
osszehasonlitva progresszié ldtszott, valamint bal oldalon egy
iztlettel kozlekedd tdlyog kerilt leirdsra. Ezt kovetSen felvet-
tik a kapcsolatot a budapesti Gyermekgydgydszati Klinikdn,
Dr. Horvdth Zsuzsanndval, aki az MR képek alapjdn osteo-
myelitist vetett fel. Azonban a gyermek javulé dltaldnos dlla-
potdra, valamint csokkend gyulladdsos markereire valé tekin-
tettel antibiotikum vdltds nem tortént. A megkezdett flucloxa-
cillin kezelést 21 napban komplettdltuk, ezt kovetSen a gyer-
mek per os cefprozil addsdban részesilt, melynek alkalmaza-
sdt 3 hénapig tervezziik. A gyermek laborparaméterei teljesen
normalizdlédtak, fdjdalomcesillapité igénye megsziint, manké
nélkil is mobilizdlhaté volt, panaszmentesen otthondba bo-
csdtottuk. Kontroll MR vizsgdlata a kozeljovében tervezett.
Osszefoglalds: Esetiink felhivja a figyelmet egy ritka izileti
gyulladdsos kérképre, mely korai diagnézisa és kezelése fon-

tos feladat a késébbi életmingség szempontjdbol.
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Akut veseelégtelenség vizsgalata 1500 grammnal
kisebb sziiletési siilyi korasziilottek korében

Juhdsz Bogldrka Agnes

Szegedi Tudomdnyegyetem Szent-Gyorgyi Albert
Orvostudomadnyi Kar Orvostanhallgato

Bevezetés: Nemzetkozi irodalmi adatok alapjdn az akut vese-
elégtelenség (AVE) egy globdlisan aluldiagnosztizélt kérkép
az Gjszulott populdcidban, melynek kockdzati tényezdje a ko-
raszilottség és az alacsony sziiletési sily. A nemzetkozi gya-
korisdg 6sszevetésére eddig magyar adat még nem éllt rendel-
kezésre.

Célkitiizés: Kutatdsi célunk volt, hogy meghatdrozzuk az
1500 grammnal kisebb sullyal sziletett koraszilottek kozott
az AVE incidencidjat, valamint mortalitasra, kérhdzi tartézko-
dds id6tartamadra gyakorolt hatdsdt és tdrsbetegségekkel valo
Osszefliggését. A veseelégtelenségnek oka és kovetkezménye
is lehet a hipertenzid, igy megvizsgdltuk az AVE és a vérnyo-
mds kapcsolatdt is.

Mdédszer: 2019.01. - 2021.12. kozott, 1500 grammndl kisebb
sdllyal szuletett, a szegedi Perinatdlis Intenziv Centrumban
kezelt korasziilottek (n=180) adatait vizsgaltuk. Osszesen 6
eset kertlt kizdrasra, akik csak 1 darab szérum kreatinin mé-
réssel rendelkeztek, igy 6sszesen 174 ujszulott adatainak sta-
tisztikai elemzése tortént. Meghatdroztuk az AVE inciden-
cidjat osztdlyos diagnozisok és retrograd alkalmazott KDIGO
(Kidney Disease: Improving Global Outcomes) kritériumok
alapjdn. Megvizsgaltuk, hogyan befolydsolja az AVE a morta-
litdst és a kérhdzi tartézkoddst, valamint milyen kapcsolatban
dll egyes tarsbetegségek (méhen beliili novekedésbeli elmara-
dds: IUGR, nyitott Botallo-vezeték: PDA, szepszis, broncho-
pulmondlis diszpldzia: BPD) jelenlétével. A kapott eredmé-
nyeket az AWAKEN (Assessment of Worldwide Acute Kidney
Injury Epidemiology in Neonates) tanulmdny eredményeivel
hasonlitottuk 6ssze. A KDIGO pozitiv betegcsoport els§ 60
élethapon non-invazivan mért vérnyomdsértékeit egy
hemodinamikailag stabil kontrollcsoport értékeivel vetettiik
ossze. Etikai engedély szama: ETT TUKEB BM/15221-1/2023.
Eredmények: Az AVE gyakorisdga az SZTE PIC eMedSolution
rendszerébdl lekérdezett diagnézisok alapjan 17.2% (30/174)
volt, ugyanezen populdciéra a KDIGO laboratériumi paramé-
tereket alkalmazva 30.5% (53/174) volt. Az azonositott Gjszu-
lottek jelentSs tobbsége KDIGO 1-2. stadiumba tartozott
(KDIGO-1: 43 f6, KDIGO-2: 9 f§, KDIGO-3: 1 f6). Az AVE di-
agnosztizdlt udjszulottek kozott szignifikdnsan alacsonyabb
voltasziletési sily dtlaga, nagyobb a mortalitds és hosszabb a
kérhdzitartézkodds. A vizsgdltid6szakban a mortalitds 10.9%
(19/174), az AVE letalitdsa 32.08% (17/53) volt. Szepszis és
PDA esetén tobb, mint 30%-kal nétt a veseelégtelenség el6for-
duldsdnak esélye. Az AVE csoport vérnyomdsértékei mind
szisztolés, diasztolés és artérids kozépnyomds értékek (MAP)
tekintetében is alacsonyabbak voltak sziletéskor, majd no-
vekvd tendencidt mutatva a posztnatdlis 36-39. nap kozott el-
érték és meghaladtdk a kontrollcsoport értékeit. Az eredmé-
nyek az AWAKEN tanulmdny eredményeivel korreldltak.
Kovetkeztetés: Jelenleg alkalmazott diagnosztikus paraméte-
rek mellett, sajat centrumunk adatait vizsgdlva az AVE egy je-
lentésen aluldiagnosztizélt kérkép az 1500 grammnadl kisebb
sziiletési sdlyd korasziilott populdciéban. Ez befolydsolja a
koraszulottek utdnkovetését és késdi szovédményeik korai fel-
ismerését. Kiemelt figyelmet érdemelnek a KDIGO 1-2. stddi-
umba tartozé ujszilottek, akik bdr enyhe klinikai tinetekkel
manifesztdlédhatnak, jelentSs kockdzatot hordoznak a késgi
szovédmények kialakuldsa tekintetében. Emellett PDA, vala-
mint szepszis jelenléte esetén a vesefunkcié monitorozdsa fo-
kozott odafigyelést igényel. Egységes kritériumrendszer alkal-
mazdsa az osztdlyos gyakorlatban novelheti az elldtds haté-
konysdgdt, hozzdjdrulva a mortalitds és késébbi morbiditdsok
csokkentéséhez.
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Halvdnylila dunsztbdl diagnézis

Katona Fanni Zséfia', Gdcs Eva®, Karoliny Anna'
"Heim P&l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet
Gastroenterolégiai és Nephrologiai Osztdly, Budapest,
’Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek
Bel- és Tiidbgyogydszati Osztaly, Budapest

Bevezetés: A herediter haemorrhagids teleangiectasia, szerzgi
nevén Osler-Weber-Rendu-szindréma egy ritka, autoszomilis
domindns o6roklédésmenetet mutaté, vérzékenységgel jdré
vascularis dysplasia. A betegséget a b6r és a nydlkahdrtya ka-
pilldris értdgulatai, valamint a belsé szervekben kialakulé
arteriovenosus malformatiék jellemzik. Ezek létrejottére leg-
gyakrabban atidében, a mdjban és az agyban lehet szamitani.
Esetbemutatds: A 14 éves serdiil6 néhdny hénapja tapasztalta,
hogy ujjai idénként hidegek voltak, lildsan elszinezédtek. El-
mondta, hogy panaszdt faradékonysdg, kissé csokkent terhel-
hetGség kisérte, nehézlégzést, fdjdalmat és érzészavart azon-
ban negalt.

A csalddi anamnézis (édesanydndl gyakorta jelentkezd
epistaxis), a fizikdlis vizsgdlat (livid kézujjakon ulé jelzett 6ra-
tvegkormok, alacsony oxigénszaturdcids érték), illetve a la-
boratériumi paraméterek (polyglobulia) felvetették pulmon-
alis arteriovenosus malformatio lehet§ségét. A CT-angio-
grafids vizsgdlat a klinikailag feltételezett Osler-Weber-
Rendu-kért aldtdmasztotta: a jobb alsé tiiddélebenyben multip-
lex arteriovenosus fistula volt jelen tdg afferens artéridkkal és
efferens véndkkal.

Mindezen vizsgdlatokkal parhuzamosan echocardiographia
tortént negativ eredménnyel, EKG-regisztratumon kérjelzé el-
térés nem dbrdzolédott. Hasi ultrahangvizsgdlaton a mdj ho-
mogén szerkezetlinek impondlt. Fil-orr-gégészeti szakvizsgd-
lat a septum elején ldtott porkot, jelentSs venectasidt,
teleangiectasids csomot azonban nem véleményezett.
Megbeszélés: A herediter haemorrhagids teleangiectasia sok-
féle alakot dlthet, a tiinetek valtozatosak. Az idében felismert
betegség mddot teremt kezelések, életmédbeli korldtozdsok
bevezetésére. A pulmonaris arteriovenosus malformatiékkal
él6knek fogdszati, illetve egyéb nonsteril beavatkozdsokat
megel&zGen prophylacticus antibiotikum-terdpidban kell ré-
szesllnitk, valamint lehet&ség nyilik embolisatiéra. Szamuk-
ra a konnydbdvdrkodds kertilése tandcsos.

A diagnézis feldllitdsa és a folyamatos utdnkovetés megévhat-
ja a beteget a sulyos szovédményektdl.

A chylopericardium elldatdsanak nehézségei

Kardsz Néra', Vojnisek Zsuzsanna?,

Pilinkds Annamadria’

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolto
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgydgydszat, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Tizolté utcai Részleg
Gyermekgasztroenterologia

Bevezetés: A chylopericardium, azaz nyirok felszaporoddssal
jaré pericardialis folyadékgytilem egy ritka dllapot. Az esetek
nagy részében idiopathids, de etiolégiai tényez6 lehet conge-
nitalis lymphangiectasia, malignitds, iatrogén hatds, pulmo-
nalis hypertensiéval jdré betegség vagy vena subclavia
thrombosis. A ritka entitds diagnosztikus és terdpids nehézsé-
geit szeretnénk az el6addsban prezentdlni.

Esetbemutatds: 3,5 éves fid gyermeket perzisztdlo
chylopericardium tovdbbi elldtdsa és etioldgia tisztdzdsa cél-
jabdl vettiik fel a Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinikdra. A gyermeknek mdsfél hénappal kordbban ldzzal,
tracheo-bronchitisszel, hdnydssal és exsiccatiéval jaré
Infulenza A infekcidja zajlott. A kérhdzi elldtdsa sordn észlel-
ték nagy mennyiség( pericardialis folyadékgytilemét, ezért a
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Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézetbe he-
lyezték. Tobbszori pericardiocentezist kovetSen a folyadék
recurrdlt, igy pericardium fenestratiét végeztek, amelyet kove-
téen a Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinikdra
szdllitottdk, ahol mellkasi draint vezettek be. Széleskord
etiolégiai vizsgdlatok egyértelm( kérokot nem igazoltak. Eu-
réopdban ritkasdgnak szdmit a gyermek MR lymphangio-
graphia, amelyet jelen esetben végeztiink, de tovdbbi etiol6-
gidt (congenitalis lymphangiectasia) ez sem azonositott. Kez-
detben tiz nap teljes carentia és totdlis parenteralis tdpldlds
mellett az tritett chylus mennyisége mérsékelten csokkent, de
teljesen nem sz(int meg, ezért az irodalmi adatok alapjdn kon-
zervativ terdpidra refrakternek mindsitettik az dllapotat. Az
absztrakt leaddsdig a nyirokurilés tovdbbra is fenndllt és foly-
tatédott a gyermek elldtdsa.

Osszefoglalds: A chylopericardium egy gyakran idiopathids,
ritka betegség, amelynek diagnosztikdja és kezelése is komp-
lex, kihivdsokkal teli, sokszor drasztikus beavatkozdst igé-
nyel. A betegek elldtdsdban nélkiilozhetetlen a személyre sza-
bott terdpia és a multidiszciplindris egyuttmkodés.

1-es tipusi diabetes mellitus és autoimmun
polyglandularis szindréma: gyermekektdl
felndttekig

Kiss Bogldrka
Semmelweis Egyetem, Altaldnos Orvostudomdanyi Kar hallgaté

Bevezetés: 1-es tipusi cukorbetegség (T1DM) gyakran tdrsul
mds szervspecifikus autoimmun betegségekkel: egyittesen az
autoimmmun polyglanduldris szindrémdk (APS) kozé tartoz-
nak.

Célkitizés: A T1DM-hez tdrsulé autoimmun betegségek gya-
korisdgdt, inzulindézist, adagolds médjdt, a szenzorhaszndla-
tot és a HbATc alakuldsdt az APS el6forduldsi gyakorisdgdt
vizsgdltuk az adott korcsoportokban az Egyetem Gyermek ill
Belgyodgydszati és Hematolégiai Klinika beteganyagdban kor-
csoport szerint sszehasonlitva.

Médszerek: Vizsgdlatunkba 6sszesen 1053 beteget vontunk
be, az aldbbi korcsoportokra bontva: 4-10; 11-14; 15-18;
19-30; 31+. 709 gyermek (dtlag életkor 13+3,9év) és 344 fel-
nétt (dtlag életkor 29+14,6év) adatait dolgoztuk fel. Az adatok
normdlis eloszldsdt ellendriztiik, 2 mintds Student t prébdt al-
kalmaztunk.

Eredmények: A vizsgdlt betegdllomdnyban az inzulinfelhasz-
ndlds életkorbdl adédéan folyamatosan emelkedett, és az egy-
mds utdni korcsoportokban szignifikdns kiillonbséget mutatott
az antropometriai adatokkal parhuzamosan. A 4-10 évesek
HbATc eredménye szignifikdnsan jobb volt a tébbi korcso-
porttal 6sszehasonlitva, ami mutatja a sztil6i kontroll fontos-
sdgdt. A prepubertds korban 1évé gyermekek (11-14 év)
HbA1c eredményei szintén szignifikdnsan jobbak voltak, mint
a 15-18 és 19-30 éveseké. Ezt magyardzhatjdk a pubertdskori
hormonadlis vdltozdsok és a felnéttkori életmdédbeli vdltoza-
sok. A 4-10 éves korosztdly 184 beteghdl dllt, ebb6l 62 APS
(33,7%), a napi 6ssz inzulin dézis dtlagosan 15,9+6,6 NE, a
HbATc 7,3+1. A 11-14 éves korosztdlyban 218 betegbd&l 72
(33%) volt APS beteg, dtlagos 6ssz inzulin dézisuk 34,7+17,3
NE, HbA1c 7,5+1,4% volt. A 15-18 éves korosztdlyban 6ssze-
sen 307 betegbdl, 89 (29%) APS, 6ssz inzulin dtlagosan
50+22,4 NE, a HbA1c 7,9%1,8% volt. A 19-30 éveshdl 239
volt, 75 APS (31,4%), az 6ssz inzulin dtlagosan 55,3+20,8 NE,
HbA1c 8,1+1,6% volt. A 31+ évesek 105- en voltak, 16 {6 APS
(15,2%) az 6ssz inzulin dtlagosan 54+38, a HbA1c 8+2% volt.
Osszefoglalds: A diabetes kezelési stratégiat életkor-specifi-
kusan kell alakitani, melyet a pumpa és szenzorhaszndlat
nagyban tdmogathat. TIDM-hez gyakori mds szervspecifikus
autoimmun betegség tdrsuldsa, mely nagyban befolydsolja a
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betegek életmddjdt és életmindségét, ezért eredményeink fel-
hivjdk a figyelmet a rendszeres sz(irés fontossdgdra is!

A 2024/25-6s Influenza szezonbél levonhaté
kovetkeztetések egy megyei kérhaz
beteganyagdnak dttekintésébdl

Kiss Péter Gdabor, Abdulrahman Abdulrab Mohamed,
Gydri Lilla

Pdndy Kdlmdn Tagkdrhdz csecsemd- és gyermekgyogydszat

Cél: Az Influenza virusok dltal okozott fert6zések vildgszerte
megterhelik az egészségligyet, a betegeket és hozzdtartozéi-
kat. Eppen ezért kiemelt jelentGségl e jarvanyok elemzése a
megfelel§ elldtds érdekében. Influenza fert§zésben a betegek
dtlagosan 40-70%-a részesil antibiotikum terdpidban, tobb-
ségik megfeleld indikdcié nélkil. A jarvany okozta megterhe-
lés csokkentésére kézenfekvé megoldds lenne a védGoltdsok
haszndlata, azonban ezektdl vildgszerte elzdrkéznak. Kutatd-
sunk célja az idei Influenza jdrvdany bemutatdsa egy megyei
kérhdz szempontjdbdl, valamint megolddsok keresése az anti-
biotikum tdlhaszndlatra, a megfelel§ elldtdsra. Mdsodik cé-
lunk az Influenza elleni oltottsdg felmérése volt.

Médszer: A vizsgdlatbaa 2024.12.01. és2025.03.06. kozotta
BVKK Pdndy Kdlmdn Tagkérhdz Gyermekosztdlydn igazolt
Influenza virus infekciéval kezelt gyermekeket vontuk be. A
diagnézishoz RT-PCR, Rapicheck, illetve Elysium kombindlt
[églti antigén gyorsteszteket haszndltunk. Az Influenza elleni
oltottsdg felméréséhez a helyi gyermekhdziorvosi praxisokat
kerestuk fel rovid kérdéiv formdjdban. A folyamatos véltozé-
kat Mann-Whitney féle U-prébdval, a katergorikus vdltozékat
Khi-négyzet prébdval vizsgaltuk.

Eredmények: A vizsgdlt idGszakban 80 igazolt influenzds ese-
tink volt, ebbél 60 6 Influenza A, 20 f6 pedig Influenza B vi-
russal fert6zott. A medidn életkor 4 év volt (IQR 6). 18 gyer-
meknek volt valamilyen krénikus alapbetegsége. Influenza el-
leni véddoltasban egy gyermek sem részesilt. Felvételre a tu-
netek megjelenése utdn 2 nappal (IQR 4) kertlt sor, a kérhdz-
ban toltott idé 3 nap (IQR 1.25) volt. A fert6zés leggyakoribb
szovédménye az obstruktiv bronchitis volt (18), ezt kovette a
pneumonia (12), bakteridlis feltulfert6zédés (9), otitis media
(6) és myositis (6). 15 beteg részesiilt antibiotikum terdpidban,
ebbdl 5 otitis media, 9 pneumonia (ebbél 5 esetben volt iga-
zolhaté bakteridlis fert6zés), 1 pedig bronchitis kapcsdn. 42
beteg kapott oseltamivirt, ami medidn 2 napon (IQR: 14) bell
kertlt beaddsra. Extra oxigén igénye 5 gyermeknek lett, ebbdl
3-nak pneumonia, 2-nek pedig bronchitis miatt, amit medidn
6 (IQR: 2) napig kaptak. Lélegeztetési igénye 1 betegnek volt.
8 gyermekhdziorvosi praxisbél, 6sszesen 5043 gyermek ko-
zil, mindossze 108-an (2.1%) vettek fel valamely Influenza el-
leni védGoltdst. A krénikus betegséggel él6k korében a
vakcindcié népszertibb volt 5 praxisban. 1 koérzetben senki-
nek, 2-ben majdnem mindenkinek, 3-ban mindenkinek, 2 kor-
zetben pedig csak a veszélyeztetett csoportnak ajanlottdk fel a
véddoltdsokat hdziorvosi vizit sordn.

Kovetkeztetések: Eredményeink alapjdn betegeink epidemio-
I6giai adatai, prezentdcids tiinetei, laborértékei, az Influenza
fert6zés komplikdcids rdtdja, és az oltottsdgi statusz megegye-
zett az irodalmi adatokkal. Az Influenza A és B fertzések kozt
sem klinikai, sem laboratériumi eltérés nem mutatkozott. A
gyorstesztek jelent&sége kiemelendd, korldtaik ellenére is,
mivel igy felesleges antibiotikum haszndlatdra ritkdbban ke-
rilt sor, valamint a betegek a lehetd leghamarabb részestilhet-
tek megfelel antivirdlis terdpidban. Az Influenza okozta kihi-
vds legy6zésére a védGoltdsok haszndlata lenne a leghatéko-
nyabb, amelyre tovdbbra sem mutatkozik igény a szul6k ré-
szér6l, hazdnkban és vildgszerte egyardnt.
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A szekunder hypertonia nyomadban

Klaus Laura

Semmelweis Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermeknefroldgia

A gyermekkori hypertonia hétterében, a robbandsszerten
emelkedd obez hypertonids serdil6k mellett, gyakrabban ta-
ldlunk szekunder eredet( hypertonidta feln6ttekhez képest.
Gyakran az anamnesztikus adatok és a primér laboreltérések
vezetik a diagnosztikat.

Esetbemutatdsom kapcsdn szeretném felhivni a figyelmet a
vérgdz és alaplaborok fontossdgdra, valamint bemutatdsra ke-
ril a szekunder hypertonia differencidl diagnosztikdja, azon
beliil a monogénes hypertonidé.

Esetiinkben egy 6,5 éves lanygyermek jelentkezett hdnysds,
gorcsroham, majd ezt kovetd agitdltsdg miatt a terdileti stirgss-
ségi osztdlyon. Kezdeti vizsgdlataibél kiemelendd meta-
bolikus alkalézisa, hypokalémidja, illetve kiugréan magas
vérnyomdsértékei. Koponya MR vizsgdlaton PRES képe merdiilt
fel. Bennfekvése sordn jelentkez6 hdnydsok miatt tovébbi ne-
urolégiai konzilium toértént. Az EEG vizsgdlat gorcsaktivitdst
mutatott, amely nagy valészintiséggel a jobb féltekébdl indult
ki, ennek hétterében a koponya-MRI részletesebb vizsgalata
intracranidlis fejlédési rendellenességet is felvetett. Kardiol6-
giai vizsgdlat sordn bal kamra hypertrophiat észleltiink, amely
a régebb o6ta fenndllé hypertonidra hivta fel a figyelmtinket. A
vérgdzban észlelt paraméterek, valamint a hypokaleamia mi-
att a RAAS rendszerre fékuszaltunk, endokrinolégiai javaslat-
ra kiterjedt szteroidprofilt kértiink, mely eltérést nem muta-
tott, fgy genetikai konziliumot kévet6en a monogénes
hypertonidk irdnydba kérttink vizsgdlatokat, mely kiértékelése
még folyamatban van. A szekunder hypertonia hétterére utalt
az is, hogy négyes antihypertenziv gyégyszeres kezeléssel is
alig sikertilt 90 percentelis koruli értékekre csokkenteni a vér-
nyomdsértékeket.

Esetiink j6l példdzza, a mdsodlagos hyperténidk kivizsgdldsa-
nak menetét, differencidl diagnosztikdjat, illetve a megfeleld
terdpia kivdlasztdsanak stratégidjdt.

,Régi" betegség, tj guideline - A szamarkohogés

Koch Déra Kornélia', Szarvas Gabor?, Horvéth Kldra®,
Goschler Adam*

"Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté
utcai Részleg Intenziv Terdpids Osztaly, Semmelweis
Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Tizolté utcai Részleg
Intenziv Terdpids Osztaly, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgydgydszati Klinika Tizolto utcai Részleg Intenziv
Terdpids Osztdly, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinika Tdzolté utcai Részleg Intenziv Terdpids Osztdly

Bevezetés: Az Egészségligyi Vildgszervezet adatai szerint
2010 6ta vildgszerte emelkedett a pertussis esetek szdma
azokban az orszdgokban is, amelyekben magas dtoltottsdgi
ardny jellemzé. Ujsziilotteknél, csecseméknél és nem immu-
nizdlt gyermekeknél a betegség fulmindns lefolydsi lehet,
amelyet a kohogérohamok kovetkeztében kialakulé tartés
hypoxidn kivil a hyperleucocytosis okozta microvascularis
szovédmények is silyosbitanak.

Célkitiizés: A SE Gyermekgydgydszati Klinikdjan 2024 okté-
berében kozzétett Pertussis guideline gyakorlati alkalmazdsa
a Tlizolté utcai részleg Gyermekintenziv Terdpids Osztdlydn
elldtott, igazolt B. pertussis fert6zott gyermekek esetében.
Eredmények: 2024 mdrciusa 6ta 11 igazolt B. pertussis ferts-
zott gyermeket kezeltink. Az 6sszes gyermek djszilott-, illet-
ve csecsemd&kord volt (dtlag életkor 56 nap, SD: 23,4 nap). Ha-
rom progressziv, stlyos lefolydsu eset koziil két gyermek volt
koraszulott (gesztdcios kor sziiletéskor 30. és 31. hét), illetve
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nem részesilt dTPa vakcindciéban. Harom gyermek esetében
tortént a felvételt kovets 1 érdban intubdcié és indult pozitiv
nyomdst invaziv légzéstdimogatds magas paraméterekkel.
Mindhdrom esetben a silyos gépi aszinkrénia és kohogs-
rohamok kovetkeztében fellépé elhizédé hypoxia miatt
izomrelaxdns folyamatos alkalmazdsdra kényszertltink. Ha-
rom beteg teljes vércseréje tortént az irreverzibilis, pertussis
toxin asszocidlt szervkdrosodds megel6zése céljabsl. Ossze-
sen két gyermek exitdlt komplex intenziv terdpia ellenére
rapidan kialakulé sokszervi elégtelenség kovetkeztében. Bete-
geink esetében az intenziv osztdlyon toltott napok szdma
medidn 3 nap volt (min. 2 nap, max. 34 nap), amelyet medidn
5 tovdbbi nyilt osztdlyon toltott nap kovetett (min. 1 nap, max.
19 nap). Két beteglink esetében igazolédott periférids
hypadraenia kombindlt parenterdlis és enterdlis tapldlds mel-
lett jelentkez& hypoglicaemia hatterében. Az egyik beteg ese-
tében ezen eltérésekkel szinkronban non-konvulziv status
epilepticus jelentkezett.

Konklizié: Kiemelten fontos igazolt fert6zés esetén az azon-
nal megkezdett makrolid terdpia, illetve a rendszeres vérkép
monitorizdlds és a potencidlis szervkdrosoddsok felmérése,
kovetése. Ezek alapjdn az irdnyelvben megfogalmazott kritéri-
umok segitségével idSben feldllithato a teljes vércsere indikd-
cidja, amely az életmentd cytoredukcidt jelenti. Az immuni-
zdci6 hidnya kortél fuggetlen rizikotényezs, amely silyos le-
folydsra prediszpondl. Parenterdlis pétlds mellett is észlelt,
visszatéré hypoglycaem epizédok esetén endokrin etiolégia
kivizsgdldsa sziikséges, illetve a betegség 3. hetében kialakulo
pertussis encephalopathia/ meningoencephalitis magyardz-
hatja a “new onset” neuroldgiai tiineteket.

Fels6 léguti infekciotol a transzplantdcios
listazasig — A krénikus inflammatorikus
cardiomyopathia dilemmai

Kocsis Fléra, Vilmdnyi Csaba, Ablonczy Laszlé

Gottsegen Gydrgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermek Kardioldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: A gyermekkori myocarditisek éves incidencidja
vdltoz6 tunettana miatt nehezen meghatdrozhaté, kb.
0,2-2/100 000 f6 kozé tehetd. Vezets a virdlis etiolégia, me-
lyek kozil az utébbi évben kiemelendd a Parvovirus B19,
melynek gyakorisdga vildgszerte emelkedd tendencidt mutat.
Lefolydsa vdltozé, a fulmindns formatél a krénikus szivelégte-
lenségig terjed. Diagndzisdban és utdnkovetésében a sziv MRI
vizsgdlatok meghatdrozéak, noninvazivitasuk miatt még in-
kdbb preferdltak a gyermekpopuldciéban. A krénikus, dekom-
penzdlt esetek végss kezelése a szivtranszplantdcid.

Esetismertetés: Egy 12 éves serdilé lanyndl ldzzal jéré
felsélégiti infekcié zajlott, melyet kovetSen kohogése
perzisztdlt, intermittdlé hasi-, mellkasi panaszai jelentkeztek,
terhelhet&sége csokkent. Egy hénap milva kardidlis dekom-
penzdcié miatt szorult hospitalizdciéra. Echokardiogréfia
dilatativ cardiomyopathia képét mutatta. Sziv MRI vizsgdlat
akut myocarditist igazolt, melynek hatterében virus-
szerolégiai és PCR vizsgdlatokkal is aldtdmasztott Parvovirus
B19 fert6zést valészinGsitettiink. Szupportiv és immun-
moduldns kezelés mellett dllapota javult, azonban krénikus
inflammatorikus cardiomyopathia képe alakult ki. Inotrép el-
hagydsdt hosszidtdvon nem tolerdlta, intermittdlé levosi-
mendan addsdt igényli. Szertedgaz6 gastrointestinalis pana-
szai gyakran jelentkeztek, melynek hdtterében alimentdris,
gastrointestinalis okok, illetve gyégyszer mellékhatds is felme-
riltek. Dekompenzdlt stddiumban tortént echokardiogréfia
visszatér6en magas jobb kamra nyomadst kalkuldlt, melyet a
szubakut stddiumban ismételt invaziv vizsgdlat nem erGsitett
meg. Kontroll MRI vizsgdlat perzisztdld, jelentds irreverzibilis
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szoveti kdrosoddssal jaré myocarditist véleményezett. Tekin-
tettel a ldtott MR képre és az eltelt idére, dllapotdban érdemi
vdltozds nem vdrhatd, igy szervpétlé kezelése mellett dontot-
tunk. Mivel az inotrép terdpia mellett kisvérkori nyomdsa kon-
zekvensen normalizdlhatd, bridging terdpidt nem tartottunk
sziikségesnek.

Kovetkeztetések: A myocardialis kdrosodds reverzibilitdsi le-
het&ségei miatt a myocarditis kiterjedésének, silyossdgdnak,
lefolydsdnak hosszmetszeti kovetése rendkivil fontos
a hosszdtdvi kezelési stratégia megfelel§ kivdlasztdsdhoz.
A sziv MRI vizsgdlat a myocardium funkcionalitdsdval és
a klinikummal jél korreldlé eredményeket ad, igy a kiégett
myocarditisek transzplantdciés listdzdsa is jobban tervezhetd.
A tunetek értelmezése féleg fiatal, vagy mentdlisan érintett
gyermekek esetén jelentds kihivdst jelent. A borderline test-
méretek miatt mechanikus keringéstdimogatds (MCS) kivitele-
zése fokozott kockdzatot hordoz, igy az indikdcié feldllitdsa
sokszor nehéz.

Hdrom a magyar igazsag. Végtagfdjdalom
hdaromszor?

Kolarovszki-Erdei Didna', Visy Bedta',

Marton Gyérgyi', Bedd Krisztina', Farkas David',
Bakcsi Anita', Raskai Csaba®, Molndr Diana?,

Matyus Eniks*

"Heim P&l Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Nyerges
Gabor Infektolégiai Osztdly, Budapest, ’Heim Pal Orszdgos
Gyermekgyogydszati Intézet Ortopédiai Osztaly, Budapest,
Heim Pal Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Radioldgiai
Osztdly, Budapest, *Heim P4l Orszdgos Gyermekgydgydszati
Intézet Gyermek MR és CT Diagnosztikai Ké6zpont, Budapest

Bevezetés: A toxikus shock szindréma (TSS) egy potencidlisan
életveszélyes, ldzzal, hypotensidval, kiutésekkel, valamint
tobbszervi elégtelenséggel jaré dllapot. Hatterében a Staphy-
lococcus aureus, vagy Streptococcus pyogenes dltal termelt
szuperantigének okozta citokinvihar dll. A Staphylococcus
aureus infekcié kovetkeztében kialakulé TSS két tipusdt
etioldgia alapjdn tudjuk meghatdrozni, ezek a menstrudcio-
hoz kapcsolédé, illetve nem menstrudciéhoz kapcsolédd, el-
sGsorban bér-, nydlkahdrtya-, ldgyrészsériilésekhez, valamint
felsé léguti infekcidkhoz tdarsulé toxikus shock szindrémdk. A
TSS, mint minden szeptikus folyamat hirtelen manifesztdlo-
dik, gy gyors felismerést és kezelést igényel. A terdpia két f6
célja az infekcié megszintetése és a szovédmények megels-
zése.

Esetismertetés: Az elGaddsukban bemutatdsra kerlil6 hétéves
fidgyermek egy napja tarté ldzas dllapot, felsg léguti tinetek
és hirtelen kialakulé bal inguinalis- és alsé végtagi fajdalom,
séntitds miatt kertlt osztlyos felvételre. Erkezéskor j6 4ltald-
nos dllapotd, aktudlisan ldztalan gyermeket vizsgaltunk, aki-
nek belszervi stdtuszdban érdemi eltérés nem volt, laboratori-
umi leletében gyulladdsos értékei normdlis tartomdnyon beldl
voltak, fizileti ultrahangvizsgdlata gyulladdsos folyamatot
nem igazolt. A klinikum alapjdn elsGsorban tranziens coxitis
mertlt fel. Mdsodik dpoldsi napjdn dltaldnos dllapota rapidan
romlott, aluszékonnyd vdlt, testszerte erythrodermds lett, va-
lamint kétoldali conjuctivitise jelentkezett. Kontroll labor-
vizsgdlatdban gyulladdsos értékei megemelkedtek, vérgdz-
analizisében kifejezett laktdtacidézis dbrdzolédott. Vérnyo-
mdsat ejtette, kiegészits oxigénigénye lett. TSS alapos gyandja
miatt haemokultdra levételét kovetSen empirikusan antibioti-
kum kezelést inditottunk. A folyadékra nem reagdld tartds
hypotensio miatt keringéstdimogatdst kezdtiink, majd intenziv
osztdlyunkra helyeztuk dt, ahol dllapotstabilizdlds céljdbol
osszesen hdrom napot toltott. Infekcids fékusz azonositdsa ér-
dekében szdmos vizsgdlatot végeztink. Kismedence, csipd,
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comb és térdizuleti MR vizsgdlaton osteomyelitis, valamint
szeptikus folyamat nem dbrdzolédott. Fiilészeti géc nem iga-
zolédott. Mellkasrontgen felvételén bal oldali tidébasisban
dystelectasia/infiltratum dbrdzoldédott, az infekciés gécként
tudégyulladdst azonositottunk. A levett haemokultdra és to-
rokvdladék Staphylococcus aureus jelenlétét igazolta. A cél-
zott antimikrébds és kiegészitd terdpidk mellett dllapota folya-
matos javuldst mutatott, a gyermek 17 nap utdn panaszmente-
sen tdvozott osztdlyunkrél. Hazabocsdtdsdt kovetSen tiz nap-
pal ismételten beldzasodott, valamint erés bal alsé végtagi fdj-
dalma jelentkezett, igy Gjbdl felvételre kertilt. Anamnézisére
és panaszaira valé tekintettel akut MR vizsgdlat mellett don-
tottink. Haemokultdra levételét kovetGen empirikus antibioti-
kum kezelés indult. Az MR felvételen a bal musculus obturator
externusban myositis, az isciopubicus synchrondosis kérnye-
zetében microabcessusok, ugyanitt osteomyelitis, valamint
jobb adductor izmokban diszkrét gyulladdsos jelek dbrdzo-
I6dtak. Konzervativ terdpia mellett fokozatosan panasz- és
ldzmentessé vdlt, megkezdett antibiotikum folytatdsa és szo-
ros kontrollvizsgdlatok mellett otthondba bocsdtottuk. Egy ho-
napos kontrollvizsgdlata sordn jelezték, hogy a megel6z6 na-
pon konny( fejsérilést szenvedett, fejfdjdsa és hdnyingere je-
lentkezett, valamint aluszékonynak lattdk, igy djra felvételre
kerilt. Bennfekvése alatt beldzasodott, Iéguti panaszai jelent-
keztek és alsé végtagi fdjdalma indult. A per os célzott antibio-
tikumot ismételten parenteralis empirikus antibiotikummal
egészitettik ki haemokultdra levételét kovetSen. Kontroll MR
vizsgdlata jelent8s regressziot irt le, haemokultira kérokozo
novekedést nem igazolt. A levett [égdti antigén gyorsteszt Inf-
luenza B fert6zést igazolt, igy a harmadjdra jelentkezg végtag-
fédjdalom mogott influenzdt, és kovetkezményes myositist vé-
leményeztiink. Tervezett antibiotikum kezelés befejezését ko-
vetSen készilt kontroll képalkoté vizsgdlatai folyamatos javu-
ldst mutattak, a gyermek szévédménymentesen gyégyult, or-
topédiai kovetése még folyamatos.

Kovetkeztetés: A kezdetben bandlisnak tdng, de mdr
hospitalizdlt betegeknél is fontos a részletes és gyakori beteg-
észlelés, hiszen bizonyos kérképek akdr a semmibél rapidan
tudnak manifesztdlédni és gyors beavatkozast igényelnek.

Penicillinallergia gyakorisdga gyermekkorban

Kossuth Laura, Balogh Addm

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat

Bevezetés: A gyermekkorban diagnosztizalt gyégyszerallergi-
dk hosszutavu kovetkezményekkel jarhatnak. A penicillin al-
lergia gyand példdul kozvetlenul befolydsolja az antimikro-
bidlis kezelést, mivel sokszor kevésbé hatékony és idénként
szélesebb spektrumid antimikrobidlis szerek haszndlatdhoz
vezetnek, és ezdltal novelik az antimikrobidlis rezisztenciak
kialakuldsdnak esélyét. Ezenkiviil késleltethetik a megfeleld
antimikrobidlis terdpidt, és ezdltal megnovekedhetnek bizo-
nyos kdros egészséguigyi kovetkezmények szama. A penicillin
allergia dltaldban a koltségeket is noveli.

Médszer: SE-Gyermekklinika Békay utcai részlegére penicil-
linallergia gyanujdva érkez6 gyermekek allergiavizsgdlatai-
nak és provokdcidinak bemutatdsa.

Kovetkeztetés: A gyermekkori penicillin (és egyéb gydgyszer)
allergidsok valédi szama jelentGsen elmarad a kordbban an-
nak cimkézett, emiatt bizonyos gyégyszereket kertil6k szama-
tél. Tekintettel a kordbban emlitett hosszitavi egészségligyi
valamint emberi (az adott egyén éveken at allergidsnak tartja
magdt, 6vakodik az adott gyégyszer haszndlatatél) kovetkez-
ményekre, valamint az elvégezhet§ vizsgdlatok idgbeli
korldtaira kiemelt fontossdgl lenne, hogy a feltételezetten
gyogyszer allergids gyerekeknél minél hamarabb torténjen
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allergolégiai kivizsgdlds, amellyel megelézhets a felesleges
kertilése az adott gyégyszernek, és igy mds az adott esetben
nem elsé§ vdlasztandd gydégyszerek haszndlata, valamint en-
nek hosszitavi kovetkezményei.

Miért lett duzzadtabb?

Kovdcs-Frigy Luca, Csdkvdry Violetta

Vas Vdrmegyei Markusovszky Egyetemi Oktatokorhdz
Csecsemd- és Gyermekgyogydszati Osztdly, Szombathely

Bevezetés: A lymphoedema az interstitialis folyadék és a
fibroadiposus szovetek abnormdlis felhalmozdéddsa, mely sé-
rulés, fert6zés, tumor és annak kezelése, valamint a nyirok-
rendszer velesziiletett rendellenességei miatt kialakult csok-
kent nyiroktranszport eredménye. Etiol6gidtél és megjelenés-
t6l figgben elsédleges és masodlagos kategéridba sorolhaté.
Leggyakrabban a végtagokat érinti,de el6fordulhat a mellkas,
has, nemi szervek, arc, nyak régiéban is.

Esetismertetés: A 6 éves, eddig hospitalizaciéban nem része-
stlt lednygyermek kortorténetében osztdlyos felvételét meg-
el6z6en két és fél héttel kiiszobben tortént elesést kovetéen
bal oldali térdtrauma szerepelt. Térdsérulést kovets napon
melegflird6zést kovetSen bal alsé végtagja bedagadt, terhelni
végtagjat tudta, fadjdalmat nem jelzett. Traumatolégiai vizsga-
lat tortént, mely sordn készult kétirdnyd bal comb és térd ront-
gen vizsgdlat torést nem igazolt, gyermeket tlineti terdpidval
ellattdk, nyirokmasszdzst javasoltak. Panaszai kezelés hatdsa-
ra sem javultak, ezért gyermekosztdlyos felvétele vdlt
sziikséggessé. Az etioldgia tisztdzdsdra a hospitalizdcié sordn
végzett laboratériumi paraméterekben kéros eltérést nem ész-
leltiink, latens hypothyreosis miatt Levothyroxin addsdt kezd-
tuk. Kiterjesztett szerolégiai, immunolégiai és HANO irdnyd-
ban kuldott vizsgdlatokkal friss fert6zést, kéroki tényezét iga-
zolni nem tudtunk. Kivizsgdlds sordn késziilt hasi és bal alsé
végtagi ultrahang vizsgdlat splenomegaliat és bal alsé végtagi
subcutan zsirszéveti oedemat ,valamint bal inguialis régiéban
néhdny megnagyobbodott nyirokcsomét irt le. Kismedencei és
alsé végtagi MR tortént, melyen térfoglalé folyamat nem volt
lathaté, myositis és fascitis lehet&ségét véleményezte. Mikro-
biolégiai vizsgdlatokat kovetSen empirikusan per os amo-
xicillin/klavuldnsav terdpidban részesult, gyulladdscsokkentd
terdpidval kiegészitve, mely mellett jelent8s vdltozdst pana-
szaiban nem észleltiink. ICG lymphographia elkészitése célja-
b6l a Vdrosmajori Sziv-és Ergyégydszati Klinikdra irdnyftot-
tuk, mely sordn Idbhdton, a bal kiilboka tertletén és a ldbszar
kozéps6 harmadaban dermal blackflow igazolédott.
Megbeszélés: A tiinetek kialakuldsanak hdatterében a térdtrau-
ma kovetkeztében kialakult kéros nyirokkeringés valészind-
sithet6. A gyermek azéta folyamatos nyirokér-rendszeri keze-
|ésben részesil és kompresszids eszkozt visel a ldbdn. A rovid
idej kovetés sordn ldbkorfogata csokkent, ldbait terhelni tud-
ja, fdjdalmat azéta sem jelez.

Guillain-Barré szindréma: diagnosztikus
kihivdsok egy atipusos eset kapcsan

Késa Johanna, Merza Mark, Ruszinké Viktoria,
Kovacs Marta

Petz Aladdr Egyetemi Oktaté Kérhdz Gyermekgyogydszati
Szakmacsoport, Gydr

Bevezetés: A Guillain-Barré szindréma (GBS) egy ritka akut
polineuropdtia, amely jellemz&en posztinfekciézus auto-
immun mechanizmusok dltal kivdltott, viszonylag gyorsan
progredidlé izomgyengeséggel, areflexidval és autoném
diszfunkciéval jdr. Atipusos megjelenés esetén komoly diffe-
rencidldiagnosztikai kérdések merilhetnek fel.
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Esetbemutatds: Esetiink egy 5 éves kisfitirél szdl, akinél
hospitalizdciét megel6z&en egy hénappal egy napig tarté has-
menés, héemelkedés, majd fels§ léglti panaszok, elhidzédé
ldzas dllapot szerepelt az anamnézisben. Ldzas megbetegedé-
se idején megnovekedett alvdsigényt mutatott, tébbnyire fek-
ve pihent, azonban ha dllapota megengedte, felkelt, sétdlt.
Antibiotikus kezelés mellett ldza megsz(int, dGjbél aktivvd valt,
szaladgdlt, majd néhdny nap elteltével nehezen objektivi-
zdlhat6 alsé végtagi fdjdalomra panaszkodott, nem akart |dbra
allni.

Ot nappal késébb jelentkeztek SBO Részlegiinkon, nehezen
lokalizdlhato, diffiz, leginkdbb alsé végtagi, szimmetrikus
(csipd, térd) fdjdalom miatt, nehezen terhelte ldbait, rddllitva
sirni kezdett.

Objektivizdlhaté paresise vagy érzészavara nem volt, az alsé
végtagi inreflexek is kozepesen élénkek voltak, vizeletiritési
zavara nem volt. Kiterjesztett laborvizsgdlataiban érdemi elté-
rés nem mutatkozott. Csip6- és térdizileti ultrahang, als6 vég-
tagi rontgen felvételek mozgdsszervi eredetet nem igazoltak.
Elsé dpoldsi napokon tachycard, hyperton tendencia és felme-
rilé viselkedésvdltozds miatt rutin EEG-t végeztiink, amely bi-
zonytalan, jobb oldali tdlsilyd lassuldsokat mutatott. Spontdn
alvdsos EEG sordn tobb alkalommal szabdlytalan, a klini-
kummal nem korreldlva generalizélt, 1-3 mdsodperces tis-
ke-hulldm sorozatok jelentek meg. Autoimmun encephalitis
gyanidja miatt koponya MR vizsgdlat tortént negativ ered-
ménnyel, majd a liquorban extrém sejt-fehérje disszocidcio
(feh: 2,41 g/L, 5-6 mononuclearis sejt, negativ multiplex PCR)
mutatkozott. Gerinc MR vizsgdlat ennek hétterében gerincve-
|6i tumort kizdrt, de a conus, illetve a caudarostok durva meg-
vastagoddsa és intenziv  kontrasztanyag halmozdsa
Guillain-Barré szindrémdra utalt. Az id6kozben elvégzett
egyéb vizsgdlati eredmények (negativ autoimmun ence-
phalitis, neurolégiai paraneoplasids markerek és CIDP antites-
tek, vérben gyengén pozitiv GM1 elleni antitest, szerolégiai-
lag igazolt, kozelmdltban zajlott Mycoplasma fert6zés), vala-
mint az idével jelentkezd enyhe ldbzsibbadds és enyhe ho-
lyaguritési zavar a diagndzist aldtdmasztottdk, az atipusos kli-
nikai megjelenés ellenére kimondtuk. Paresist tovdbbra sem
észleltunk, de als6 végtagi inreflexei igen renyhévé vdltak. A
jardsképtelenség és diszkréten romlé dllapot miatt IVIG
(Intratect) kezelésben részesitettiik. Az ezt kbvets napokban
alsé végtagi fdjdalma gyakorlatilag megsziint, mozgadsi aktivi-
tdsa fokozatosan javult, korilbelil két héttel késébb ldbra dllt.
Kovetkeztetések: Infekciot kovetGen néhdny héten belil je-
lentkez6, nehezen objektivizdlhaté panaszok hdtterében
autoimmun idegrendszeri folyamat is dllhat.

Az EEG sokszor segiti a diagnosztikdt, de jelen esetben félre-
vezetének bizonyult. Az EEG eltéréseit mindig a klinikum kon-
textusdban kell értékelni. Mdssal nem magyardzhatd, akutan
kialakulé autoném diszfunkciok (pl. hypertonia, tachycardia,
hélyaguritési zavar) hdtterében Guillain-Barré szindréma le-
het&ségére érdemes gondolni.

Szimpla trauma vagy (Herpes) simplex tortira?

Kovecses Kata Barbara, Piegl-Guldcsy Vera,
Kdlmdn Andrea

Fejér Varmegyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Kérhdz
Ujszilott-, Csecsemd- és Gyermekgyogydszati Osztdly,
Székesfehérvdr

A Herpes simplex virus (HSV) fert§zések a leggyakoribb gyer-
mekkori infekciék kozé tartoznak. Kisgyermekek elsé mani-
fesztdcidja a stomatitis herpetica, azonban szdamos mds kor-
kép is a HSV infekcidhoz kothetd. A herpeses whitlow (HW),
magyarul herpeses ujjgyulladds, ritka kérkép, dltaldban a
distalis ujjpercen, a korom mellett jelentkezik fdjdalmas, cso-
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portos hélyagok formdjdban. Atipusos lokalizdciéban a tenyé-
ren és a ldbujjon is megjelenhet. A HW differencidl-diagnosz-
tikai problémadt okozhat, mivel a jéval gyakoribb bakteridlis
kérképekre (pl: paronychia, impetigo) hasonlithat. Ezekkel a
betegségekkel ellentétben azonban a HW nem reagdl az anti-
biotikumra, incinddldsa, drendldsa tilos, terdpidjat lokdlis
vagy per os acyclovir jelenti, de spontdn regressziéra is
hajlamos.

El6addsunkban a HW ritkdbb, tenyérre lokalizdlt formdjdt is-
mertetjik egy 6 éves kisfil esete kapcsdn. Beteglinknél a bér-
tinet elsé epizddja 4 éves kordban, a bal tenyér hypothenar
régidjdban jelentkezett, amelyet kezdetben bandlis traumd-
hoz kotottek és ennek megfelelen baleseti sebészeten ldttak
el. A hélyagos kittések azonban a sebtoilet és antibiotikumos
kezelés mellett csak lassan javultak, majd néhdny hét mdlva
ugyanabban a lokalizdciéban recidivdltak. A gyermeket 2 hé-
napig kezelték a traumatolégidn elhizédé panaszokkal, majd
1 év panaszmentességet kovetSen hasi és mellkasi panaszok
illetve a bal tenyér bértinetének mdsodik recidivdja miatt a
gyermek ambulancidn vizsgdltuk a kisfidt. Ekkor, tekintettel
az el6zményekre és a klinikai megjelenésre, felmerilt a HSV
fert6zés lehetGsége. A hélyag bennékbdl vett minta PCR vizs-
gdlata HSV- 1 pozitivitdst igazolt, aldtamasztva a HW diagné-
zisdt. A helyileg és ordlisan alkalmazott acyclovir terdpidra a
gyermek tiinetei j6l reagdltak.

ElGaddsunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet a HSV sokszi-
niségére, illetve olyan kérformdira is, amelyekre ritkasdguk
miatt nem gondolunk, felismerésiik mégis fontos, hogy elke-
riljik a hosszas, inadekvdt kezelés kellemetlenségeit.

Mi bujkal a pericardiumban? Egy kevésbé ismert
prezentdcios tiinet bemutatdsa

Kulcsdr Nikolett, Czelecz Judit, Téth Katarzyna

Magyarorszagi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkorhdza
Gyermekbelgyogydszati Osztdly, Budapest

Rovid esetismertetésiinkben a coeliakia diagnosztikdja sordn
megjelend tipikus és kevésbé jellemzé tiineteket szeretnénk
felvillantani, egy, a kozelmiltban ndlunk kezelt beteg bemu-
tatdsa kapcsdn.

A 18 hénapos kisdednek pdr hénapja észlelt fogyds, dltaldnos
gyengeség miatt indult kivizsgdldsa. A coeliakiara jellemz& tii-
netek, mint a 3 percentil alatti teststly, puffadt has, vashidny,
emelkedett transzamindz, csokkent szérum 6sszfehérje szin-
tek mellett megjelentek emelkedett CK-MB és troponin szintek
is. Ennek kapcsdn kardiolégiai vizsgdlat tortént, amely sordn
pericardialis folyadékgytilem dbrazoldédott.

Ekkor még folyamatban voltak a coleliakia megergsitésére
végzett laboratériumi vizsgdlatok, azonban a klinikum alap-
jdn naproxen terdpia mellett gluténmentes étrendet javasol-
tunk.

A diéta tartdsa mellett Luca panaszai javultak, pericardialis fo-
lyadéka megszUnt, testsilya gyarapodott.

Célunk felhivni a figyelmet a ritkdn jelentkez8, de nagy odafi-
gyelést és hosszabb utdnkovetést igényl& prezentdcios tiinet, a
perikardidlis folyadékgytlem megjelenésére, bepillantdst ad-
ni az aktudlis ajdnldsokba és hangstlyozni a gluténmentes ét-
rend szerepét a tiinetek megsziinésében.
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Foton vagy proton? - Sugdrterdpids modalitasok
és szovédményeik osszehasonlitdsa gyermekkori
lagyrészszarkémadkban

Lajti Rendta, Cséka Monika, Szabé Sandor,
Bukovszky Bence

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolto
utcai Részleg Gyermek Hematoonkoldgia

A gyermekkori szolid tumorok kezelésében kiemelten fontos
szerepe van a szisztémds kemoterdpia mellett a lokdlis ell4tds-
nak. Idedlis esetben a tumor teljes épben torténd eltdvolitdsa a
cél, azonban ez sok esetben nem megvaldsithaté, a tumor el-
helyezkedése vagy kornyezé szovetekhez valé viszonya mi-
att. Irresecabilis daganatok esetén a sugdrkezelés jelenti a lo-
kdlis elldtds alapjat.

Bdr a sugdrterdpia fejlédésének koszonhetSen a céltérfogat
ma mdr nagyon pontosan meghatdrozhaté, a hagyomdnyos
fotonsugdrzds normdl szovetekre kifejtett hatdsa a gamma-su-
gdrzds fizikai természetébdl kifolydlag nem csokkenthetd nul-
ldra. Az ép szovetek dozisterhelése és a kovetkezményes ro-
vid- és hosszitdvi mellékhatdsok, kiilonosen gyermekek ese-
tén nem elhanyagolhaték. Az elmdlt években szamos dj sugdr-
terdpids modszer, koztiik a proton besugdrzds vagy a sztereo-
ataxids besugdrzds alkalmazdsa vdlt egyre gyakoribbd, melyek
a megfelel6 lokdlis tumorkontroll mellett jéval kedvezébb
mellékhatdsprofillal rendelkeznek. A tovdbbiakban két, eltéré
sugdrterdpids modszerrel kezelt gyermek esetét szeretném be-
mutatni.

H.R. nyolc éves kisldnyndl egy felsGlégiiti infekciot kovetSen
a preauricuralis régiéban észlelt duzzanatbdl vett biopszia
igazolt embrionalis rhabdomyosarcomdt. A megkezdett ke-
moterdpids kezelésre a daganat nem mutatott megfelel& mér-
ték( regressiot, gy sugdrkezelés indult. Osszesen 50,4/1,8 Gy
fotonbesugdrzds tortént a tumorra és a biztonsdgi zéndra,
érintve a mandibuldt és a koponyacsontot is. A gyermek azéta
felnétt, egészséges, azonban jelentSs arc aszimmetridja ala-
kult ki.

B.A. tiz éves kisldnyndl kettGsldtds és bal oldali nyaki duzza-
nat miatt bal elulsé nyaki nyirokcsomé eltdvolitds tortént,
melynek szovettani vizsgdlata alveolaris rhabdomyosarcoma
metasztdzisat frta le. Képalkoté vizsgdlatok alapjan a primer
daganat beterjedt az orbita, a koponyaalap és az orriireg teri-
letére is, tovdbba nyaki nyirokcsomo dttétek is jelen voltak.
Szisztémads kezelés megkezdését kovetSen a tumor elhelyez-
kedése miatt protonbesugdrzdsban részestlt 50,4 Gy (28x1,8
Gy) dézisban. Bdr a daganat az § esetében is érintette a kopo-
nyacsontot, névekedési zavar vagy arc aszimmetria nem ala-
kult ki ndla, azonban kombindlt hormonpétldsra szorul.

Bdr a protonbesugdrzds a jovSben vdrhatéan egyre szélesebb
tertileten kertil majd alkalmazdsra, fontos kiemelni, hogy nem
minden esetben részesitendd elényben a fotonbesugdrzdssal
szemben. Alkalmazdsa elsGsorban a mélyebben elhelyezke-
dé, kritikus szervekkel kortilvett daganatok esetében javasolt.
A médszer limitdciéjat jelenti tovdbbd a hagyomdnyos gam-
ma-sugdrzdssal szemben, hogy protonbesugdrzds egyel&re ke-
vés centrumban érhet§ el Eurépdban és a terdpia, tovdbbd az
utazdssal jaré koltségterhelés nem minden beteg szdmdra
megengedhetd.

Az alkalmazott sugdrterdpids médszer kivdlasztdsa tehdt min-
den esetben multidiszciplindris team egyuttm(kodését igény-
li, figyelembe véve a daganat tipusa, elhelyezkedése és az
egyes modalitdsok alkalmazdsa esetén vdrhaté rovid- és
hosszitavi szovédmények mellett a varhaté életmingséget és
a kezelés szocidlis vonzatait egyardnt.
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Fel-, felbukkan6 zoonézisok

Lakatos Lilla, Balogh Tiinde, Tdlosi Gyula

Bdcs-Kiskun Vdrmegyei Kérhaz Csecsemd- és
Gyermekgyogydszati osztdly, Kecskemét

Bevezetés: A Bartonella henselae okozta macskakarmoldsi be-
tegség a leggyakoribb zoonézisok kozé tartozik. A fert6zés f6-
ként macskdk harapdsa vagy karmoldsa dltal terjed az ember-
re, kiillonosen gyermekek és immunhidnyos személyek koré-
ben. A szertedgazé tiinetek és a széles differencidldiagnoszti-
kai spektrum miatt a betegség felismerése és kezelése 6ssze-
tett folyamatot igényel. Jelen esetbemutatds célja, hogy rdvild-
gitson a diagnosztikai nehézségekre és a hatékony terdpids
stratégidkra.

Esetismertetés: Egy 4 éves ldnygyermek érkezett osztdlyunkra
tgyeletben héemelkedéssel és rapidan kialakulé egyoldali
nyirokcsomé duzzanattal. Egy héttel kordbban indult hurutos
megbetegedése. Felvétele el6tti napon szdja alatt és torzsén
kittéseket észleltek. Hasdt gyakran fdjlalta, egy alkalommal
hdnyt. Tejmentes diétdt kovetSen a visszavezetés elsé hetében
jdrtak. Perinatalis anamnézise jelent&sen terhelt volt. Felvé-
telkor elesett dltaldnos dllapotot, hypertrophids lobos
tonsilldkat, nyaka jobb oldaldn kb. 4 cm dtmérgjd fajdalmas,
de mobilis megnagyobbodott nyirokcsomét észleltiink, beol-
vadds jelei nélkil. Emellett torzsén elszértan egy-egy el6emel-
ked6 erythemas udvari bértiinetet tapasztaltunk. Egy éraval
felvételét kovetSen hirtelen kialakult magas ldaz mellett
négyvégtagi tonusos-clonusos gorcse zajlott, mely rectalis
diazepamra sztnt. Ezt kovetGen 10-15 percig oralis automa-
tizmussal, alsé végtagok befelé rotdldsdval jaré tenebrozitdst
észleltink. Intenziv részlegtinkre torténd dthelyezését kovets-
en 1,5 érdval bizonytalan, ténufokozéddssal jaré gorcstevé-
kenyége zajlott ldztalan dllapotban, melyre midazolamot al-
kalmaztunk. Lumbalpunctiot végeztiink, mely sordn viztiszta
liquor uralt, alacsony nyomdssal. Liquor kémia és gyorsteszt
negativ eredményt adott. Tovdbbi mintdkat kildtink Buda-
pestre. Laboratériumi vizsgdlat enyhén emelkedett gyullada-
sos paramétereket és enyhe monocytosist igazolt. Hasi és nya-
ki ultrahangon mérsékelt splenomegaliat és kerekded, foko-
zott vascularisatiot mutaté, inhomogén szerkezetli megna-
gyobbodott nyirokcsomét irtak le, melynek kérnyezetében a
zsirtér beszdrt volt.. Fll-orr-gégészeti vizsgdlat sordn mono-
nucleosis felmerult, emellett szoros ultrahangos kovetést, ti-
neti terdpidt és Augmentin terdpia megfontoldsadt javasoltdk.
Szemészeti vizsgdlat eltérést nem igazolt. Neurolégiai vizsgd-
lat komplikdlt [dzgorcsot véleményezett. Kontroll nyaki ultra-
hangvizsgdlatok érdemi vdltozdst nem mutattak. Felmertlt he-
matolégiai probléma lehetdsége, mely miatt telefonos konzili-
um tortént. Késébb ambulancidnkra kontrollvizsgdlat és a még
folyamatban levé vizsgdlati eredmények dtbeszélése céljdbdl
visszarendeltiik. Széklettenyésztésébdl egy vagy tobb entero-
virus RNS-e volt kimutathaté. Szeroldgiai vizsgdlat pedig zaj-
|6 Bartonella henselae fert6zést igazolt. Sumamed terdpia in-
dult.

Kovetkeztetések: A Bartonella henselae dltal okozott betegség
diagnézisa sok esetben kihivdst jelenthet a vdltozatos klinikai
tinetek megjelenése miatt. A szerolégia vizsgdlat kulcsfontos-
sdgl a diagndzis feldllitdsat tekintve. A differencidldiagnézis
sordn érdemes figyelembe venni mds fert6z6 betegségeket is,
mint példdul a mononucleosist vagy az enterovirus fertgzést.
A gyermekpopuldcié fokozottan veszélyeztetett, ezért a hdzi-
dllatokkal valé interakcié sordn fokozott feltigyelet sziikséges.
A hosszui tavi nyomon kovetés pedig elengedhetetlen a késdi
szovédmények, példdul a krénikus lymphadenopathia vagy az
uveitis felismerése érdekében.
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Gyermekkori traumadk

Laki Mariann Anett, Bauer Zita, Kilmdan Andrea

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

A gyermekbdntalmazds témakore széleskord tarsadalmi prob-
[éma, mely azonnali figyelmetigényel, hiszen afizikai és pszi-
chés kdrosoddsok életre sz616 kovetkezményekkel jarhatnak.
Az el6addsunkban részletesen 6sszefoglaljuk a gyermekbdn-
talmazads legjelentSsebb klinikai gyandjeleit és alarmirozé tii-
neteit, a stirgés teend6ket, valamint orvosi szempontbél jelzé-
si kotelezettségeinket csaldd-és gyermekjoléti szolgdlat, eset-
leg rendérség felé. Tevékenységiink sordn a gyermekbantal-
mazds kilonb6z6 megjelenési formdival taldlkoztunk (érzel-
mi, fizikai, szexudlis bdntalmazds, ,Miinchausen by proxy”),
ezekbdl ismertetnénk 6t tanulsdgos esetet.

Els6 esetlink egy egyéves kisded, akinél az anamnézis bizony-
talan volt, statusdban bdntalmazdsra gyands sériiléseket lat-
tunk a fején. Felmerilt a Shaken baby szindréma gyandja, ami
meghatdrozta tovdbbi diagnosztikus |épéseinket. Mdsodik
esetlink egy négyéves kisfilit mutat be, akit kiterjedt haemato-
mdkkal és jelent8s arcduzzanattal szallitottak kérhdzunkba.
A sérilések jellege és az anamnézisben tapasztalt ellentmon-
ddsok felvetették a bdantalmazds gyandjdt. A gyermekvédelmi
hatésdgok értesitését koveten a gyermeket a csaladbdl ki-
emelték, és nevelGsziil6knél helyezték el a tovabbi veszélyez-
tetés elkertilése érdekében. Harmadik esetlink egy 16 éves ser-
dilé lany, akinél a nevelSapa dltal elkovetett ismétl6ds erd-
szak tobbszori traumatoldgiai elldtdst tett sziikségessé. Ez j6l
szemlélteti, hogy a gyermekbdntalmazds nem csupdn a legki-
sebb korosztdlyt érinti, hanem a serdiil6knél is elfordulhat,
mind fizikdlis, mind pszichés kdrosoddst okozva. Negyedik
esetlinkben egy feltételezhet6en Miinchausen by proxy szind-
rémdban szenveds, még nem diagnosztizdlt édesanya és 9
éves gyermeke kertl bemutatdsra. A gyakori kérhdzi megjele-
nések, a tinetek szokatlan szertedgazdésdga és az ismétl6dg,
alapos kivizsgdldsok ellenére megmagyardzhatatlan klinikai
kép hivta fel a figyelmet a szindréma fenndlldsdra. Az eset rd-
mutat arra, hogy a Miinchausen by proxy szindréma a gyer-
mekbdntalmazds egy sajdtos formdja, amely nehezen felis-
merhets. Otodik esetiink egy két hénapos csecsemé, akit rea-
nimdcié utdn, sdlyos dllapotban széllftottak kérhdazunkba. Az
ellentmonddsos anamnézist kovetSen elvégzett képalkoté di-
agnosztika sordn egyértelmvé vdlt, hogy kulsé fizikai behatds
okozott maradandé agyi kdrosoddst, ami késébb a gyermek
haldldhoz vezetett.

Mindezekbdl j6! ldthaté, hogy a gyermekbdntalmazds diag-
nosztikdjdban elengedhetetlen a pontos anamnézis. Fizikdlis
vizsgdlat sordn észleljik a gyermeknél a kiils6 elhanyagolds
jeleit, az atipusos helyen keletkezett sériiléseket, hegeket, és
ezeket pontosan dokumentdljuk. A bdntalmazdsra gyanuis
gyermeket kérhdzi osztdlyra fel kell venni. Részletes, pontos
fizikdlis stdtusz irdsa és képalkoté vizsgdlatok elvégzése sziik-
séges. A betegek elldtdsa egy multidiszciplindris csapatmun-
ka, amely a kilonbozé tdrsszakmdk (a gyermekgydgydszat
mellett traumatolégus, neurolégus, pszicholégus, intenzives,
idegsebész, radiolégus, szemész, fil-orr-gégész) bevondsdt
teheti sztikségessé. Hazdnkban mikodik egy gyermekvédelmi
jelz6rendszer, kiskortdak veszélyeztetése esetén enyhébb
esetben a gyermekjéléti szolgdlatot, silyosabb esetben a
gydmhivatalt vagy a rendérséget kell értesiteni! Minden gyer-
mekekkel foglalkozé intézménynek kotelessége a mihamarab-
bi felismerés és az dldozatok bdnté kornyezetbdl torténd ki-
emelése. Ne feledkezzlink meg a testi tiinetek kezelésén til a
gyermekeket ért lelki sértlésekrél sem, ami kommunikdcids
zavarhoz, alvds, -és tdpldlkozdsi problémdkhoz, egyéb pszi-
chés kérdllapotokhoz vezethetnek.
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A bemutatott esetek ramutatnak arra, hogy a gyermekbdntal-
mazds vdltozatos klinikai megnyilvdnuldsai miatt a kezelési
stratégidk egyediek, és minden esetnél a korilmények részle-
tes feltdrdsa nélktlozhetetlen a megfeleld elldtds biztositdsd-
hoz.

Ventriculo-pleurdlis shuntbeiiltetésen atesett
gyermek

Milos Mercédesz', Kolumbdn Balint?, Herbert Zsu-
zsanna®, Rézsai Barnabas*

'PTE Gyermekgydgydszati Klinika Intenziv osztaly, 2PTE
Idegsebészeti Klinika Idegsebészet, *PTE Orvosi Képalkot
Klinika Diagnosztika, *“PTE Gyermekgyogydszati Klinika
INTENZIV

Obstrukciés eredetl hydrocephalus definitiv. megolddsa a
megnovekedett liquor mennyiség elvezetése shuntrendszer
(ventriculo-peritonedlis/ atridlis/pleurdlis) dltal. A
shuntrendszerek ritka szovédményei kozé tartozik az
abdomindlis pseudocysta kialakuldsa, mely lehet steril vagy
infekt eredet( gyulladds kovetkezménye. Kialakuldsdnak rizi-
kétényezdjeként kordbbi hasi beavatkozdsok emlitend&ek.
El6addsom sordn egy 26. hétre sziletett koraszulott csecsemd
esetét szeretném bemutatni, akinél a neonatdlis komplikdciok
kozul tobbek kozott intraventriculdris haemorrhdgia (IVH),
valamint BPD is kialakult. Anamnézisébdl kiemelendd, hogy
1 hénapos kordban kialakult vékonybél ileusdanak hatterében
egy ileo-iledlis invagindcid dllt, mely két alkalommal akut se-
bészeti beavatkozadst tett sziikségessé.

A 46. életnapon a csecsemd fesziil§ kutacsa hdtterében a kora-
sziilottségébsl fakadéan kialakult, IVH miatti obstrukciés
hydrocephalus dllt. A kezdetben behelyezett kilsé kamra
draint 3 hénapos kordban ventriculo-peritonedlis shuntre cse-
réltik. 6 hénapos kordban ventriculitis miatt dtmeneti kilsé
kamra drain behelyezését kovetSen a shuntje cserét igényelt.
Kiemelendd, hogy ekkor mdr gyermeksebész segitségére volt
sziikség az intraperitonedlis adhéziék olddsdban. 9 hénapos
kordban rutin idegsebészeti kontroll vizsgdlata sordn tiinet és
panaszmentes, negativ gyulladdsos laboratériumi paraméte-
rekkel rendelkez6 gyermeknél a hasi UH vizsgdlat sordn
abdomindlis pseudocyta igazolédott. A hasi szdr externaliza-
ldsdt kovetSen az antibiotikus terdpia mellett észlelt negativ
gyulladdsos paraméterek és leoltdsok ellenére, emelkedett
liquor fehérjeszintet, valamint alacsony cukorszintet detektdl-
tunk, mely tovdbbra is felvetette kérokozé meglétét, igy anti-
biotikum terdpiamédositds mellett dontottiink. Ennek eredmé-
nyeként a liquorértékek normalizdlédtak.

Felmerult a kérdés, hogy a gyermek peritoneuma alkalmas-e
tovdbbra a liquor felszivdsdra. Alternativ megolddskét a shunt
disztdlis végének pleuralrbe valé beiltetése mellett dontot-
tunk. Kezdeti aggodalmaink ellenére (Képes lesz-e a pleura
felszivni a megnovekedett folyadékmennyiséget? Hogyan rea-
gdl a BPD-s tid& a megnovekedett folyadékmennyiségre?) a si-
keres betltetést kovetSen excessziv mellkasi folyadékgytlem
kialakuldsdt nem észleltiink, otthondba emittaltuk.

Fontos tehdt kiemelni, hogy pseudocyta megléte esetén akkor
is érdemes infekcios eredetre gondolni, ha nem jdr infekciés
tunetekkel vagy pozitiv gyulladdsos laborparaméterekkel, va-
lamint azt, hogy vdlogatott esetekben a ventriculo-pleurdlis
shunt j6 alternativaként szolgdlhat azon gyermekeknél, akik-
nél a ventriculo-peritonedlis shunt ellenjavalttd valik.
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Vérzékenység nem-hematolégiai okbél?

Molnar Agnes', Zsidegh Petra®, Dezséfi-Gottl Antal®,
Szabé Attila*

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemé- és gyermekgydgydszat, ‘Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay utcai részleg
Anyagcsere Sz(r6 és Diagnosztikai Kézpont, *Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
Gasztroenteroldgiai és Hepatoldgiai Osztdly, *Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay utcai részleg
Gyermeknefroldgia

Bevezetés: Szamos anyagcsere-betegség jelentds hematolégi-
ai szovédményekkel, példdul vérszegénységgel vagy trombo-
zissal jarhat. Bar ezek nem elsédleges tiinetei az anyagcse-
re-betegségeknek, a vérképzés és hemosztdzis egyenstlya
fontos a betegek optimdlis kezeléséhez. Egyes anyagcsere-be-
tegségekben atipusos hematolégiai leletek segithetnek a diag-
nézis feldllitdsdban (példdul lizoszémalis tdroldsi betegség-
ben vakuolizélt limfocitdk), mds anyagcsere-betegek kezdet-
ben  hematolégushoz  fordulhatnak  (példdul  Barth-
szindréméban neutropénia, vagy transzkobalamin-hidnyban
megaloblasztos anémia miatt). Emiatt fontos, hogy a hemato-
I6gusok bevonjdk az anyagcsere-betegségeket is a differenci-
dldiagnézisba.

Esetismertetés: A 3 éves, negativ perinatdlis anamnézis( lany
gyermek mozgdsfejlddése megkésett, testi fejl6dése vontatott
volt. Orrvérzéses panaszai 5 hénapja dlltak fenn, tobb alka-
lommal igényelt kérhdzi elldtdst. Stilyos anémia miatt vaspét-
lds indult, hematolégiai kivizsgdlds sordn vérzékenység nem
igazolddott, de extrém magas véralvaddsi faktor szintek mu-
tatkoztak.  Periférids  vérkenet, dramldsi  cytometria,
immunszeroldgia, trombofilia- és csontvel§ vizsgdlat a hema-
tolégiai kérképeket és malignitdst kizdrta. igy a gyermeket
hepato-renomegalia, emelkedett transzamindz szintek miatt
Klinikdnkra utaltdk hepatoldgiai kivizsgdldsra.

A klinikai kép (hypotroph, sdpadt gyermek elédomborodé
hassal, kozel Gl6 kis szemekkel, ,babaarc” jelleg, generalizdlt
izomhypotonia, hepatomegalia) alapjdn tdroldsi betegség gya-
ndja merdlt fel. A kiterjesztett laborvizsgdlatok emelkedett
laktdt, koleszterin, triglicerid és higysav szinteket igazoltak,
igy a glikogendzis 1a tipus gyandja mertlt fel. A terdpiaként
alkalmazandé keményité alapui tdpldldst a gyermek per os
nem tudta megfelelen fogyasztani. Gasztrosztéma képzés
tortént, mely el6tt az anyagcsere stdtuszt és vérlemezke funk-
ciét csak folyamatos parenterdlis tapldldssal tudtuk rendezni.
Apoldsi idénk alatt végzett szdmos vérgdz vizsgdlatban tinet-
mentes hypoglikémids epizédokat is detektdltunk, az infiziés
kezelések, operdcidk és hanydsos epizédok tovdbb nehezitet-
ték az anyagcsere-egyensily bedllitasdt. Ambuldns kontroll-
vizsgdlatok sordn a gyermek laborparaméterei fokozatosan
rendezédtek, orrvérzése nem ismétlédott.

Tanulsdgok: Jelen diagnézis feldllitdsdt nehezitette a betegség
atipusos prezentdcidja, nehezitett volt a kezelés bedllitdsa és
lassabb a terdpids vdlasz. A sily- és mozgdsfejl6dés megkésé-
sének kivizsgdldsa és az alapos fizikdlis vizsgdlat segithette
volna kordbbi felismerést. Az el6addsban bemutatott adatok is
demonstrdljdk, hogy anyagcsere-betegségekben nem csak a
kérhdzi beavatkozdsok, de enyhe megbetegedések esetén is
specidlis 6vintézkedésekre van sziikség.
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A kezelés elutasitdasa gyermekkorban
diagnosztizdlt IBD esetén - Mit tehetiink?

Molnar Dorottya', Szigeti Katalin?, Czelecz Judit?,
Mandula Tiinde’

"Magyarorszdgi Reformatus Egyhdz Bethesda Gyermekkdérhdza
csecsemd- és gyermekgydgydszat, Budapest, “Magyarorszagi
Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Gyermekbelgydgydszati Osztdly, Budapest

Bevezetés: A gyulladdsos bélbetegség egy komplex, kevert
etiolégidji, nehezen kezelhet§ kérkép még a bizalmas,
egyluttmikods betegek esetében is. A korai diagnézis, rend-
szeres gyogyszerszedés, orvos-beteg kozti bizalom és a meg-
felel6 kommunikdcié mind hozzdjdrulnak a betegség
remissziéjanak kialakitdsdhoz és fenntartdsdhoz. Azonban a
gyégyszerek mellékhatdsai, a betegség kimenetelének bizony-
talansdga és a gyakori relapszusok megnehezitik az elldték
dolgat.

Célkittizés: Célunk felhivni a figyelmet a gyermekkorban kez-
d6dd IBD kezelésének nehézségeire, az orvos-beteg és or-
vos-sziil§ kozotti bizalom fontossdgdra és a terdpidt elutasité
csalddok esetén felmeril§ etikai dilemmdkra.

Mdédszerek: Egy 2021-ben ileocoecalis régiéra lokalizdl6dé
Crohn betegséggel diagnosztizalt fiigyermek esetén keresztiil
mutatndnk be a non-compliance IBD veszélyeit, protektiv fak-
torokat és terdpids lehetGségeinket a gyermekgydgydszatban.
Osszegzés: A gyulladdsos bélbetegség kezelése kiilénssen bo-
nyolult lehet gyermekek esetében, ahol a sztil6k szerepe és az
orvos-beteg kapcsolat kiemelkedd jelentéséggel bir. Ezen ese-
tink bemutatja, hogy az adekvat kezelés megtagaddsa silyos,
szovédményes betegséghez vezethet. Az orvosi dontések és a
csalddi meggy6z6dések kozotti kiilonbségek, kiilonosen a ke-
zelés elutasitdsa esetén, komoly etikai kérdéseket vethetnek
fel, amelyek alapos szakmai és empadtids megkozelitést igé-
nyelnek.

Csak egy kis fejfdjas

Molnar Melinda Agnes, Tamasi Albert, Mohamed
Abdulrahman Abdulrab

Békés Vdarmegyei Kozponti Kérhdz Csecsemé- és
Gyermekgyogydszati osztdly, Gyula

Bevezetés: Az intracranidlis abscessus egy gyermekekben
igen ritkdn el6forduld, életet veszélyeztets kérkép. Korai sza-
kaszban az aspecifikus tiinetek és a laboratérumi eltérések di-
agnosztikus kihivdst jelenthetnek. A kérkép mortalitdsa a mo-
dern antibiotikum terdpidk mellett is magas.

Esetbemutatds: A kozel hat éves ldnynak adenotomidt kovets-
en jelentkezett hdnydsa és fejfdjdsa, mdsnap ldza indult. Labo-
ratériumi vizsgdlata sordn emelkedett gyulladdsos értéket de-
tektdltak, mely cefprozil terapidt koveten mérséklgdott, dlta-
ldnos dllapota javult, otthondba emittdltdk. Otthondban étvd-
gya javult, hdnydsa elvétve ismétl6dott, naponta jelentkezett
homloktdji fejfdjdsa, tobb alkalommal subfebrilisnek taldltdk.
A beavatkozdst kovetSen két héttel fiil-orr-gégészeti kontroll
sordn a mutéti tertilet lobmentesen gyogyult. Tovdbbi kivizs-
gdlds céljabol a beteget gyermekgydgydszati osztdlyra irdnyi-
tottdk. Felvétele napjdn fizikdlis stdtuszdban eltérés nem volt.
Laboratériumi vizsgdlata mérsékelten emelkedett fehérvérsejt
szdm és CRP értéken kivil egyéb koéros eltérést nem mutatott,
hemokultira levétele megtortént. Goc kutatds sordn mellkas-
rontgenje és vizelet vizsgdlata is negativ eredményt adott.
Szemészeti vizsgdlata sordn pangdsos papilldt nem észleltek.
Neuroldégiai konzilium sordn meglassult pszichomotoriumon
kivil egyéb eltérést nem detektdltak, azonban elhtizédé pana-
szaira és anamnézisére tekintettel képalkoté vizsgdlatot java-
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soltak. Az elvégzett MR, MR angiographia sordn supratento-
rialisan egy a széli régiéban kontrasztanyag halmozdst és dif-
fazidgatldst mutaté 1ézié dbrdzolédott, mely abscessusnak
megfelt. Idegsebészeti konzilium tértént, melynek kapcsdn
konzervativ terdpidt javasoltak. Ismételt hemokultdra levétele
mellett széles spektrumd, kombindlt antibiotikum terdpidt
kezdtink. Rendszeres MR kontrollvizsgdlatok sordn a lézié
méretében lassu regresszié mutatkozott, a megkezdett terdpia
mellett a gyermek panaszmentessé valt.

Konklizié: Az agyi tdlyog csak az esetek kis részében mutatja
aklasszikus tridd — féloldali fejfdjds, ldz, fokdlis tinetek — min-
den elemét. Hajlamosité tényezdk, igy a jobb-bal sonttel jéré
sziv fejlédési rendellenesség, immundeficiencia, koponya tra-
uma, kordbbi idegsebészeti, fil-orr-gégészeti beavatkozds
esetén, ha a gyand felmeril, érdemes megfontolni képalkoto
vizsgdlat elvégzését. A nemzetkozi ajdnldsoknak megfelelGen
a harmadik vagy negyedik generdciés cefalosporinbél, vanco-
mycinbd&l és metronidazolbdl dl16 kombindlt antibiotikum te-
rdpiajavasolt, melyet 6-8 hétig kell folytatni, kérokozé azono-
sitdsa esetén a terdpidt annak érzékenységének megfelel§en
maodositani.

Gyermekbdantalmazds — egy novekvd probléma,
de mi a teendd elsg ellatoként?

Méricz Ddvid, Babolnai Borbdla, Torok Bedta,
Varannainé Dr. Soés Andrea Eva
Szabolcs-Szatmadr-Bereg Vdrmegyei Kérhdzak és Egyetemi
Oktatokorhdz J6sa Andrds Oktatékorhdz, Gyermekosztaly,
Nyiregyhdza

A gyermekek veszélyeztetettsége a Gyermekvédelmi torvény
szerint: ,olyan —a gyermek vagy mds személy dltal tandsitott —
magatartds, mulasztds vagy kortilmény kovetkeztében kiala-
kult dllapot, amely a gyermek testi, értelmi, érzelmi vagy er-
kolcsi fejlédését gdtolja vagy akaddlyozza”. Ennek legfébb té-
nyezGiaz anyagi, erkdlcsi, egészségligyi és nevelési tényezdk.
Sziikebb értelemben beszélhetiink a gyermekek elhanyagola-
sdrél vagy bdntalmazdsdrél. Az elhanyagolds magdba foglal
minden olyan mulasztdst vagy baj okozdsdt, legyen az szandé-
kos, tudatlansdgbdl vagy 6vatlansdgbél eredd, amely jelents-
sen drt a gyermeknek és/vagy lassitja a gyermek fejlédését.
Csoportosithatjuk érzelmi, fizikai és oktatdsi/nevelési elha-
nyagolds szerint. Gyermekbdntalmazdsrél akkor beszéliink,
ha valaki testi-lelki sértilést vagy fdjdalmat okoz a gyereknek,
vagy ha ennek a szemtanuija és nem akaddlyozza meg. A gyer-
mekbdntalmazds fajtdi kozott megktlonboztetink érzelmi
bdntalmazdst, fizikai bdntalmazast, szexudlis abutzust,
,Miinchausen by proxy” szindrémat, szul6i elidegenitési
szindrémdt és onsértést. Az elmdlt évtizedben a nemzetkozi
felmérések alapjdn a gyermekek ellen elkovetett erdszak egyre
nagyobb méreteket 6lt. Az UNICEF adatai szerint vildgszerte
minden 4. percben egy gyermek az erészak miatt vesziti el éle-
tét. 650 millié ma él6 lednyt és nét bantalmazhattak, kozuluk
370 milliéan lehettek nemi erdszak dldozata. A becslések sze-
rint a fidk és férfiak korében az dldozatok szdma 410-530 mil-
li6 kozé tehetd, akik kozul 240-310 milliéan tapasztalhattak
szexudlis ablzust. A bantalmazott gyermek felnéttként foko-
zottabb testi és lelki egészségromldst tapasztalhat, illetve a
bantalmazottak nagyobb eséllyel vdlhatnak onmaguk is ban-
talmazévd, ezzel a kovetkez§ generdcidra dtorokitve a meg-
szerzett mintdkat és sebeket. Sajnos a tendencidk hazdnkban
is hasonlé irdnyt mutatnak. Osztdlyunkon tapasztalt esetek
példdin keresztiil szeretnénk bemutatni a gyantt keltd tiinete-
ket és jeleket. Bemutatjuk, hogy a fizikdlis vizsgdlat és az
anamnézis felvétele sordn mely észlelt eltéréseket mely hiva-
talos szerv felé kell jelezni. Az (j jogszabdlyi médositdsok
szerint a jelentési kotelezettség elmulasztdsa 2 évig terjedd
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szabadsdgvesztéssel is buintethets, mely az eddigieknél is job-
ban hangsilyozza ezen téma sulydt. Eladdsunk figyelemfel-
hivdsul szolgdl egy tabunak szdmité témdban, mert a megfele-
16 intézkedésekkel a tovdbbi gyermekbdntalmazds megel6z-
hetd, ezzel hosszabb tdvon is hozzdjdrulhatunk egy egészsé-
gesebb tdrsadalom felépitéséhez.

Elhizds és tilsily el6forduldsa 1-es tipusi
diabétesz mellitusz miatt gondozott
gyermekeknél az elmilt 10 év adatai alapjdn

Muzslay Eszter', Pusztai Rozalia Ildiké?,
Forstreuter Vilmos Zoltdn?, Herczeg Vivien',
Téth-Heyn Péter’, Luczay Andrea’

"Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay

utcai részleg Diabetoldgia, *Semmelweis Egyetem Altaldnos
Orvostudomanyi Kar

Bevezetés: A gyermekkori tilsily és elhizds incidencidja és
prevalencidja vildgszerte novekszik. Az Egészségligyi Vildg-
szervezet (WHO) alapjdn amennyiben a testtomegindex (BMI)
Z-score 1-2 kozotti tidlsilyrél, ha 2 feletti akkor elhizdsrél be-
szélunk. 1-es tipust diabétesz mellituszban (TTDM) a szigord
diéta, az exogén inzulin, a fizikai aktivitds és a nagyobb on-
kontroll hatdssal lehet a teststlyra és a testosszetételre. A nem-
zetk6zi SWEET adatbdzis alapjdn késziilt 2018-as felmérés
szerint a T1DM-es gyermekek korében a tilstly és az elhizds
el6forduldsa 31,8% volt; kozulik 7,1% volt elhizott.
Célkitiizés: Kutatasunk sordn célul tiztik ki a tdlsdly és elhi-
zds el6forduldsdnak vizsgdlatdt és lefrdsdt a klinikdnkon
T1DM miatt gondozott gyermekeknél.

Médszerek: A Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Kli-
nikdjan 2014.01.01. és 2023.12.31. kozott diagnosztizalt
T1DM betegek adatait retrospektiv. médon gyd(jtottik. Az
antropometriai adatokat (teststly és testmagassdg) az els6 am-
buldns kontrollon (3 hénappal a T1DM diagnézist kovetSen)
és az els6 éves kontrollon vettik fel. A BMI-t és a BMI
Z-score-t magyar populdciés standardok alapjdn szamitottuk
ki. A gyermekek tilstilyos vagy elhizott csoportokba soroldsa-
ndl a WHO dltal meghatdrozott BMI Z-score tartomdnyokat al-
kalmaztuk. A hidnyzé antropometriai adatokkal rendelkezé
betegeket kizdrtuk.

Eredmények: A kizdrdsok utdn 660 beteg adatdt elemeztik
(374 fid, 56,7%). Az dtlagéletkor a T1DM diagnézisakor 8,92
+ 4,3 évvolt. AT1DM diagnézisdt kovets 3 hénap elteltével a
gyermekek 16,4%-ndl, egy év elteltével pedig 16,5%-ndl ész-
leltiink tdlsdlyt vagy elhizdst. Kozottiik az elhizds el6fordula-
sa a 3 hénapos kontroll sordn 5,9%, az egy éves kontrollon
5,3% volt. Az utolsé vizsgdlt évben, 2023-ban a tdlsdly és az
elhizds egylttes el6forduldsa 3 hénap utdn 21,9% (koztlik
14% esett az elhizds kategdridba), egy év utdn pedig 26,6%
(kozulak 10,9% esett az elhizds tartomdnydba) volt; ez nem
kilonbozott szignifikdnsan az els6 vizsgdlt évtél (p=0,71). A
tdlsily és az elhizds el6forduldsa nem kilonbozott a fidk és a
lanyok kozott (p=0,98 3 hénap utdn és p=0,94 egy év utdn). Az
elhizott ldnyok ardnya csokkent, a tilsilyos ldnyok ardnya pe-
dig n6tt az egyéves nyomon kovetés sordn a 3 hénapos nyo-
mon kovetési adatokhoz képest. A fitik korében a megoszldsok
nem vdltoztak a nyomon kovetés sordn.

Kovetkeztetések: A klinikdnkon T1DM miatt gondozott gyer-
mekek korében az elmdlt 10 évben szignifikdnsan nem nétt a
tdlsdly incidencidja, azonban a tdlsdlyosak korében tobb lett
az elhizott gyermek. Eredményeink megfelelnek a nemzetkozi
adatoknak, és arra hivjdk fel a figyelmet, hogy a silyproblé-
mdk a szigord dietetikai edukdcié mellett is megjelennek a
T1DM gondozdsa sordn.
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Collapsus hatterében lépruptura?
(esetbemutatas)

Nagy Julia, Lérincz Ottilia, Bereczky Lea

Szent Borbdla Kérhdz, Tatabanya Csecsemé- €s
Gyermekgyogydszati Osztdly, Tatabdnya

Bevezetés: Epstein-Barr virus fert6zésen a felnétt populdcié
90-95%-a dtesik, gyermekekben gyakran tiinetmentes. Serdi-
|6 korosztdlyban mononucleosis infectiosa (Ml) formdjdban
jelenhet meg, mely ldz, tonsillopharyngitis, lymphadeno-
pathia tridszdbdl tevédik 6ssze. Hatterében dllhat tovabba
citomegalo-, adenovirus infectio, de hematolégiai kérképek
is. Spontdn lépruptura a Ml egy ritka potencialisan életet ve-
szélyeztets szov6dménye, gyakorisdga 0,1-0,5% kozott van.
Célkitiizés: Jelen eseten keresztil szeretném bemutatni a Ml
szovédményeként kialakult spontdn Iépruptura egy példdjat.
Esetbemutatds: 2024. kardcsonydn mentével érkezett osztd-
lyunkra a 15 éves fid otthondban lezajlott collaptiform
rosszullét miatt. Anamnézisébdl 3 napja fenndllé torokfdjds és
ldz emelendé ki. Felvétele napjan otthondban feldlldst kovets-
en megszédult és eldjult, eszméletvesztése néhdany mdsodper-
cig tartott. Ment6k kiérkezését kovet6en collapsusa még két-
szer ismétl6dott, majd osztdlyunkra szallitottak.

Felvételi fizikdlis vizsgdlata sordn észlelt gombdécos hang,
hypertrophids, lepedékes garatmanduldk, megnagyobbodott
nyaki nyirokcsomék, bordafvet meghaladé mdj és Iép, vala-
mint hypochondriumban és epigastrialis tdjékon jelzett nyo-
mdsérzékenység alapjan Ml diagnézisa mertilt fel. Laboratéri-
umi paramétereiben normocyter anaemidt, thrombocyto-
penidt, enyhe transzamindz és enyhe C-reaktiv protein emel-
kedést detektdltunk.

Apoldsa médsodik napjdn hasfdjasa fokozédott, a has betapin-
tdsakor défense jelentkezett. Hasi ultrahangon splenomegalia
és inhomogén szabad hasi folyadék mutatkozott. Intravénds
kontrasztanyagos computer tomografids (CT) vizsgdlata tor-
tént, mely alapjdn a mdj és |ép kontirja épnek ldtszott, bel§liik
extravasatiot nem detektdltak, de jelentds splenomegalia és
ascites kerilt lefrdsra. Sebészeti konzflium akut teendét ekkor
nem véleményezett. Osztdlyunkon dllapota fokozatosan ja-
vult, hasa betapinthatéva vilt, défense megsznt.

Javulé dltaldnos dllapota ellenére kontroll laboratériumi lele-
tében anaemidjanak mélyilése ldtszott. Ismételt intravénds
kontrasztanyagos CT vizsgdlata a |ép alsé harmaddban intra-
parenchymalis haematomat, k6zépsé harmadban subcapsu-
laris haematomadt véleményezett. Szoros observatio céljabdl
gyermeksebészeti osztdlyos dthelyezése tortént. Szeroldgia-
bél Parvovirus B19, EBV, CMV infectio igazolédott. Opust
observatiéja sordn nem indikdltak, emissziét kovetSen szoros
labor és UH kovetése tortént.

Osszefoglalds: Betegiink collaptiform rosszulléte mogott a Ml
szovédményeként kialakult splenomegalia, majd az ezt kove-
t6 lezajlott spontdn vagy az d&julds sordn bekovetkezett
minitrauma dltal kialakult Iépruptura dllhatott.
Kovetkeztetés: Esetismertetésemmel szeretném bemutatni a
spontdn lépruptura egy ritka példdjdt, ezen kivil felhfvni a fi-
gyelmet a tiinetorientdlt diagnosztika fontossdgdra, arra, hogy
a beteg panaszainak felvételét kovetd siilyozdsa mérvadé és
hogy a klinikumban a potencidlisan életet veszélyeztet§ dlla-
potokra mindig gondolni kell.
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Henoch Schonlein Purpura - esetbemutatas

Nagy Kalman', Talosi Gyula', Constantin Tamas?,
Horvdth Zsuzsanna®

'Bdcs-Kiskun Vdrmegyei Kérhdz Csecsemé- és
gyermekgydgydszati osztdly, Kecskemét, *Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tizolté utcai Részleg
Gyermekreumatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A Henoch-Schonlein purpura (HSP) a leggyako-
ribb gyermekeket érinté leukocytoclasticus vasculitis, amely
purpurdval, izuleti érintettséggel, hasi panaszokkal és vese-
érintettséggel jarhat. Az el6adds sordn egy klinikai eset részle-
tes bemutatdsdra kertil sor, amely rdvildgit a betegség diag-
nosztikus és terdpids kihivdsaira.

Esetleirds: Gyermekugyeletrél érkezett, meningitis irdnydiag-
nézissal. Felvétele el6tti héten gastroenteritise zajlott, két
napja torok és filfdjdsa indult. Felvétele reggelén alsé végtag-
okon pontszeri bevérzéseket, mind a négyvégtagon 6démat
észleltek. Feje fdjt, fényérzékeny, ldzas volt.

Felvételekor végtagokon csukld, boka felett hideg-meleg ha-
tdrt tapintottunk, normotenzié mellett. Alsé végtagjai fesze-
sek, odémadsak, alsé végtagon bokdtél-térdig el nem nyomha-
t6, petechidnak-purpurdnak impondlé bérelvdltozdsokat lat-
tunk, iziletei fdjdalmasak, konjuktivdi belovelltek, bal fiile
nyomdsérzékeny, tarkéja kotott volt.

Laboratériumi vizsgdlatdban emelkedett gyulladdsos, D-di-
mer érték igazolddott.

Klinikai tinetekre és felmeril6 meningitisre tekintettel lum-
bdlpunkciot terveztiink, ezért szemészeti vizsgdlatot kértiink,
ahol agynyomadsfokozéddsra utalé jel nem volt. Lumbdlpunk-
ciot végeztiink és parenterdlis ceftriaxon terdpidt inditottunk,
melyet parenterdlis acyclovirral egészitettiink ki. A lumbdl-
punkcié alacsony liquor sejtszdmot, normdl fehérje és cukor-
szintet igazolt, antigén gyorsteszt negativ. Haemokultidra és
liquor tenyésztésbdl  kérokozé nem  tenyészett  ki.
Streptococcus A gyorsteszt pozitiv. A felmerils invaziv
Streptococcus fert6zésre tekintettel parenterdlis penicillin-
clindamycin terdpidt kezdtiink. Obszervadciéonk mdsodik nap-
jan enyhe anisocoridt észleltiink, ezért akut koponya MR vizs-
gdlatot kértiink, melyben bal oldali mastoid fedettséget igazo-
l6dott.

Mellkasrontgen felvétele negativ. Hasi és nyaki ultrahangon
enyhe hepatomegalia és reaktiv nyirokcsomoék beolvadds nél-
kil dbrdzoldédtak. Fil-orr-gégészeti szakvizsgdlaton heveny
otitis mediat véleményeztek, majd Grommet beiiltetés és napi
ful-orr-gégészeti kontroll tortént. Kontroll MR vizsgdlaton
mérsékelt regresszié dbrdzolédott. Az klinikum felvetette a
Kawasaki-szindrémadt, azonban ez nem igazolédott.

Az alkalmazott kezelés mellett folyamatos laboratériumi vizs-
gdlat kontroll sordn gyulladdsos értékei csokkentek, klinikai
dllapota javult, D-dimer szintje tartésan emelkedett maradt.
Thrombocytaszdma az érkezési és kontroll értékek kozott
csokkenést mutatott. Széklet vér negativ.

Obszervdcionk 6. napjdn hasi-, herefdjdalma indult, a
scrotum 6démdssd vdlt, azonban ultrahangon eltérés nem ab-
rézolédott.

Megfigyelésiink 7. napjdn ismételten hGemelkedése indult,
gyulladdsos értékei emelkedtek, vesefunkciéja romlott (eGFR:
49ml/min/1.73m2). 24 6rds vizeletgyjtés soran enyhe micro-
albuminuria igazolédott haematuria nélkal, késébbi kontroll-
ja negativ eredménnyel zdrult. Immunolégus dltal javasolt la-
boratériumi vizsgdlatokban eltérés nem volt. Kontroll labora-
tériumi vizsgdlatdban csokkend gyulladdsos, emelkedett
eosinophil értéket észleltink. Rumpel-Leede tesztje pozitiv.
Tiinetei hatterében felmeriilt HSP, de a klinikum valtozatossé-
ga felvetette tovdbbi reumatoldgiai-immunolégia kérképek le-
het&ségét, ezért a Semmelweis Gyermekgydgydszati Klinika
Tizolto utcai részlegére tovdbbitottuk, ahol a kezdeti emelke-
dett D-dimer szintje késébb regredidlt. Az immunglobulin
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szintek kozul 1gG, komplementek kozil C3 emelkedett.
Immunszeroldgiai vizsgdlatok kozil ds-DNS és ASCA jelzet-
ten emelkedett. Lupus antikoaguldns negativ. 24 6rds vizelet-
gy(jtésben normdl vesefunkcid, proteinuria nem igazolédott.
Hasi, nyaki és inguinalis régié ultrahang vizsgdlat lymph-
adenomegalidt, mérsékelt splenomegalidt irt le. A klinikum és
a vizsgdlati eredményének birtokdban panaszai hatterében
HSP dllhat. Haromnapos intravénds kortikoszteroid kezelés
indult, melyet szovédménymentesen megkapott.

Osszegzés, kovetkeztetés: A bemutatott eset rdvildgit arra,
hogy a HSP klinikai képe olykor atipusosan indulhat, és kez-
detben mds, stlyos korképekkel — példdul meningitisszel — is
Osszetéveszthetd. A beteg lazzal, fejfdjdssal és tarkokotottség-
gel érkezett, ami kezdetben bakteridlis vagy virdlis meningitis
gyanujdt vetette fel. Azonban a liquorvizsgdlat negativ ered-
ménye, valamint a purpura, izileti fdjdalom, hasi és here pa-
naszok a HSP diagndézisat erGsitették meg.

Ut a colitis ulcerosdtél a majtranszplantdcidig

Nagy Kinga', Pernecki Andrea®, L6th Szendile?,
Dezs6fi-Gottl Antal®, Kovdcs Mdrta'

"Petz Aladar Egyetemi Oktaté Kérhdz Csecsemd- és
gyermekgydgydszati Osztdly, Gydr, “Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Békay utcai részleg
Gasztroenteroldgiai és Hepatoldgiai Osztdly

Bevezetés: A gyermekkori gyulladdsos bélbetegségek (IBD)
incidencidja vildgviszonylatban és Magyarorszdgon is novek-
v6 tendencidt mutat. Sclerotisalo cholangitis (SC) ritkdn fordul
el6 gyermekkori kezdet( IBD-ben, korilbelul 5%-ban fejlédik
ki a betegség lefolydsa sordn, kimenetele dltaldban sdlyos.
Azonban SC-ben szenvedd betegek kortlbeltul 70-80%-ban
all fenn egyidejtileg IBD, tobbségében colitis ulcerosa (UC).
Esetbemutatds: Pdciensiinknél 2013-ban, nyolcévesen diag-
nosztizdltunk UC-t. Néhdny honappal késébb a tartésan emel-
kedett transzamindz és cholestaticus enzim értékek hdtteré-
ben SC-t igazoltunk. UC kezdetben mesalasine és azathio-
prine fenntarté kezelés mellett remissziéban volt, azonban
2020-ban felldngolds miatt infliximab kezelést inditottunk,
majd hatdsvesztés miatt, két évvel késébb vedolizumab terd-
pidra tértink dt. SC diagnézis feldllitadsakor MRCP vizsgalat
minimdlisan ingadozé kaliber( intrahepatikus epeutakat irt
le, epediti tagulat nélkal.

Ursodeoxycholsav terdpia mellett transzamindz és obstrukci-
6s enzim értékei fokozatosan emelkedé tendencidt mutattak,
az MRCP vizsgdlatok is lassu progressziot, hepatomegdlidt de-
tektdltak. Allapotfelmérs endoszképiak sordn, kilenc éves be-
tegségtartamot  kovetSen észleltik elGszor a portdlis
hypertensio jeleit, oesophagus varicositas miatt varixligatira
tortént. Szintetikus szempontbdl betegsége kompenzdlt volt.
Tiz éves betegségtartam fenndlldsakor hirtelen icterusa és
pruritusa jelentkezett. Kontroll MRCP a ductus choledochus
és ductus hepaticus communis occlusiojdt igazolta, emiatt In-
tézetinkben percutan transhepaticus drain (PTD) bevezetése
tortént. A stilyos epeliti szovédmény, obstrukcids icterus miatt
a beteg a Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika-
janak  Bdkay utcai Részlegére kerilt dthelyezésre,
mdjtranszplantdcids listdra helyezték. PTD behelyezése mel-
lett icterusa szint, dllapota javult, UC vedolizumab kezelés
mellett tartésan remiszsziéban volt. Pdciensiink kilenc hénap-
pal a PTD behelyezését kovetGen, 2024 mdjusdban mdj-
transzplantdcién esett dt, az SC diagndézis feldllitdsa utdn 11
évvel. IBD vonatkozdsdban klinikailag tiinetmentes 5-amino-
szalicildt és nutritiv terdpia mellett, biolégiai terdpidban nem
részesul.

Kovetkeztetések: IBD, SC egyideji fenndlldsakor a prog-
resszié és a szovédmények korai felismerése érdekében szo-
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ros kovetés sziikséges. Kevés a tapasztalat a biolégiai terdpid-
ban is részesult, mdjtranszplantdcion dtesett gyermekek, fiatal
felnGttek esetében, korikben kilonosen fontos az egyénre
szabott terdpia, a hosszu tavi szovédmények felmérése.

Gyorsan novekvé unilaterdlis fiilt6tdji duzzanat
korai csecsemékorban- Infantilis parotis
haemangioma diagnosztikai kihivdsai

Nagy Madria lzabella, Bdlega Erika

Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont Gyermekgyogydszati
Klinika, Debrecen

Bevezetés: Az infantilis haemangioma a csecsemd-és kisded-
kor leggyakrabban manifesztdl6dé vascularis tumora, melyet
az endothel sejtek és véredények abnormdlis proliferdcidja
okoz. Az elvéltozds magas spontdn remissziés hajlammal ren-
delkezik. A parotist érint6 haemangiomadk a fultémirigy 6sszes
daganatdnak 0,4-0,6 %-at teszik ki, gy igen ritka korképrdl
van sz6, igy a diagndzis feldllitdsa komoly kihivdst jelent. Ti-
pusosan szlletéskor még nem mutatkozé, az élet elsé hénap-
jaiban gyorsan novekvé fdjdalmatlan duzzanatként jelenik
meg, melyet 18 hénapos korig tarté regresszié kovet. Gyak-
rabban érintettek ledny csecsemdk, 3:1 ardnyban a fiikhoz ké-
pest. Irodalmi adatok alapjan 40%-ban a jobb, 36%-ban a bal,
24 %-ban bilaterdlis megjelenést. A kaukdzusi és koraszilott
populdciékat gyakrabban érinti. A diagnézis feldllitdsakor a
medidn életkor 4 hénap, az elvdltozds detektdldsdra az MR a
legalkalmasabb képalkoté eljdrds. A kérkép szisztémds
propranolol terdpidval sikeresen kezelhets, mdtét nem ajan-
lott.

Célkitiizés: Céljaink kozé tartozik a bemutatott eseten keresz-
tul felhfvni a figyelmet ezen ritka kérképre, mely komoly diffe-
rencidldiagnosztikai problémdt okozhat a klinikusok szamdra.
Fontos a parotitist6l, vascularis, illetve lymphaticus malfor-
mdcioktél, congenitdlis cysticus eltérésektsl, sialolithiasistol
valé elktlonités, melyek kezelése eltérg.

Esetbemutatds: ElGaddsunkban a DEKK Gyermekgyé6gydszati
Klinikdn infantilis parotis haemangiomadval diagnosztizdlt, a
diagnézis feldllitasakor 6 hetes fili csecsem& esetét szeretnénk
ismertetni. Per vias naturales sziletett, dtmenetileg nCPAP
|égzéstdamogatdst és kékfény terdpidt. Felvétele napjdn bal ol-
dali praeauricularis, a parotisnak megfelel& fdjdalmatlan, to-
mott tapintatd, elmozdithaté duzzanatot, késébb bd&rén
hyperaemidt, voros maculdkat észleltek. Anamnézisében ldz,
trauma, tdpldldsi nehezitettség nem szerepelt. Nyaki ultra-
hang vizsgdlat sordn 4x2,5x4 cm-es, diffizan hypervas-
cularisdlt, homogénen kiszélesedett parotis dllomany kertlt
lefrdsra. Fil-orr-gégészeti vizsgdlat akut neonatalis suppura-
tive parotitist, valamint juvenilis recurrens parotitist vetett fel,
melyek alapjdn parenterdlis antibiotikum terdpia indult. CRP,
amildz szintje élettani tartomdnyban volt. Virolégiai vizsgdla-
tok negativ eredményt adtak. Kontroll ultrahang vizsgalat
haemangioma lehetGségét vetette fel, mely alapjan MR és
MRA felvétel késziilt, mely meger&sitette a feltételezett diag-
nézist. Gyermeksebészeti konzflium alapjan, az elvdltozds
mérete miatt per os és lokdlis propranolol kezelés indult. Szo-
ros kovetés alatt, a csecsema kezelésének 8. hetére az elvalto-
zds legnagyobb dtmérgje 2 cm-re mérséklédott.
Kovetkeztetés: Irodalmi adatokhoz hasonléan a bemutatott
eset is szemlélteti, hogy az infantilis parotis haemangioma a
tarsszakmdk egytttm@kodésével is komoly diagnosztikai kihi-
vdst jelent. Az elvdltozds azonositdsdhoz, a megfelel& kezelés
elinditdsdhoz a multidiszciplindris szemlélet és a szoros kove-
tés a szovédmények (szomszédos struktirdk destrukcidja,
meatus acusticus externus szdkulése, n. facialis compressiéja
stb.) megel6zésének érdekében elengedhetetlen.
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Onkoldgiai dilemma a gyermeksiirgGsségi
ellatasban

Nagy Viktdéria, Gabor Krisztina Mita

Szegedi Tudomanyegyetem Szent-Gyorgyi Albert Klinikai
Kozpont Gyermekgyogydszati Klinika és Gyermek-
Egészségligyi K6zpont, Szeged

Esetismertetés: A 10 éves fil akut hasi fdjdalom, UH-on dbrd-
zol6dé invaginatio miatt érkezett klinikdnk sebészeti oszta-
lydra. Hasi CT-n mesenteriumot és pancreast is involvdld, co-
lon flexura hepatica intussusceptio-t okozé térfoglalé folya-
mat dbrdzolédott. Laborértékeiben emelkedett fehér-
vérsejtszdm-, LDH- és HS-értéket mértek. Habdr malignitds
gyandja felmerult, explorativ laparotomia, tumorbiopszia
Burkitt limfémdt igazolt, melyet a csontvel§-mintavétel
Burkitt-leukémidra mdédositott. A mutétet kovetSen tumor-
lizis-szindréma okozta veseelégtelenség lépett fel, a beteg dt-
menetileg dializisre szorult. Inter-B-NHL Ritux 2010 protokoll
szerinti kezelés mellett a gyermek jelenleg tumormentes.
Konklizié: Sebészeti stirgdsségi kérkép, mechanikus obstruk-
ci6 hdtterében onkoldégiai betegség is dllhat. Amennyiben a
képalkoté vizsgdlatok felvetik limféma/leukémia lehetSségét,
vér-flowcitometria elvégzése kivdlthatja a sebészeti beavatko-
zdst, kevesebb megterhelést, szov6dmény-kockdzatot okozva
a betegnek.

A vihar elétti csend: Fluktudlé beszéd- és
mozgdszavar hatterében 4llé
anti-N-metil-D-aszparaginsav receptor
(NMDAR) encephalitis

Nagypadl Petra, Solymdr Natdlia, Méser judit,
Rosdy Beadta

Heim Pal Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet Neurologiai
Osztdly, Budapest

Az anti N-metil-D-aszparaginsav receptor (NMDAR) ence-
phalitis a gyermekkori autoimmun encephalitisek egyik leg-
gyakoribb formdja. Ebben a betegségben autoantitestek kelet-
keznek az NMDA receptor GIuNT1 alegysége ellen. A betegek
tobbségénél a kérkép aspecifikus prodromadlis tiinetekkel je-
lentkezik. 1-2 hét elteltével alakulnak ki pszichidtriai tiinetek,
alvdszavar, memdria  deficit, epilepszids rohamok,
dyskinesidk, vegetativ labilitds vagy nyelvi diszfunkciék. A
betegség kimenetelét meghatdrozza az idében elkezdett, meg-
felel§ terdpia.

A 8,5 éves gyermek bizonytalan rosszullétet kbvetSen stroke
gyanuval kerilt Neurolégia Osztdlyunkra. A gyermeknél hir-
telen kezd6d6 mutizmust, jobb oldali arcfél rdngdst és hanydst
észleltek, mely miatt akut MRI elvégzése céljabdl kérhdzunk-
ba irdnyftottak. Erkezésekor belszervi- és neurolégiai eltérést
nem ldttunk, fejfdjdst panaszolt. Koponya MRI felvétele kér-
jelz6 eltérést nem mutatott. Bentléte sordn beszédzavara nem
jelentkezett, igy panaszainak hdtterében tiinetszegény mig-
rént, esetleges hyperaurosal dllapotban fellépett szomati-
z4cios tunetképzést véleményeztink.

Mdsfél héttel késGbb djra kérhazunkba keralt, ezdttal hulldm-
z6 lefolydst mutaté neuropszichidtriai tiinetei miatt. Felvéte-
lekor szinte folyamatos orofacialis dyskinesia volt megfigyel-
hets, valamint pszichomotoros meglassultsdg és fluktudlo
mutizmus dllt fenn. Szilei emellett alvdszavarrél is beszdmol-
tak. Ismételt MRI vizsgdlata, valamint lumbdl punctidja tor-
tént. Képalkotéjan bal félteke feletti kéros leptomeningedlis
jelfokozddds dbrazolédott. Lumbdl punkcidja soran mérsékel-
ten emelkedett sejtszamot (22) észleltink, egyéb eltérés
nélkil.
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Bennfekvése negyedik napjdn halmozott fokdlis, szekunder
bilaterizdl6dé epilepszids rohama jelentkezett, mely miatt
Levetiracetam telitést alkalmaztunk. Autoimmun encephalitis
diagnézisat dllitottuk fel, ezért nagy doézisu szteroid kezelést
inditottunk. Ezt megerdsitették az ekozben megérkezett
NMDAR titerek, mely mind a szérumban (1:80), mind a
liquorban (1:640) jelentds emelkedést mutatott. Hulldmzé,
heteroagressziv agitdlt dllapotdra és hiperaktivitdsdra, gyer-
mekpszichidtriai konzilium haloperidol és benzodiazepin,
majd késébbiekben tiaprid kezelést javasolt.

Két héttel az els6dleges immunmoduldns terdpia megkezdését
kovetSen a gyermek alvdszavara megszint, fluktudlé mutiz-
musa és beszédtempdja javult. Erételjes érzelmi reakciéi, ro-
vid vdlaszaddsai, valamint jobb oldali dyskinesidja tovdbbra
is fenndlltak. Emellett médositott Rankin skdldn emelkedett
pontszamot ért el (3-4 pont), igy mdsodlagos terdpia bevezeté-
se mellett dontottink. Nagy dézisd szteroid terdpidja mellett,
5 alkalommal plazmaferezisben részesiilt.

Emissziéjakor minddssze a jobb kéz finom mozgdsainak elma-
raddsa, valamint életkordtél elmaradé mnesztiko-intellek-
tudlis képessége dllt fenn.

2 héttel hazabocsdtdsa utani kontroll vizsgdlatdn statusdban
eltérést mdr nem taldltunk, érzelemszabdlyozdsa is helyredllt.
Beszédszervezés és beszédmotoros analizis-szintézise mini-
mdlis elmaraddst mutatott, azonban a gyermek teljesitményé-
nek sem részképességeiben, sem tantdrgyi tertileten kortdrsai-
hoz képesti lemaraddsa nem dllt fenn.

Az NMDAR encephalitis diagnézisa gyakran kihivdst jelent a
szertedgazd tunettan, a kezdeti aspecifikus jelek, illetve a
gyermekeknél gyakran jelentkez6 pszichés tiunetek miatt.
Ugyanakkor a korai diagnézis és terdpia javitja a betegek
prognézisat, igy fontos, hogy fokozott figyelmet forditsunk a
pszichidtriai- és hangulatzavarokra neuroldégiai szempontbdl
is.

Vérszegény diagnozis

Németh Armin

A gyermekkorban eléfordulé anaemidk 90%-a vashidnyos,
amelynek diagndzisa egyszer( laboratériumi vizsgdlatot igé-
nyel. Az etiolégia meghatdrozdsa bizonyos esetekben komp-
lexebb differencidldiagnosztikai kihivdst jelent.

Beteglink anaemidjdra el6szor 12 hénaposan, hdziorvos dltal
kért laborvizsgdlat sordn derilt fény. Klinikai tinetei és
haemoglobin szintje mdr a transzfiziés kiiszobot kozelitették,
ferritin szintje egyértelmd vashidnyt mutatott. Vérvesztést sem
széklet, sem vizelet utjdn nem sikertlt igazolnunk. Vas
szupplementdcié hatdsdra megfelel§ mértékd reticulocytosis
indult, gyors haemoglobin emelkedése felszivéddsi zavarra
nem utalt.

A vasterdpia folytatdsa csalddorvos dltal tortént ezt kovet&en
évekig, j6 haemoglobin szint, de az életkori standardndl ala-
csonyabb MCV és MCH értékek mellett.

10 évesen ldttuk osztdlyunkon ismételten gravis hypochrome,
microcyter anaemia miatt, ekkor sem volt egyéb sejtvonal
érintett, occult vérvesztést ismételt vizsgdlatokbdl sem tud-
tunk igazolni. Per os vasterhelés sordn kielégit6 vasfelszivé-
ddst igazoltunk, funkciondlis vashidny hdtterében krénikus
gyulladdst vagy malignitdst nem identifikdltunk. Per os vas
szupplementdcié hatdsdra anaemiaja ismételten rendezédott.
Hdrom évvel késébb, 13 évesen hdziorvosa ismét gravis
anaemidval utalta osztdlyunkra. Szulével és a gyermekkel
folytatott anamnézis felvétele sordn az egyoldald vasszegény
tdpldlékfelvételt is ki tudtuk zdrni. A megsziletés 6ta konzek-
vensen, vasterdpidtél fuggetlentl észlelt alacsony vorosvér-
test mutaték (MCV, MCH) felvetették velesziiletett genetikai
betegség gyandijdt is.
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Lenyelt mdgnesek sebészi eltavolitasa
METAL-médszerrel. Esettanulmdny és irodalmi
attekintés

Omoregbee Félix Nicolas

Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdérhaza
Sebészeti Osztdly, Budapest

Bevezetés: A tobb mdgnes lenyelése gyermekeknél jelentds
kockdzatot hordoz az enteroenterdlis fisztula és perforacié ki-
alakuldsdra. A Magnet Extraction Through Appendectomy
Laparoscopically (METAL) technika egy minimdlisan invaziv
modszer a mdgnesek eltdvolitdsdra, elkerlilve az enteroté-
midt.

Esetbemutatds: Egy 7 éves fil esetét ismertetjik, aki két kismé-
retd mdgnesgolyét nyelt le. A hasi rontgen vizsgdlatok sordn
két magnesgolyot el6szor egymdstol kilon, majd 6sszetapad-
va, fixdlt helyzetben észleltiik. Diagnosztikus laparoszkopidt
végeztiink, amely sordn a coecumfal és az ileum kozotti 6ssze-
tapaddst, perforatio kozeli dllapotot észleltiink. A coecumban
[év6 mdgnest az appendixbe mand&vereztiik, majd appendec-
tomidval eltdvolitottuk. A vékonybélkacsok dtvizsgdldsa sordn
egy Meckel-diverticulumot is taldltunk. fgy a masik magnest a
diverticulumba irdnyitottuk, helyzetét endoclip-el rogzitet-
tik, majd a diverticulumot ék alakban rezekaltuk. A gyermek
posztoperativ feléptilése zavartalan volt.

Konklizié: A lenyelt magnesek silyos, akdr életveszélyes szo-
védményeket okozhatnak, ezért elengedhetetlen a gyors felis-
merés és az id6ben torténd sebészeti-gasztroenterolégiai kon-
zultdcié. A nemzetkozi és intézményi irdnyelvek ismerete és
alkalmazdsa jelentésen hozzdjarulhat a megfelel6 betegella-
tdshoz. A METAL-mdédszer egy biztonsdgos, minimdlisan
invaziv eljdrds a mdgnesek eltdavolitdsdra, amely lehetévé te-
szi a haslreg dtvizsgdldsdt és az esetleges anatémiai eltérések
felismerését.

Ujsziilottkori SMA sz(irés — versenyfutds az
idével

Osztermayer Dorka Réka', Dobner Sarolta?,
Szatmdri Ildiké®, Stick Sdra*, Zajovics Gyongyi®,
Szabé Léna'

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolto
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgydgydszat, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolto utcai Részleg
Neuroldgiai Ritka Betegségek, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Békay utcai részleg Anyagcsere
Sz(r6 és Diagnosztikai Kézpont, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Tizolté utcai Részleg
Gydgytorndsz, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinika Tizolté utcai Részleg Gydgytorndsz, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolto utcai Részleg
Neuroldgiai Ritka Betegségek

Bevezetés: A gerincvel§i izomsorvadds (SMA) egy ritka, prog-
ressziv neurodegenerativ betegség, amelyet az SMN1 gén mu-
tdciéja okoz, és a mozgaté idegsejtek fokozatos pusztuldsd-
hoz vezet. A kérkép klinikai megjelenése heterogén, azonban
kezelés nélkil jelentés mértékben rontja az életmindséget és
csokkenti a vdrhato élettartamot. Az elmilt években forradal-
mi terdpids lehetéségek véltak elérhetévé, amelyek lassithat-
jak vagy akdr megdllithatjdk a betegség progresszidjat. A terd-
pids beavatkozds hatékonysdga azonban nagymértékben fligg
a diagnozis idejétél és a kezelés miel6bbi megkezdéséts|. Ep-
pen ezért az Ujszilottkori SMA-sz(irés kiemelt jelent&séggel
bir. Magyarorszdgon 2022 novembere 6ta elérhetd, lehet&sé-
get teremtve a pre-szimptomatikus kezelésre, amely a legked-
vez6bb kimenetelt biztosithatja az érintett gyermekek szdma-
ra.
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Eredmények: 2023-2025 kozott 8 (4 fid, 4 ldny)
Gjszulottkorban kiszirt SMA-s gyermek kezdte meg kezelését
a Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinikdn. Az
Osszes beteg esetében az SMN1-gén homozigéta delécidja
volt jelen. Emellett az SMN2 képiaszdm 2 gyermeknél 4, 3
gyermeknél 3, és tovdbbi 3 gyermeknél 2 volt. A kezelés kez-
detekor az dtlag életkor 48,6 nap volt. Fontos kiemelni egy
gyermeket, aki 2024 janudrjdban sziletett, amikor is a sz(rés
sziinetelt, igy ndla a kezelés a 111. napon kezd&dott, jéval ké-
s6bb, mint a tébbieknél. Azon gyermekek esetében, akiknél a
sz(rés aktivan elérhetd volt, a kezelés kezdeti dtlag életkor
36,3 nap. A 8 gyermek koziil 5 volt tiinetmentes, 3 tiinetes a te-
rdpia kezdés elétt. 1 gyermek a diagndzis feldllitdsakor tiinet-
mentes volt, azonban a terdpia megkezdéséig tiinetessé valt.
AZ SMA sz(rési lelet id6pontjdban dtlag életkor az egész po-
puldciéban 23,3 nap, amennyiben a populdciébdl kivesszik
azt a gyermeket, akinél utélagos kérésként tortént a sz(irés, ez
10,7 napra csokken. Az SMA sz(rési lelet idGpontja és terdpia
kozt eltelt dtlag id6 25,4 nap, mig a beadott NEAK engedély és
elfogaddsdig eltelt dtlag id6 14,4 nap volt. 5 gyermek részesult
Spinrazaterdpidban, 3 pedig Zolgensma kezelést kapott. Moz-
gdsfejlédésiiket a CHOP INTEND (Children’s Hospital of Phi-
ladelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders) és a HFMSE
(Hammersmith Functional Motor Scale) pontszdamok segitsé-
gével kovettiik nyomon. A terdpia megkezdése el6tt az dtlagos
CHOP-INTEND érték 48,6 pont volt, amely 60,3 pontra emel-
kedett, mig a HFMSE pontszdm dtlagosan 16 pontos noveke-
dést mutatott. A nagymozgdsi mérfoldkovek tekintetében 6
gyermek tud 6nédlléan dlni, 2 tud 6ndlléan jarni, ezeket a ké-
pességeket minden gyermek a WHO normadl tartomdnydn be-
lul érte el. Jelenleg nincs olyan gyermek, aki az tilés vagy az dl-
|ds képességét nem érte volna el a normdl tartomdnyon belil.
Konklizié: A gyors diagnézis és terdpia megkezdés elenged-
hetetlen a gyermekek tinetmentes dllapotdnak megtartdsd-
hoz. Ezt szemlélteti azon gyermek esete, aki ugyan tiinetmen-
tes volt az SMA sz(rési lelet meglétekor, mire terdpidhoz ju-
tott a tiinetei megjelentek. A nemzetkozi adatokkal 6sszevetve
Magyarorszdgon az tjsziilottkori szlrés kapcsdan SMA diagné-
zis viszonylag gyorsan megsziletik, de a kezelés megkezdése
jelentGsen tovdbb tart, mint sok mds orszagban (pl: Olaszor-
szdg, Amerika, Ausztrdlia). Ez alapjdn a magyarorszdgi gya-
korlatban a diagnézis és a terdpia indulds kozotti id6 rovidité-
se lenne a cél, mely felveti az dthidal6 terdpia bevezetésének
|étjogosultsdgdt a kis kockdzatd, szdjon &t alkalmazhaté ké-
szitmény elkezdésével a diagndzis pillanatdban.

A farkast kidlté lany meséje

Pagits Rebeka', Nyikuly Kinga', Hartmann Agnes’,
Mosdési Bernadett®, Vas Tibor?, Lakatos Orsolya’
'PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika Nephroldgia, *PTE KK
Gyermekgyogydszati Klinika Immunoldgia, 3PTE KK II. sz.
Belgydgydszati Klinika és Nephrolégiai, Diabetologiai
Centrum Nephroldgia

A szisztémds lupus erythematosus (SLE) prevalencidja
70-90:100 000. Az esetek 6todét 18 éves életkor alatt diag-
nosztizdljdk. A lupus nephritis a gyermekkori SLE 50-80%-
dban alakul ki, ez az ardny nagyobb a felnéttekben ldtott kér-
formdhoz képest. A vese érintettsége gyermekekben silyo-
sabb, agresszivebb lefolydst mutat. A diagnosztika alapkove a
vesebiopszia szOvettani vizsgdlata, amely az immun-
szuppressziv terdpia megvdlasztdsa szempontjdbdl elenged-
hetetlen. A kérjoslatot a szovettani elvdltozds jellege és a tera-
pidra adott védlasz hatdrozza meg.

A 15,5 éves nagyldnyt a felvételét megel6z& harom hénapban
fenndllé fogyds, iziileti fdjdalom, b&rvérzések miatt teriileten
vizsgdltak. A tinetek mellett taldlt leukopenia, illetve normo-
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cytaer anaemia miatt, az etiolégia tisztdzdsdra kiterjesztett la-
boratériumi és immunszeroldgiai vizsgdlatokat végeztink a
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinikdn. Az eredményekbdl a
C3-, C4- hypocomplementaemia, az antinukledris antitest
screen pozitivitds, a kettsszali DNS és nukleoszéma ellenes
antitest kifejezetten emelkedett értékei, tovabbd pANCA pozi-
tivitds emelenddek ki. A 24 6rds vizeletgy(jtés alapjdn 0,7
g/nap mértékd proteinuria igazolédott. Az eredmények birto-
kdban stirgGsséggel ultrahang vezérelt vesebiopszia elvégzése
mellett dontottink. A szoévettani eredmény megérkezéséig,
lupus nephropathia gyanidja miatt, szteroid 16kés terdpidt
kezdtunk. Id6kozben a szovettani vizsgdlat diffiz proliferativ
lupus nephritisnek (WHO IV.) megfelel§ szoveti képet irt le
enyhe, interstitialis nephritissel. TudGérintettség irdnydban
légzésfunkcids vizsgdlata kozepes mértékd diffiziés kapaci-
tds csokkenést, restriktiv légzészavart mutatott. A mellkas
HRCT vizsgdlattal interstitialis pneumonitisnek megfelel6 kép
dbrdzolodott. A klinikai kép és a vizsgdlati eredmények birto-
kdban, lupus nephropathia mellett pANCA- vasculitis volt vé-
leményezhets, ezért ,low dose” cyclophosphamid, majd
rituximab és mycofenolat-mofetil terapidt alkalmaztunk. A ke-
zelés mellett a gyermek bdrtiinete, izuleti panasza, fdradé-
konysdga megszlnt, a l|égzésfunkcidja rendezédott. A
proteinuridja mérséklédott, a vesefunkcids értékei és a vérké-
pe is javult, a komplement szintjei normalizdlédtak.

A szakirodalomban a gyermekkori lupus nephritis kezelésére
irdnyulé szakmai ajdnldsok nem dllnak rendelkezéstinkre, igy
a felnéttkori adatokat figyelembe véve kell a terdpidt megva-
lasztanunk. A betegség ritkasdgdbdl és silyossdgdbdl adédo-
an, a kezelés megtervezéshez az SLE elldtdsdban tapasztalt
szakember bevondsa elengedhetetlen.

Sdrgasag extrakkal - Infekciéhoz tarsult
acalculosus cholecystitis gyermekekben

Papp Kata, Piegl-Guldcsy Vera, Kilman Andrea
Fejér Varmegyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Kérhdz
Ujsziilott-, Csecsemd- és Gyermekosztdly, Székesfehérvdr

Az acalculosus cholecystitis (ACC) egy ritka manifesztdcié
gyermekkorban. A legtobb esetet infekcidkhoz tdrsitjdk. EIS-
addsunkban két olyan betegiink esetét ismertetjik, akiknél az
ACC a kérhdzi felvételik sordn, egyéb klinikai problémak
mellett, mellékleletként keruilt diagnosztizdldsra.

Els6 betegtink icterus miatt kertlt kérhdzba, szeroldgiai vizs-
gdlattal megergsitett mononucleosis infectiosa igazolédott
ndla. Ultrahang vizsgdlat sordn az epehdlyag gyulladdsos jelei
voltak észlelhetsk. Esetében hasi fdjdalom, 1dz és a gyullada-
sos paraméterek jelentds emelkedése miatt parenterdlis anti-
biotikus kezelés volt indokolt. A beteg dllapota az antibioti-
kum kezelés hatdsdra javult, és a kérhdzi tartézkodds végére
tiinetmentessé vdlt.

Mésodik betegtinknél az icterus hdtterében Hepatitis A virus
fert6zés igazolédott, ultrahangos vizsgdlat sordn szintén
acalculosus cholecystitis kerilt lefrdsra. A beteg az epehdlyag
gyulladds miatt nem igényelt specidlis kezelést, mert a ferts-
zéshez tdrsuld gyulladds regredidlt az alapbetegség kezelését
kovetden.

Ez a két eset j6l mutatja, hogy az acalculosus cholecystitis
gyermekeknél inkdbb fert6zéses megbetegedésekhez kapcso-
I6dik, és a kezelés attdl fugg, hogy a fert6zés milyen mértékd
gyulladdst okoz az epehdlyagban. Az ultrahang vizsgdlat segit
a pontos diagndzis feldllitdsdban, és segithet az orvosoknak a
megfelel§ kezelési terv feldllitdsdaban.
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Neonatdlis Marfan-szindréma

P4l Vanda', Kovdcs Gabor Hunor?,

Antal-Kénya Violetta®, Szdasz Barbara', Szabé Miklés’
'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Neonatoldgia, *Gottsegen Gyérgy Orszdgos
Kardiovaszkuldris Intézet Gyermek Kardiolégiai Osztdly,
Budapest, *Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika
Bdokay utcai részleg Klinikai genetika

Bevezetés: A Marfan-szindréma a fibrillin-1 fehérje génjét
érints, kotészoveti rendellenességekkel jaré genetikai beteg-
ség. Az autoszémdlis domindns médon 6rokl6dé kérkép
prevalencidja a teljes népességben 2-3/10 000-re tehetd.
Neonatdlis manifesztdciéja ennél jéval ritkdbb, progndzisa a
késébbi korban manifesztdl6dé formdhoz képest jelentésen
rosszabb, a klinikumban domindl a cardiovascularis rendszer
érintettsége.

Eset: Petesejt dondciéval fogant vdrandéssdg 38. hetében
sectio caesarea sordn 3060 grammal, Apgar 8/9 stdtuszban
sziiletett a fiigyermek. Korai adaptdciéja sordn deszaturd-
|6dott, ezt kovetSen légzéstdmogatdsi igénye jelentkezett.
Kezdetben non-invaziv légzéstdmogatds, a késSbbiekben
azonban konvenciondlis gépi |élegeztetés, illetve magas frek-
vencids oszcilldcios |élegeztetés vdlt szikségessé. Echo-
cardiographia sordn szélesen nyitott ductus arteriosus, nagy
méretli foramen ovale mellett jelentds shuntkeringés és
pulmondlis hypertonia igazolédott. Cardialis decompensatio
tinetei jelentkeztek, centrdlis vénds kanul (CVK) behelyezését
kovetSen gyogyszeres keringéstdmogatds és diuretikus terdpia
kertlt bedllitdsra. Romlo |élegeztethet§sége mogott jelentds
mennyiségl kétoldali pleuralis folyadékgytilem igazolédott,
mely mellkasi drain behelyezését igényelte. A haemodi-
namikailag szignifikdns ductus arteriosus ligaturdjat kovet&en
pericardidlis folyadékgytlem, illetve tampondd jelentkezett,
pericardiocentesis vdlt sziikségessé. A beavatkozds kapcsdn a
kordbbi CVK-t kicserélték, ezt kovetSen a folyadékgytilemek
mennyisége jelentdsen csokkent, ami miatt felmerilt a CVK
asszocidlt nyirokkeringési zavar szerepe is. A tovdbbiakban a
gyermek cardiovascularis statusza kedvezdgen alakult. A fizi-
kdlis  statuszdbol kiemelendé archnodactylia, pectus
excavatum, négyujjas bardzda, illetve a klinikum kapcsén fel-
merilt a neonatdlis Marfan szindréma lehet§sége, melyet a
késébbiekben genetikai vizsgdlat is igazolt. A gyermek egy-
éves életkordban jo6 dltaldnos dllapotnak 6rvend.
Kovetkeztetés: A Marfan szindréoma silyos lefolydsdi
Gjszulottkori esete kertilt bemutatdsra. Bdr a kérkép rendkiviil
ritka, jelent6ségét mutatja a magas mortalitdssal jaré cardialis
decompensatio. Az eset érdekessége, hogy a Marfan szindré-
ma okozta cardiovascularis szovédmények mellett fenndllha-
tott egy szintén ritkdn el6fordulé CVK szovédmény is, mely a
klinikai képet tovdbb tarkitotta. Bal oldali CVK esetén megje-
lené folyadékgytilemek kapcsdn minden esetben gondolni
kell kantl asszocidlt szovédményre, nyirokkeringési zavarra.

MODY, a diabetes egy ritka formdja

Parkdnyi Hella Gerda, Kocsis Katalin, Bereczky Lea

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

Célkitiizések: A diabetes differencidldiagnosztikdja sordn
gyakran csak az 1-es és 2-es tipusi cukorbetegség jut el&szor
az esziinkbe, amikor egy uj esettel taldlkozunk, azonban van-
nak olyan esetek, akik egyik kategéridba sem illenek teljesen
bele. Ilyenkor monogénes diabetes fenndlldsdra is gondol-
nunk kell. A monogénes diabetesek az 6sszes diabetes
1-2%-dat teszik ki, azonban 80-90%-ban nem keriilnek idében
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felismerésre vagy félrediagnosztizdljak Sket, igy el6addsom-
mal szeretném felhivni a figyelmet a monogénes cukorbeteg-
ségek, kilonosen a MODY jelentGségére.

Esetismertetések: Gyermekdiabetoldgiai szakrendeléstinkon
gondozdsunk alatt 411 két gyermek, akiknél genetikai vizsgdlat
sordn MODY igazolédott.

Els6 pdciensiinket 1,5 éves kordban utalta hdziorvos az osztd-
lyunkra diabetes gyandja miatt. Egy ldzas betegség kapcsan
polyuria és polydipsia jelentkezett, valamint otthondban ma-
gasabb vércukorértékeket mértek. Kivizsgdldsa sordn oszta-
lyunkon a posztprandidlis vércukor értékei emelkedettebbek,
a HbA1C értéke 6,5 % volt, egyéb kérjelz6 eltérést nem taldl-
tunk. Szénhidrdt csokkentett étrend kerlt bedllitdsra szama-
ra, mely mellett normoglikémids és panaszmentes maradt.
Mdsodik betegiink egy volt koraszulott ldny, akit szintén hdzi-
orvosa utalt osztdlyunkra 8 éves kordban cukorbetegség gya-
ndja miatt. A gyermeknek jellegzetesen ezen kérképre utalé
tiinetei nem voltak, egy szintén ldzzal jaré infekcié kapcsdn
mértek magasabb szérum glikéz értéket. Nativ cukormentes
étrend mellett kezdetben megfelelé vércukor értékei voltak,
késébb azonban emelkedett posztprandidlis értékeket és mér-
sékelten emelkedett HbA1C-t tapasztaltunk.
Kovetkeztetések: Ezen két eset kapcsdn szeretném ismertetni
a neonatdlis diabetes és a MODY diagnosztikus kritériumait,
modszereit, valamint legfontosabb altipusait. A monogénes
cukorbetegségek pontos diagnézisdnak nagyon jelent&s terd-
pids konzekvencidja van, megismerhet6vé vdlik a progndézis, a
mikro- és makrovaszkuldris szovédmények esélye, illetve,
nem utolsé sorban, lehetségiink nyilik az érintett gyermek-
nek és csalddjédnak az életmingségét novelni.

Nem minden epilepszia, ami annak latszik?

Pécsi Anna', Rosdy Bedta®, Méser Judit?,
Melldr Ménika®, Cserhati Helga®, David Maté®
"Heim P&l Orszdgos Gyermekgydg)/a’szati Intézet Csecsemo-

és gyermekgydgydszat, Budapest, “Heim Pdl Orszdgos
Gyermekgyogydszati Intézet Neuroldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: Id6nként jelentds kihivdst jelenthet egy mozgdsje-
lenség differencidl diagndézisa. A dystonia egy olyan neurolé-
giai betegség, amelyet akaratlan id6szakos vagy tartds
izomosszehtizéddsok jellemeznek, gyakran szokatlan ismét-
I6d6 mozgdsokat, testhelyzeteket okozva. Differencidldiag-
nézisat neheziti, hogy kiilonb6zé tipusd motoros jelenségek-
ben nyilvdnulhat meg, mint a fokdlis izomgorcsok vagy a rit-
mikus rangdsok. A dystonia a mozgdszavarok mellett gyakran
érzelmi labilitdssal és hangulati ingadozdsokkal is tarsul. Az
dllapot lehet 6rokletes, de el6fordulhat mds neurolégiai vagy
metabolikus rendellenességek kovetkezményeként is.

Esetismertetés: Egy 3 éves filigyermek esetét ismertetem, aki
bizonytalan motoros jelenség, epilepszids gorcsroham gyandu-
ja miatt kerult felvételre kérhdazunkba. A gyermek perinatalis
anamnézisiét tekintve terhel§6 nem szerepel, megfelel§
pszichomotoros fejlédést mutatott és csalddi anamnézisében
idegrendszeri betegség nem ismert. Szilei a fid felvételét meg-
el6z6en egy hénappal kezd6d6 és intenzitdsdban fokozatosan
er6sodd rosszullétekrél szamoltak be, amely sordn a gyermek
fdjdalmasan sirt, végtagjait megfeszitette, ezzel egyitt vdltozé
oldalisdgot mutatd, ritmikus, magas frekvencidjui, ktlonféle
amplituddji rdngds is észlelhetd volt, majd pdr mdsodperc
utdn a mozgdsjelenség olddédni ldtszott és a gyermek élénken
jatszott tovdbb. Belszervi és neuroldgiai statuszdban, illetve
laborvizsgdlati eredményeiben kérjelzé eltérés nem mutatko-
zott. Széleskor( differencidl diagnosztikai vizsgdlatok miatt
koponya és gerinc MR vizsgdlatot, illetve lumbal punctiét,
szemészeti vizsgdlatot és vided EEG regisztrdciét végeztiink,
genetikai vizsgdlat eredménye folyamatban van. A rosszullé-
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tekre levetiracetam, parenteralis magnézium, acetazolamid,
clonasepam, baclofen, majd levodopa/carbidopa kombindcié
érdemi hatdssal nem birt. Hénapokkal késébb a gyermek
kortikoszteroid és carbamazepin terdpia mellett tiinetmentes-
sé vdlt. A kezelés magdban foglalta a gyogyszeres kezelést és
fizioterdpids beavatkozdsokat.

Kovetkeztetés: A gyermekkori dystonia ritka, de silyos neuro-
I6giai dllapot. A motoros mozgdsjelenségek és a neuroldgiai
tunetek széles spektrumot 6lelhetnek fel, a diagnosztikus lé-
pések kulcsfontossdgiak az adekvat terdpia megvdlasztdsa-
hoz, antiepileptikum alkalmazdsa nem mindig segit. A beteg-
ség id6ben torténd felismerése és kezelése elengedhetetlen a
gyermek életmingségének javitdsa érdekében.

Falatelakadds serdiil6korban, azaz eozinofil
Ozofagitisz a siirggsségi ambulancidn

Pécsi Ivett, Kadenczki Orsolya, Bartha Eszter

Debreceni Egyetem Klinikai Kozpont Gyermekgyogydszati
Klinika, Debrecen

Bevezetés: A falatelakadds olyan akut esemény, amit a pédci-
ens azonnal felismer, hiszen tobbnyire mellkasi fdjdalommal,
nyelési képtelenséggel, nydladzdssal tdrsul. Legtobbszor
spontdn megszlnik oklendezéssel, vagy folyadék ivds hatdsa-
ra afalata gyomorba jut. Annak ellenére, hogy a falatelakadds
érzése barkinél el6fordulhat, azokndl a betegeknél, akik nem
szlnd panaszaik miatt orvoshoz fordulnak, gondolni kell vala-
milyen fenndllé, eddig nem diagnosztizalt alapbetegségre.
Gyermekkorban a falatelakadds serdiil6korban ritka esemény,
szinte minden esetben szervi ok magyardzza.

Célkitiizés: Elgadasunkkal szeretnénk felhivni a figyelmet egy
ritka, de mar gyermekkorban is manifesztdlédé, a nyel&csé
gyulladdsdval, fibrotikus dtalakuldsdval jaré allergids beteg-
ségre, az eozinofilsejtes nyel6csé gyulladasra (EE). Emellett
szeretnénk roviden ismertetni a betegség tiineteit és diagnosz-
tikus algoritmusat.

Médszer: Debreceni Gyermekklinikdn EE-szel diagnosztizalt,
két 14 éves fili gyermek esetét szeretnénk bemutatni. Mindkét
beteg anamnézisében szerepelt atopids betegség (ekcéma,
|égliti allergia). Az elsé falatelakaddsuktél a diagndzisig eltelt
id6 az egyik fid esetében 3-, a mdsik fili esetében 5 év volt,
gasztroenterolégushoz forduldsuktél szamitva egyik esetben 1
napon beliil, a stirgésségi betegellatds ideje alatt, illetve 7 nap
alatt jutottak végsé diagnézishoz. Mindkét fid esetében a nye-
|6cs6 tikrozése sordn a nyel6csé trachealizdcié képét mutat-
ta, szGk, merev, fibrotikus volt.

Konklizié: Az EE egy ritka, krénikus betegség, melyet szildrd
tdpldlék dltal kivdltott diszfdgia jellemez. Hatterében T-helper
sejtek dltal vezérelt epithelidlis eozinofil infiltrdcié és nydlka-
hdrtya alatti fibrézis dll. A szuboptimdlis kezelés késlekedése
ismételt falatelakaddshoz, gyégyszeresen nem visszaforditha-
t6 fibrotikus dtalakuldshoz, a beteg életmin&ségének jelentds
romldsdhoz vezet. A legfrissebb szakmai ajdnldsok kitérnek
arra, hogy falatelakaddssal vagy étkezés kozben észlelt
diszfdgia panaszdval jelentkezd beteg bemutatdsa torténjen
meg gasztroenteroldgidn és javasolt minél hamarabb nyel&csé
endoszkdépidt valamint a nyel6csé hdrom szakaszdbdl szovet-
tani mintavételt végezni a betegség kizdrdsa, illetve a diagné-
zis megerGsitése céljdbal.
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Gyulladdsos bélbetegségnek hittik — de valéban
az volt?

Propofol haszndlat a gyermekintenziv osztdlyon
a szeddcios irdnyelvek tiikrében

Podriczky Noémi Sdra, Szabé Sdandor, Cséka Monika,
Vojnisek Zsuzsanna

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika, TGzolto
utcai részleg

Bevezetés: A gyulladdsos bélbetegség (IBD) egy kronikus, is-
meretlen  eredetli, immunmedidlt koérkép, amely a
gasztrointesztindlis traktus folyamatos vagy szakaszos gyulla-
ddsdval jdr, két formdja a Crohn-betegség és a colitis ulcerosa.
Leggyakoribb tunetei krénikus hasmenés, hasi fdjdalom, fo-
gyds és véres széklet, de a differencidldiagnosztikdban figye-
lembe kell venni fert6zéses, neoplasztikus és egyéb sziszté-
mds betegségek lehet&ségét is, mivel ezen tiinetek mds kérké-
pekben is eléfordulhatnak.

A Burkitt-lymphoma egy agressziv non-Hodgkin B-sejtes
lymphoma, amely érintheti a gyomor-bélrendszert. Klinikai
megjelenése félrevezets lehet, mivel utdnozhat IBD-t, példdul
Crohn-betegséget. A differencidldiagnézis kulondsen gyer-
mekkorban jelent kihivdst, amikor a krénikus hasi panaszok
hdtterében szdmos j6- és rosszindulatd folyamat dllhat.
Esetismertetés: Egy 16 éves fii harom hénapja fenndllé, foko-
zatosan stlyosbodé hasi fdjdalom, krénikus hasmenés és je-
lentds fogyds miatt keruilt kivizsgdldsra. Kezdetben visszatérg,
gorcsos, periumbilicalis és jobb alhasi fdjdalomrdl szdamolt
be, amelyhez étvagytalansdg és intermittdlé hasmenés tdrsult.
Az dllapota id6vel tovdbb romlott, széklete véressé vdlt, ha-
rom hénap alatt 8 kg-ot fogyott, és kifejezett faradékonnyd
valt.

Infekcié kizdrdsdt kovetSen, panaszai hdtterében felmerils
gyulladdsos bélbetegség miatt részletes gasztroenteroldgiai
kivizsgdldsa kezd6dott. Az elvégzett laborvizsgdlatok jelzet-
ten emelkedett CRP-t (21,5 mg/L), alacsony szérumvasat (7,1
pmol/L) igazoltak.

A hasi ultrahang mesenterialis lymphadenopathidt és kevés
szabad hasi folyadékot mutatott, felmerilt ileum invagina-
tiojdnak lehet&sége. Akut hasi MR-Hvizsgdlat a terminalis
ileum és a coecum régidjdban invagindciot okozé terimét db-
rdzolt, amely malignus folyamat lehet6ségét vetette fel.

A kezdeti klinikai kép és a laboratériumi eltérések miatt
Crohn-betegség alapos gyanija mertlt fel differencidldiag-
nosztikai szempontbdl, azonban a gyors progresszio, a jelen-
t6s fogyds és az MR vizsgdlat eredmény alapjan felmerilt
malignitds gyandja is.

A diagnézis tisztdzdsdra hasi nyirokcsomdé-biopszia tortént,
amely CD20 pozitiv high-grade B-sejtes lymphomdt igazolt,
amely morfolégiailag Burkitt-lymphomanak felelt meg.

A staging PET-CT az ileocoecalis régiéban és az ileumban ki-
terjedt érintettséget mutatott, valamint diffizan fokozott
csontveldi aktivitdst, amely reaktiv jelleglinek bizonyult.
A koponya-, nyak- és mellkas-MR nem igazolt extragasztro-
intesztindlis érintettséget. A beteg kombindlt kemoterdpidban
részesiilt.

Kovetkeztetés: A Burkitt-lymphoma gasztrointesztindlis meg-
jelenése silyos, gyors progressziéji korkép, tlnettana
Crohn-betegséget utdnozhat. Az étvdgytalansdg, jelent§s fo-
gyds, reaktiv lymphadenopathia és az invagindcié malig-
nitdsra utalé figyelmeztets jelek lehetnek. A pontos diagné-
zishoz elengedhetetlen a képalkoto vizsgdlatok mellett a sz6-
vettani mintavétel is, amely lehet6vé teszi a megfelel6 kezelés
miel6bbi megkezdését. A korai diagnézisnak kulcsfontossagu
szerepe van a betegség kimenetele szempontjdbdl.
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Pomlényi Petra’, Reine Kayyal®?, Goschler Addm?®,
Horvdth Kldra®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tdzolts
utcai Részleg Csecsemd- és gyermekgydgydszat, “Semmelweis
Egyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Kar, >Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Tidzolto utcai Részleg
Gyermekintenziv terdpia

Bevezetés: Az orvosi gyakorlatban alkalmazottirdnyelvek és a
klinikum bizonyos esetekben nem teljesen fedi egymdst,
ilyenkor érdemes lehet alaposabban megvizsgdlni az ennek
hdtterében hizédé okokat. A nemzetkozi szeddcids ajanldsok
példaul tobb kérdéses pontot is kijelolnek a gyermekintenziv
osztdlyon haszndlt propofol szeddcié kapcsdn. Jelenleg a fo-
lyamatos infliziéban adhaté propofol mennyiségét gyermekek
esetében az irdnyelvek 4 mg/kg/6ra dézisban és 48 6ra idGtar-
tamban maximalizdltdk a propofol infiziés szindréma (PRIS)
elkertilése érdekében. Azéta tobb kutatdsban is leirtak ennél
nagyobb dézisud, komplikdciomentes propofol haszndlatot, il-
letve kordbbi kutatdsainkban mi is hasonlé eredményeket kap-
tunk. Tovdbbd az adhaté propofol bélusok mennyiségét illets-
en semmilyen ajdnlds nem szerepel ezekben az irdnyelvek-
ben, a felnétt ajanldsok pedig ellentmondé javaslatokat fogal-
maznak meg.

Célkitiizés: Kutatdsunk célja felmérni a folyamatos propofol
infizié és a propofol bélusok haszndlatdt a gyermekintenziv
osztdlyon az irdnyelvek tikrében, és megvizsgdlni, hogy ki-
mutathaté-e barmilyen kilonbség a folyamatos propofol infi-
ziéban részesil6 betegek és a csupdn bélus propofolt kapé be-
tegek kozott, illetve a nemzetkozi ajdnldsokat tdlléps és nem
tdllépd betegek kozott.

Médszerek: Ebben a retrospektiv tanulmdnyban 73 beteg 79
felvételébdl szarmaznak az adatok, akiket 2020 és 2024 ko-
zott kezeltek a Semmelweis Egyetem Gyermekgyoégydszati Kli-
nika TGzolté Utcai Részlegének Intenziv Terdpids Osztdlydn.
FGbb eredmények: 70 felvétel alkalmadval kaptak a betegek fo-
lyamatos propofol infliziét, 38 felvétel esetében ismertek pon-
tos propofol bélus dézisok, ezek kozil 9 esetben folyamatos
infizié nélkul. A propofol inflziék dtlagos napi cstcsdézisa
3,51 mg/kg/éra (szérds: 1,75), dtlagos hossza 36,99 6ra (sz6-
rds: 46,19) volt. Az infiziét kapé betegek 36 alkalommal
(51,43%) kaptak az ajdnldsokndl magasabb dézisu, és 13 alka-
lommal (18,57%) az ajdnldsokndl hosszabb id&tartamu
propofol inflziét. A propofol bélusok tekintetében a betegek
naponta dtlagosan 8,47 bolust kaptak (szérds: 6,90). A bélust
és folyamatos infliziét is kapé betegek kumulativ propofol dé-
zisdnak dtlagosan 30,89%-dt (szérds: 24,06%) tette ki a
bélusok kumulativ dézisa. A csak bélus propofolt kapé bete-
gek szérum bilirubin szintje szignifikdnsan magasabb volt.
A nemzetkozi ajdnldsokat tilléps betegek szérum bikarbonédt
szintje alacsonyabb volt.

Legfontosabb kovetkeztetések: A vizsgdlt populdciéban nem
fordult el6 propofolhoz kothets szovédmény, annak ellenére,
hogy a folyamatos infiiziét kapé betegek jelent&s része a nem-
zetkozi ajdnldsokon feltli mennyiségl propofol infliziéban
részestlt. A propofolt csupdn bélusban kapé betegek és az in-
fiziéban részesiil§ betegek kozott nem volt klinikailag rele-
vdns kilonbség a PRIS kapcsdn vizsgdlt paraméterek tekinteté-
ben.
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Az SMA miiltja, jelene és jovdje

Romadn Kldra, Ehrenberger Réka, Bodnadr Kristof,
Petrik-Laky Boglarka, Dér Orsolya, Vendégh Lejla,
Keszthelyi Veronika, Mikos Borbdla

Magyarorszdgi Reformdtus Egyhdz Bethesda Gyermekkdrhdza
Génterdpids részleg, Budapest

Bevezetés: A gerincvel§i eredetli izomsorvadds szomord
multjdban forradalmi vdltozdsok kovetkeztek be a XXI. szd-
zadban. A 2016-ban forgalomba kerilt els6, majd hamarosan
tovdbbi kettd genetikai alapu készitménnyel a betegek kezelé-
se megvdltoztatta a betegség klasszikus koérlefolydsdt. Amig
csak a klinikai tinetek alapjdn tudtuk diagnosztizdlni az
SMA-t, a motoneuronok nagy része mdr véglegesen elpusztult,
igy bizonyos életre sz616 deficitekkel kellett szamolni. Egyér-
telmdvé vdlt, hogy a korai diagndzis és terdpiakezdés biztosit-
hat csupdn teljes hatékonysdgot, ezért 2022-ben elindult ha-
zdnkban az SMA djszulottkori szGrési programja.

Betegek és eredmények: A Bethesda Gyermekkérhdzban tine-
tek alapjdn felismert gyermekeknél elért terdpids eredménye-
ket hasonlitottuk ©ssze az djszilottkori szlrés révén tinet-
mentesen diagnosztizdlt és kezelt betegeknél elért eredmé-
nyekkel.

Az |. csoport 28 betegénél az dtlag 7,47 (1,6-27) hénapos kor-
ban, tiinetek alapjdn felismert SMA betegségmddosito terdpid-
ja 9,51 (2,0-31,0) hénapos korban kezdédott, kozaluk 19-nél
az el6zetes RNS-alapu terdpidt kovette a génpotlé kezelés, 9
beteg csak génpétlé terdpidban részesult. Utolsé komplex dl-
lapotfelmérésiik 3,08 (0,34-5,65) éves korban tortént.

A Il. csoport 6 betegénél SMA-sz(lrés révén dtlag 15,83
(10-27) napos korban -teljesen tiinetmentes dllapotban-sziile-
tett meg a definitiv diagnézis, és 32,16 (22-48) napos korban
tortént a génpdtlo terdpia; elGzetesen nem részesiltek egyéb
betegségmddosité gyogyszeres kezelésben. Utolsé komplex
dllapotfelmérésiikre 0,88 (0,25-1,07) éves korban kerilt sor.
A gyégyszeres terdpia el6tt az I. csoportban 1 beteg folyama-
tos invaziv, 18 beteg minden alvdshoz neminvaziv lélegezte-
tést (NIV: Non Invasive Ventilation) igényelt, 9 (32,14%) gyer-
mek nem szorult eszk6zos 1égzéstdmogatdsra. Az utolsé dlla-
potfelméréskor az invazivan |élegeztetett 2 SMN2-képids, su-
lyos SMAT1-beteg légzéstdmogatdsi igénye napi 6-8 6rdval
csokkent, 3,5 éves kordban életben van, melynek esélye mini-
malis lett volna gyégyszeres terdpia nélkul.

A minden alvdshoz NIV-t igényl& betegek szama felére csok-
kent (n =9/18), 10 gyermek csak éjszaka szorul asszisztdlt |é-
legeztetésre. A nyelésfunkcio 3 betegnél tért vissza, a nyelés-
képességet egy gyermek sem veszitette el.

A 28 beteg rezidudlis deficitekkel él, teljes tinetmentesség
egy gyermeknél sem volt elérhetd, bizonyos funkciékban -6
beteg kivételével-javulds kovetkezett be, viszont az életkor
el6rehaladtdval megjelentek tdrsbetegségek az alapbetegség
kovetkezményeként. Egy nem magyar dllampolgdrsdgu beteg
3,2 éves kordban (22 hénappal a génterdpia utdn) otthondban
elhunyt.

Mozgdsfunkcidikat tekintve dtlag 15 pont/beteg emelkedést
tapasztaltunk a nem ul6képes betegeknél a CHOP Intend
(Children?s Hospital Of Philadephia Infant Test Of
Neuromuscular Disorders)-skdldn (terdpiakezdeti érték: 34,6 -
24-58), utolsé vizsgdlatkor: 49,22; (32-64 pont).

A betegek 39,28%-a (n = 11/28) dsszesen 31 alkalommal igé-
nyel kérhdzi elldtdst akut dllapotromlds miatt, 23 esetben in-
tenziv osztdlyon.

Atiinetmentesen kezelt I1. csoport 6 betege koziil egy betegnél
sem vdltsziikségessé eszkozos légzés-vagy tdpldldstimogatds,
a génpotlé terdpia 6ta nem szorultak kérhdzi elldtdsra akut
légzészavar, infekcid, vagy egyéb dllapotromlds miatt. Ot cse-
csemd elérte a maximdlis CHOP-pontszdmot az utolsé kont-
roll idejére. Egy 2 SMN2-képids beteg alacsonyabb (54 pont)
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kiinduldsi érték utdn 9 hénapos kordra 6 pont emelkedést ért
el, egyéves kordban még nem ul6képes 6ndlldan.
Osszefoglalds: Az SMA djszilottkori szGrése redlis esélyt
nydjt az egészséges kortdrsakhoz hasonlé mozgdsfejlédésre,
és a tdrsbetegségek elkertilésére, az egészségnyereség maxi-
malizdldsdra. A terdpidk id6szenzitiv hatdsossdagdbdl kovetke-
z8en az SMA suirg@sségi diagndzis, a gyogyszeres kezelés el-
kezdésének optimdlis id6pontja az Gjszulott- és kora csecse-
mdékori tinetmentes életkor. Tapasztalataink alapjdn sziiksé-
gesnek tartjuk az SMA-sz(irés hozzdkapcsoldsdt a kotelezd
szlir6panelhez Magyarorszdgon is.

Homeopdtia, mint a hagyomdnyos alapellatads
kiegészitGje gyermekeknél — a kutatasok
tikrében

Sal Péter, Seb6 Zsuzsa

Komplementer lehet6ségek az infekcick kezelésében a
rezisztenciakrizis kiiszobén

A szerz6k tobb évtizedes gyermekorvosi gyakorlattal a hatuk
mogott nap mint nap szembestilnek az antibiotikum reziszten-
cia novekedésének problémdjdval.

Mivel a szovédménymentes infekcidk elldtdsa erésen eltolé-
dott az alapelldtds felé, nagy felel&sség hdrul a hdzi gyermek-
orvosokra. A komplementer és alternativ gyégymédok (CAM)
holisztikus, individualizdlt jellegiik miatt egy adott indikdcio
esetében nem konnyen értékelhetéek egy hagyomdnyos
RCT-vel. Egy izraeli-indiai munkacsoport kidolgozott egy
pragmatikus, a homeopdtids és a hagyomdnyos orvoslds, mint
rendszer 6sszehasonlitdsdra irdnyulé RCT-t. Egy 2024-es Eur.)
Pediatrics-ben megjelent vizsgdlat célja a homeopatids és a
hagyomdnyos gyermekgydgydszati elldtds kozotti kalonbsé-
gek o6sszehasonlitdsa a gyermekek elsé 24 hénapos életkora-
ban jelentkezd akut betegségek kezelésében.

Milyen médon profitdlhatnak a homeopatidval kezelt gyerme-
kek a leggyakoribb infekciok megel6zésében? Befolydsolja-e
a pszichoszomatikus fejlédéstiket a homeopadtids kezelés a
vizsgdlatban? Hol a helye ma a hagyomdnyos medicindnak, és
hol a helye a komplementer gyégymédoknak a kezelésben?
Mikor kotelezé antibiotikumot haszndlni ? llyen és ezekhez
hasonlé kérdésekre keressiik a vdlaszt el6addsunkban.

Tobb vizsgdlat igazolja, hogy a homeopdtidnak helye van az
akut kozépfulgyulladds kezelésének protokolljdban.

Egy 2024-es 9 tanulmdny meta analizise kimutatta, hogy az
AOM homeopidtids kezelése 46%-kal csokkentette az antibio-
tikum-felirdsok szamdt. A betegség elsé 24-48 6rdjdban a vid-
rakozdst érdemes komplementer, médszerekkel kiegésziteni,
s csak ezutdn elkezdeni — ha indikdlt — az antibiotikum addsat.
Az a hdziorvos, aki elkezdi haszndlni a homeopdtiat, kb. felé-
re csokkentheti az antibiotikum addsanak gyakorisagdt, ezt
egy 10 éves hazai retrospektiv vizsgdlat bemutatdsdval td-
masztjuk ald.

Az el6addssal szeretnénk felhivni a figyelmet egy komplemen-
ter, a protokollba j6é beilleszthet§ lehetdségre, mellyel nem
csak a betegek gyorsabb gyégyuldsat segithetjik eld, de jelen-
ts lépést tehetlink az antibiotikum rezisztencia elleni harc-
ban.

Centrdlis nyirokkeringési zavar terdpidja

Stark Bence

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat

Az Ujszulott- és csecsembkori nyirokkeringési zavarok ritka és
nehezen kezelhet§ betegségek. Ezen megbetegedések cso-
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portjdba tartozik a centrédlis nyirokkeringési zavar, mely sordn
a nyirokerek fejlédési rendellenessége és obstrukciéja nyirok-
pangdshoz és a nyirok szovet kozotti felhalmozéddsdahoz és
kovetkezményes stilyos, életet veszélyeztetd tiinetekhez ve-
zet. Jelenleg a végleges gydgyuldshoz sebészeti beavatkozds
szikséges azonban napjainkban a nemzetkozi irodalomban
egyre nagyobb jelentGséget tulajdonitanak a farmakolégiai,
off-label sirolimus terdpidnak.

Esetbemutatdsom sordn a Semmelweis Egyetem Gyermek-
gydgydszati Klinikdjdn kezelt csecsemd torténetét ismertet-
ném. Hdrom és fél hetes kordban egy rutin halldsz(ré vizsgdlat
sordn végzett fizikdlis vizsgdlat alatt nehézlégzését és elesett
dllapotat észlelték majd non-invaziv lélegeztetés mellett szdl-
Iitottdk Klinikdnk Intenziv Terdpids Osztdlydra. Felvételét ko-
vet koveten tudeje felett kétoldali centrdlis tdlsdlyd gécos
kotegezettséget valamint jelentés mennyiség( pleuldris folya-
dék kerult lefrdsra. Intubdcié és gépi Iélegeztetést kovetben,
kezdetben egy jobb, majd egy bal oldali mellkasi drain
behelyeze tortént, melyekbdl naponta 200-250 ml tejfehér
cyhlus tralt. Pleurodesist kovetSen dltaldnos dllapota részben
javult igy tdpldlds felépitése kezd8dott monogén tdpszerrel,
mely ellentétben a tobbi tdpszerrel, kozvetlenil a véraramba
szivédik fel, ezzel enyhitve a nyirokrendszer terhelését. Alta-
ldnos dllapota, intenziv osztdlyos dpoldsa ellenére is romlé
tendencidt mutatott. Akut MRI képalkoté vizsgdlat sordn cent-
rdlis nyirokkeringési zavar gyandja merilt fel, igy tekintettel
rendkivil sdlyos dllapotdra a nemzetkozi irodalmaknak meg-
felelGen off-label sirolimus terdpidt inditottunk.

Allapota és légzési munkdja nagy javuldst mutatott, terdpia
harmadik napjan extubdlni lehetett és a kovetkez6 napokban
Csecsemd Osztdlyunkra kertlt stabil dltaldnos dllapotban.
Tdpldldsdnak felépitését kovetSen otthondba bocsdtottuk. El-
bocsdtdsa 6ta rendszeres kontroll vizsgdlatra jdrnak gyégy-
szerszint ellen6rzés céljdbol. A jovsben kontroll MRI vizsgd-
lata tervezett, valamint konzultdcié németorszagi kollégakkal
az esetleges sebészeti beavatkozds céljdbal.

Esetiink alapjdn kiemelném a bdrmely orvos-beteg taldlkozds
sordn torténd rendszeres és korultekint6 fizikdlis vizsgdlat, va-
lamint a megfelel§ tapszeres tdpldlds kivdlasztdsdanak jelentd-
ségét. Tovabbad esetiink felhivja a figyelmet arra, hogy a jové-
ben asirolimus terdpia egyre nagyobb jelent&séggel fog birni a
gyermekgydgydszati elldtdsban.

Ritka gyermekkori lépbetegség — avagy mi
vezethet szplenektémidhoz

Szab6 Amailia Izabella', Herbert Zsuzsanna?,

Nyul Zoltdn®, Biré Ede*, Czoma Veronika®,

Horvath Gabor1

'"PTE Gyermekgydgydszati Klinika Gyermek
hemato-onkoldgia, °PTE Radioldgiai Klinika Radioldgia,
*PTE Gyermekgydgydszati Klinika Gyermekinfektologia, *PTE
Gyermekgydgyaszati Klinika Gyermeksebészet, *PTE
Patholdgiai Intézet Patologia

A lép hamartéma egy nagyon ritka és tlinetszegény 1ézi6, amit
legtobbszor akcidentdlisan képalkoté vizsgdlatok, sebészeti
beavatkozdsok sordn fedeznek fel. A Iépeltdvolitds okaként,
kétszdzezer szplenektémia kozil, mindossze 3 esetben taldl-
haté meg ez a kérok. Legtobbszor 6ndllé entitdsként jelenik
meg, de el6fordulhat valamilyen szindréma részjelensége-
ként, példdul sclerosis tuberé6zdban vagy Wiskott- Aldrich
szindréméban. Barmilyen életkorban el6fordulhat, a klinikai
tinetek pedig a hamartéma nagysdgdtél fuggnek. A [ép
szklerotizdl6  angiomatoid noduldris  transzformdciéi,
a hamartémék fibrétikus formdit jelentik.

Az 5 éves gyermek 2024 decemberében jelentkezett hemato-
onkoldgiai osztdlyunkon perzisztdld, vas kezelésre nem javu-
16, kifejezett hipokrom mikrociter anémia, valamint hasi ultra-
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hanggal észlelt, a |ép nagy részét kitoltd szolid képlet tovdbbi
kivizsgdldsa miatt. A fél éve, vas terdpia mellett is fenndllé sd-
lyos mértékd vérszegénységet a teriletileg illetékes
elldtéhelyen egyoldalid étkezésnek, elégtelen vasbevitelnek
tudtdk be, kiemelendd, hogy retikulocita szdm alapjdn a
csontvel6funkcié megtartott volt, vérképében egyéb sejtsor el-
térést nem mutatott. A klinikdnkon készult kontroll hasi ultra-
hang sordn a Iép hilusdban egy kb. 7,6 x 6,8 x 6 centiméter dt-
mérgjt, helyenként makro meszesedéseket tartalmazo,
vaszkularizdlt képlet volt ldthaté. Ezen lelet alapjdn felmerilt
a neuroblasztéma lehet&sége és a laboratériumi vizsgdlatokat
kiterjesztettiik NSE (neuron specifikus enoldz), valamint vize-
let katekolamin szintekkel, amik eltérés nélkiliek voltak. A
térfoglal6 folyamat pontos méretbeli és anatémiai elhelyezke-
désének tisztdzdsa érdekében kontrasztanyagos hasi MR vizs-
gdlat tortént, ahol a I1ép jelentésen megnagyobbodott volt
(110x55 mm), benne centrdlisan egy 60x60x70 mm nagysdgu,
inhomogén, éles kontdrd, igen heterogén megjelenés( térfog-
lalé folyamat volt ldthatd, ill. centrdlisan hegesedés volt valé-
szinGsithets. Osszességében a radiolégus szakorvos MR kép
alapjan szklerotizdl6 angiomatoid noduldris transzformdcio
lehetgségét vetette fel. Kihivds volt a preoperativ diagndzis
feldllitdsa és a térfoglalé folyamat differencidl diagnosztikdja,
ezért a helyi onkoteam dontése alapjdn vakcindciét kovet&en
laparoszképos teljes Iépeltdvolitdst és kérszovettani vizsgdla-
tot terveztek. Gyermekinfektolégussal tortént egyeztetés alap-
jan lépeltdvolitds el6tt megtortént a szikséges vakcindcid,
majd 4 héttel késsbb sikeres laparoszképos szplenektémia va-
|6sult meg. A kérszovettani és molekuldris eredmények alap-
jan atumor hemangiéma csoportba volt sorolhaté, tovdbbi ka-
tegéria megnevezése nélkil. Malignus és intermedier malig-
nitdsd 1éziok kizdrdsra kerultek.

A szplenektémizdlt gyermekek esetében tovdbbi szoros
utankovetés javasolt. A Iépeltdvolitds utdin meghatdrozott id6-
kozonként védboltdsokra van sziikség, valamint profilaktikus
dézisban antibiotikum tovdbbi 1 évig alkalmazandé. Javasolt,
hogy a léphidny legyen feltlintetve a beteg orvosi dokumentd-
ciéiban, a kockdzatregiszterben.

Rendér indukdlta kamrai tachycardia

Szab6 Andrea Kata, Tamasi Albert, Abdulrahman
Abdulrab Mohamed, Szab6 Andrea

Pandy Kdlmdn Tagkdrhdz csecsemd- és gyermekgyogydszat

Bevezetés: A katekolaminerg polimorf kamrai tachycardia
(CPVT) egy ritka, potencidlisan életveszélyes, genetikai erede-
td aritmids betegség, amely jellemz&en gyermek- és serdiil6-
korban manifesztdlédik. Intenziv fizikai terhelés vagy érzelmi
stressz hatdsdra polimorf vagy bidirekciondlis kamrai tachy-
cardidt okoz szerkezetileg ép szivben, amely eszméletvesztés-
hez vagy hirtelen szivhaldlhoz vezethet. Tobbnyire a kdlcium
homeosztdzisban szerepet jdtszé gének mutdcidéi okozzadk, ki-
|6nosen a sziv ryanodin receptordt (RyR2) kédolé génben.
Mdédszer: A beteg adatait retrospektiv médon a BVKK Pdndy
Kdlmdn Tagkérhdz, illetve Gottsegen Gyorgy Orszdgos
Kardiovaszkuldris Intézet elektronikus dokumentdciéjdbdl
gydjtottuk.

Eredmények: Egy 17 éves fil ismétl6dd, kollaptiform rosszul-
létek miatt kertlt kivizsgdldsra. A neurolégiai vizsgdlatok nem
igazoltak eltérést, a nyugalmi EKG-n enyhe sinus bradycardia
volt megfigyelhets, egyéb kéros eltérés nélkil. Részletes
anamnézisébdl kiderilt, két olyan eszméletvesztése is volt,
amely el6tt motorkerékpdrral haladva rendéroket ldtott, meg-
ijedt, palpitdcié érzése lett, amelyet eszméletvesztés, gorcsro-
ham kovetett. Ez az informdcid keltette fel a gyandit, igy kerék-
pdr ergometria vizsgdlatot javasoltunk. A terhelés sordn poli-
morf kamrai tachycardia jelentkezett, amely katekolaminerg
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polimorf kamrai tachycardidt (CPVT) igazolt. A beteg nadolol
és flecainid kezelés bedllitasdt kovetSen tiinetmentessé valt,
és tovdbbi terheléses vizsgdlatok sordn stabil ritmusmegérzés
volt megfigyelhetd.

Kovetkeztetések: Ez az eset rdvildgit arra, hogy a visszatérg,
megmagyardzhatatlan syncope és kollaptiform epizédok hét-
terében CPVT is dllhat, kiilonosen, ha a nyugalmi EKG nem
mutat egyértelmd eltérést. A diagnézishoz vezets legfonto-
sabb vizsgdlat a provokdlhaté aritmidk kimutatdsa terheléses
EKG sordn. Az alapos anamnézis, korai felismerés és megfele-
|6 antiaritmids kezelés kulcsfontossdgi a hirtelen szivhalal
megelGzése érdekében.

(Varatlanul) silyos bakteridlis meningitis — egy
3 hénapos csecsemd esete

SzaniszI6 Eszter', Adami Lilla', Bednarik Mihdly',
Legeza Baldzs', Dobner llona Sarolta?,

Markia Baldzs®, Lédi Csaba'

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Intenziv terdpids Osztaly, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Tizolt6 utcai Részleg
Neuroldgiai Ritka Betegségek, *Semmelweis Egyetem
Idegsebészeti és Neurointervencios Klinika
Gyermekidegsebészeti Osztdly

Bevezetés: A csecsemd&kori bakteridlis meningitis ritka, stdlyos
szovédményekkel jaré kérkép. A klinikai tiinetek gyakran hia-
nyozhatnak vagy nem specifikusak — akdrcsak jelenlegi ese-
tinkben — azonban a diffiiz tineteket produkdld, valamint
egyértelmd géc nélkili kis csecseméknél mindig fel kell me-
riljon a kozponti idegrendszeri fert6zés lehetdsége. Gyanu
esetén nem késlekedhet a koponya képalkoté vizsgdlat, a lum-
bdlpunkcié és az empirikus antibiotikum terdpia azonnali
megkezdése. A lehetS legjobb prognézis elérése érdekében
kontroll képalkoté vizsgdlat lehet indokolt a szovédmények
megitélése céljdbdl. Bizonyos esetekben sziikség lehet idegse-
bészeti beavatkozdsra, valamint intenziv osztdlyos elldtdsra a
tdrsszakmdkkal valé szoros egytttmikodésben.

Esetismertetés: A 3 honapos, negativ anamnézisi fid csecse-
m& 3 napja tarté kohogés, 3 alkalommal jelentkezé hdnysds,
véres vizelet, irritabilitds, etetési nehézség és subfebrilitds mi-
att kertilt Klinikdnk Strg&sségi Osztdlydra. Felvételi stdtusza-
ban nyugtalansdgdn, asszimetrikus koponydjdn és enyhén el6-
domborodé kutacsdn kivil érdemi kérjelzé eltérést nem lat-
tunk. A klinikai kép alapjdn felmertilt a kozponti idegrendsze-
ri nyomadsfokozédds lehetsége, emiatt koponya UH-ot végez-
tink, mely infekciot véleményezett és akut koponya MR vizs-
gdlatot javasolt. Meningitis gyandja miatt ekkor azonnali em-
pirikus ceftriaxon terdpidt inditottunk. A koponya MR bakteri-
dlis meningitisre jellemz& képet igazolt, fokozott diffiziét
mutatd, bilateralis, subduralis folyadékgytlemmel. Liquorban
mérhetetlen glikoz-szintet, enyhén emelkedett fehérvérsejt
szamot, laborértékeiben kifejezetten emelkedett gyulladdsos
paramétereket ldttunk. Liquorbdl és haemokultdrdbél Strepto-
coccus pneumoniae volt kimutathaté. Intenziv Osztdlyunkon
inicidlis stabilizaciéjdt kovetSen, ozmoterdpia mellett dllapo-
ta jelentésen javult, per os etethetévé valt, ezért csokkend
gyulladdsos értékek mellett Infektolégiai Osztdlyunkra he-
lyeztiik. Atmeneti ott-tarté6zkoddsa alatt multiform gorcstevé-
kenységeit észlelték, mely miatt visszakerilt Intenziv Osztd-
lyunkra. Tovdbbiakban is észlelt gorcsei miatt antikonvulziv
terdpidt kezdtiink, neurolégiai konziliumot kévet&en kontroll
koponya MR-t szerveztiink. A képalkotén a gyulladdsos folya-
matok jelent&s progresszidja dbrdzolédott, mely idegsebésze-
ti beavatkozdst igényelt. Az idegsebészeti m(tét sordn nagy
mennyiség(, intracranialisan felgyilemlett genny kerilt eltd-
volitdsra, valamint kamradrain kertlt behelyezésre. A mitétet
kovet6 osztdlyos dpoldsa alatt dllapota stabilizdlédott, azon-
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ban néhdny mdsodperc alatt spontdn sziné multiform gorcseit
kombinadlt gorcsgdtlé terdpia mellet tovdbbra is észleltik. Ne-
urolégiai és idegsebészeti konzilium alapjdn kontroll kopo-
nya MR, a kamradrain-eltdvolitds megitélése és tovdbbi elldtds
céljabol a Semmelweis Egyetem Idegsebészeti és Neurointer-
vencids Klinikdjdra helyeztuk &t.

Osszegzés: A csecsemékori bakteridlis meningitis silyos be-
tegség, magas mortalitdssal és morbiditdssal jar. Annak ellené-
re, hogy ritkdn taldlkozunk vele, minden ldzas, nehezen etet-
hetd, irritabilis csecsemdénél fel kell mertiljon a lehet&sége. Az
idében felismert diagnézis és a kordn megkezdett antibiotikus
kezelés kulcsfontossdgu. A komplex szupportiv elldtds ellené-
re a betegség silyos, gyakran irreverzibilis neurolégiai kovet-
kezményekkel jarhat, ezért a lehetd legjobb prognézis elérése
érdekében a tarsszakmdkkal valé korai, szoros egytuttmkodés
elengedhetetlen része az elldtdsnak.

Klinikai sakkjatszma a Hurler-szindrémaval:
Esettanulmdny egy testvérpdrrol

Szdsz Timea-Orsolya', Simon-Szabé Zsuzsdnna®

"Marosvdshelyi Orvosi és Gydgyszerészeti Egyetem AOK VI.,
Marosvdsdrhely, ?“Marosvdshelyi Orvosi és Gydgyszerészeti
Egyetem Korélettani Tanszék, Marosvdsdrhely

Bevezetés: A mucopolysacharidosisok (MPS) lizoszomdlis td-
roldsi betegségek, amelyeket a glik6zaminoglikdnok lebontd-
sdért felel&s enzimek hidnya okoz. Az MPS | legstlyosabb for-
mdja a Hurler- szindréma, egy ritka, autoszomdlis recessziv
betegség (1:100 000), amely az a-L-iduroniddz enzim hidnya
miatt a dermatdn- és hepardn-szulfatok felhalmozéddsdhoz
vezet. A betegség korai tiinetei kozé tartoznak a dysmorphids
arcvondsok, makrocephalia, csontdeformitdsok és kognitiv
hanyatlds. Kezelés nélkiil a tdlélés jellemz8en 10 év alatti,
azonban az enzimpétlé terdpia (Aldurazyme) és hemato-
poietikus Gssejt-transzplantdcié kombindciéja akdr 20-30
éves tulélést is eredményezhet.

Célkitiizés: Jelen esettanulmdny célja a Hurler-szindréma kli-
nikai lefolydsdnak ¢sszehasonlitdsa egy testvérpdr kapcsdn,
kilonos tekintettel a terdpidra adott vdlaszra és a tilélésre. Va-
lamit felhivja a figyelmet a betegség felismerésének és kezelé-
sének jelentGségére.

Anyag és médszer: A Kézdivdsdrhelyi Municipiumi Kérhdz, il-
letve a Sepsiszentgyorgyi ,Dr. Fogolydn Krist6f” Megyei Sir-
gGsségi Kérhdz korlapjainak adatait felhaszndlva, tovdbba az
édesanya beszdmoldinak segitségével a két Hurler-
szindrémds névér (KV és AT) kértorténete kerlil bemutatdsra.
Eredmények: A testvérek 1 év 10 hénap kiilonbséggel sziilet-
tek, kovetett terhességekbdl, csdszdarmetszéssel (KV), illetve
természetes tton (AT). Prenatdlis genetikai vizsgdlat nem tor-
tént, negativ csalddi kérel6zmény miatt. A neonatédlis id6szak
dtlagos lefolydsu volt, majd a korai fejl6déstik normdlis titem-
ben, koruknak megfelelSen haladt a diagnézist megel6z6 id6-
szakban.

KV-t 2014 mdrciusdban, 2 éves 1 hénaposan, AT-t 2014 szep-
temberében, 8 hénaposan diagnosztizdltdk. Osztdlyos ellatds-
ban KV 11 alkalommal, AT 31 alkalommal részesiilt. Evente
két kontroll torténik Kolozsvdron, Sepsiszentgyorgyre enzim-
potlé terdpidra Utemterv szerint heti 1 alkalommal jartak
(2015- 2024). Fizikai novekedésik egy 3-4 éves gyermek
szintjének felelt meg (20 és 22 kg, 94 és 105 cm). Mentdlis tel-
jesitménytuket illetéen KV-nak egy 5 éves gyermek szintjén,
AT-nek egy 8 éves gyermek szintjén stagndlt. Ellenanyagter-
mel&dés (anti-drog) és kedvezétlen klinikai lefolyds miatt
2022 mdrciusdtél immunmoduldns kezelést kaptak, melynek
kovetkeztében gyakoriva viltak a |éguti fert6zések. AT
tracheostémidjdnak javaslatdt elutasitottdk a szil6k. 2024 jd-
niusaban AT kezelését, szintén sziilei kérésére, ledllitottak.
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KV 2022 oktéberében otthondban elhunyt, boncolds nem tor-
tént.

AT-nél krénikus légzéselégtelenséget, nem-obstruktiv cardio-
myopathiat, mitrdlis billentyl prolapsust és elégtelenséget,
bal kamrai diasztolés diszfunkciét irtak le, emellé 2023-ban
epilepszia tdrsult. Légzéselégtelenségére 2024 madrciusatdl
otthoni oxigénterdpidban részesul. Krénikus kezelést a 1égz6-,
sziv- és érrendszeri, illetve neurolégiai patolégidkra kap.
Kovetkeztetés: A Hurler-szindréma egy progressziv betegség,
melynek korai felismerése befolydsolhatja a tilélést és az élet-
mingséget. A szindréma korai és pontos diagnosztizdldsdt
akaddlyozzdk a vdltozatos és nem specifikus tiinetek, illetve a
betegséggel kapcsolatos ismeretek hidnya. A tdlélés szem-
pontjdbdl elengedhetetlen a korai diagnézis és specifikus terd-
pia (idedlisan 2 éves kor el6tt), tovdbbd a multidiszciplindris
elldtds.

Ujsziilottkori gennyes bérelvaltozasok
differencidldiagnosztikdja egy esetiink kapcsdn

Szemerédy Fanni', Vdrvolgyi Tiinde?, Kdposzta Rita'

"Debreceni Egyetem Klinikai Kozpont Gyermekgydgydszati
Klinika, Debrecen, Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont
Bérgyogydszati Klinika, Debrecen

Panaszmentes, kiviselt terhességhdl 3840 g-mal, 53 cm-rel
per vias naturales sziiletett a jelenleg 5 éves kisfid. Mar sziile-
tésekor testszerte észlelheté volt erythroderma és bullosus
bérkitutése, melyet neonatalis transiens pustulosisnak vélemé-
nyeztek. Kittései tartésan fenndlltak, helyenként abscedadltak,
ezért korhdzi felvételre keriilt 10 napos kordban. Laborértékei
kozil leukocytosis, eosinophilia emelend6 ki, immunglobulin
értékei, phagocyta aktivitds, gyulladdsos paraméterek élettani
tartomdnyban voltak, IgE méréstartomdny alatti. Neonatalis
mucocutan HSV fert6zést, connatalis luest és HIV fert6zést a
szerolégiai vizsgdlatok kizdrtdk, a hélyag bennékbdl
Staphylococcus aureus tenyészett ki. Az antibiotikum terdpia
elhagydsakor pyodermdja ismételten kidjult, konzekvens
leukocytosisa és eosinophilidja miatt eosinophil pustulosus
folliculitis gyandja merilt fel, melyet a szovettani vizsgdlat ki-
zart, ellenben leukocyta adhéziés defektust (LAD 1) vetett fel,
mely a felszini markervizsgdlatok alapjan nem kertlt megers-
sitésre. Csontvel6 biopszia kéros eltérést nem igazolt, a
juvenilis myelomonocytds leukaemia diagndzisdt is elvetet-
tuk. Per os antibiotikum profilaxis (trimethoprim + sulfa-
methoxazole) és lokdlis antibakteridlis kezelés mellett bére
rendben volt, stlyos fert6zése a késébbiekben sem jelentke-
zett, jobb oldali soliter veséje tjszulott kordban mdr felisme-
résre kertlt. A makacs erythroderma és antibiotikum profilaxis
elhagydsakor jelentkezd pustulosus bértiinetek, nem infekcids
gastroenteritisek miatti tovdbbi vizsgdlatok 2 éves kordban
ételallergiat (tej-, tojds-, blza-, széjaallergia) jeleztek, emel-
lett a totdl IgE értéke is mérés tartomdny folottivé vdlt. A kérle-
folyds alapjan felmertlt hyper-1gE szindréma diagnézisdt a ge-
netikai vizsgdlat 2,5 éves korban er&sitette meg. A teljes exom
szekvendlds (WES) a STAT3 génben igazolt patogén mutdciot
heterozigéta formdban, mely megfelelt az autoszomalis domi-
ndns oroklésmenetet mutaté hyper-1gE szindrémanak. Az iro-
dalomban lefrt mutdci6 a STAT 3 fehérje dimerizdciéjdt, DNS
koté képességét gdtolja, mely transzkripciés faktorként szd-
mos citokin jeldtviteli dtvonaldban vesz részt, ezdltal fontos
szerepe van az immunitds, gyulladds, a sebgydgyulds, az
onkogenezis folyamataiban. Csontfejlédési, fogzdsi rendelle-
nesség szintén a szindréma része, mely ennél a gyermeknél
korai koponyavarrat elcsontosodds, scaphocephalia fokoza-
tos kialakuldsa képében jelentkezett, emiatt 3 éves kordban
biparietalis decompressios m(tét tortént. A késébbiekben sem
jelentkezett silyos infekcidja, antibiotikum profilaxis tovdbb-
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ra sem hagyhato el, de a pyodermat jél kontrolldlja, 6sztél-ta-
vaszig pedig a gyakori, elhiz6dé légiti infekciéi miatt id6sza-
kosan alkalmazott IVIG szubsztiticié hatdsos, annak ellenére,
hogy 1gG értéke fiziol6gids. Hasi panaszai diétahiba esetén
jelentkeznek.

Esetbemutatdsunkkal a neonatalis pustularis dermatosisok dif-
ferencidl diagnosztikdja kapcsdn annak egy viszonylag rit-
kdbb okdra hivjuk fel a figyelmet.

IgA nephropathia: az elmiilt 10 év szegedi
eseteinek tapasztalatai

Szenci-Kaszas Baldzs', Ivanyi Béla®, Bereczki Csaba',
Jakab Ddniel’

'Szegedi Tudomanyegyetem Szent-Gyérgyi Albert Klinikai
Kézpont Gyermekgydgydszati Klinika, Szeged, *Szegedi
Tudomadnyegyetem Szent-Gyorgyi Albert Orvostudomdnyi Kar
Pathologiai Intézet

Bevezetés: Az immunglobulin A nephropathia (IgANP) a pri-
mer glomerulonephritisek egyik leggyakoribb képviselgje,
patogenezisében kiemelt szerepi a galaktézdeficiens IgA és
az ellentk termel&dott autoantitestek dltal alkotott immun-
komplexek lerakéddsa a glomerularis mesangiumban. A be-
tegség klinikuma széles spektrumon mozog: a legenyhébb for-
mdkban tinetmentes hematuridval jdr, jelentkezhet azonban
életet veszélyeztetd, rapidan progredidlé glomerulonephritis
tunetegytttesének képével is. Diagnézisakor patognomikus a
vesebiopszids minta immunfluoreszcens szovettani vizsgdlata
sordn észlelt, IgA-tartalmd depozitumok jelenléte a mesan-
giumban. Rizikéstratifikdciéra az  Oxford-klasszifikdcio
(MEST-C) pontrendszere haszndlt. Terdpidjdban alapvetd a
renin-angiotenzin-aldoszteron rendszert (RAAS-) gatl6 terd-
pia renoprotektiv céld bedllitdsa, emellett szimos esetben
szitkséges immunszuppressziv kezelés bevezetése is.
Anyagok és mdédszerek: Retrospektiv adatgydijtésen alapulo
vizsgdlatunkban a SZTE SZAKK Gyermekgydgydszati Klinikdn
2014. janudr és 2025. februdr kozott diagnosztizdlt, IgANP
miatt gondozott gyermekek klinikai adatait (tdrsbetegségek,
laboratériumi paraméterek, alkalmazott terdpia, terdpiavdl-
tds) és a diagndzis alapjdul szolgdlé szovettani eredményeit
elemeztik. Eredményeinket (ha mdsképp nem jeloltik) dtlag +
sz6rds (SD) formdjdban mutatjuk be.

Eredmények: Vizsgdlatunkba 10 gyermek kerllt bevondsra,
kozulik 6 fid (60%), 4 ledny (40%) volt. A diagnéziskori
medidn életkor 14,83 év (IQR: 6,6 év) volt. A vérvizelés elsd
dokumentdlt észlelése és a primer biopszia elvégzése kozott
eltelt id6 dtlagosan 5,07 + 6,08 hénap volt. Kisér§ betegség-
ként 2 esetben colidkia, 1 esetben juvenilis idiopadtids arthritis
(JIA), 1 esetben pedig 1b tipusi glikogéntdroldsi betegség (von
Gierke-kor) és gyulladdsos bélbetegség (IBD) volt ismert az
egyéni anamnézisbdl. A biopszia el6tt mért dtlagos szérum
kreatininszint 125,4 + 81,53 émol/l, Schwartz-formula szerin-
ti dtlagos eGFR 58,39 = 27,50 ml/min/1,73 m2 volt. Osszes
beteglinknél észleltiink hematuridt. Biopsziakori dtlagos vize-
let protein/kreatinin rdta (uPCR) 148,5 + 79,62 mg/mmol volt.
A bioptatumok Oxford-klasszifikdcié szerinti értékelése az
aldbbiak szerint alakult: M (MO:M1 = 4:7, n=11), E (EO:E1 =
5:6,n=11),S(S0:51 =2:9,n=11), T(TO:T1:T2 = 7:4:0, n=11),
C (C0:C1:C2 = 4:5:1, n=10). Rebiopszia 1 esetben tortént.
Renoprotektiv terdpidn tdl immunszuppressziv kezelésben 9
beteg részesult, kozuluk 1 esetben volt szikséges a terdpiavdl-
tds, 1 esetben pedig MPO-ANCA vasculitisszel valé szovEdé-
se miatt kombindlt immunszuppresszié viélt sziikségessé. A
kezd6 terdpiaként vdlasztott immunszuppresziv szer 7 eset-
ben metilprednizolon, 1 esetben prednizolon monoterdpia, 1
esetben pedig metilprednizolon és azatioprin kombindcidja
volt.
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Kovetkeztetés: Rutin vizeletvizsgdlat sordn észlelt hematuria
esetén gondolnunk kell az IgANP lehet&ségére. Konzekvensen
fenndll6 vérvizelés és szignifikdns proteinuria vagy beszdkilt
vesefunkcié esetén a vesebiopszia elvégzése a diagnosztika
alapveté eleme.

Voldemortos lymphomortis

Szilagyi David, Kalocsai Krisztina

Semmelweis Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Bokay
utcai részleg Infektoldgiai Osztdly

Bevezetés: A lymphadenophatia a gyermekkori megbetegedé-
sek egy gyakori tiinete lehet, amely hdtterében szertedgazé
etiolégia dllhat. A kérok diagnosztizdldsa rovid id6ablakon
belil sziikséges lehet, emiatt a kisérg tiinetek pontos felisme-
rése és a részletes anamnézisfelvétel elengedhetetlen a gyors
kérisme megdllapitdsdhoz.

Esetismertetés: ).V. 4 éves, nehéz szocidlis hdttérbél érkezé
fiigyermeket két hete fenndllé, jobb oldali, 5x3 cm-es nyaki
terimével vettiik fel Klinikdnkra. Ultrahangvizsgdlat sordn a
terimét nyirokcsomé konglomerdatumnak véleményezték beol-
vadds vagy tdlyogképzddés jelei nélkil. Rovidesen felvételét
kovetSen eldszor a tenyereken és talpakon, majd a torzson is
maculopapulosus kititések jelentek meg. Az etiolégia felderi-
tése céljabol tovdbbi képalkoté és mikrobiolégiai vizsgdlato-
kat végeztiink, valamint vékonyt( biopszids mintavétel is tor-
tént.

Diagnoézis: Az epidemiolégiai adatok és a klinikai kép ismere-
tében felmerilt connatalis syphilis megbetegedés lehet&sége,
azonban az elvégzett vizsgdlatokat kovetSen sziletés utdn
szerzett syphilis diagnézisdt dllapitottuk meg. Neurosyphilis,
vagy a syphilis egyéb szov6dményei nem igazolédtak.
Kezelés: A gyermek intravéndsan, 14 napig alkalmazott peni-
cillin terdpidban részesult.

Kimenetel: A gyermek cervicalis lymphadenophatidja a keze-
[ést kovet&en csak hénapokkal késébb regredidlt teljesen.
Kovetkeztetés: Habdr ).V-nél egyértelm( ok-okozati 6sszefiig-
gés nem volt megdllapithaté a cervicalis lymphadenopathia és
a syphilis megbetegedés k6zott, amennyiben a tinet megjele-
nésére mds, gyakrabban el6fordulé magyardzat nincsen, a pa-
nasz hdtterében dllhat velesziiletett vagy szerzett nemi tton
terjedd betegség is. Amennyiben nem kapta volna meg idében
a gyermek a megfelel§ kezelést, évekkel késébb, a syphilis
tertier stddiumdban a gummds elvdltozdsok mellett akar
Voldemorthoz hasonld, ellapult orr is kialakulhatott volna.

Perzsel6 torok, avagy egy Mycoplasma infekcié
extrapulmondlis manifesztdcidja

Szkiba Zséfia', Téth-Gergely Agnes®, Szabé Laszl6®
"Heim P4l Orszagos Gyermekgyo’g)/a'szati Intézet Csecsemo-
és gyermekgydgydszat, Budapest, “Heim Pdl Orszdgos
Gyermekgyogydszati Intézet Gyermek Bel- és
Tldogyogydszati Osztdly, Budapest

Bevezetés: Az utébbi években az atipusos tiidégyulladdsok
egyre novekvs esetszdmat figyelhetjik meg, ugyanakkor fon-
tos megjegyezni, hogy az azok hatterében dllé egyik potencid-
lis patogén, a Mycoplasma pneumoniae dltal okozott infekcié
nem csak légliti tiinetek formdjdban tud manifesztdlédni, ha-
nem az esetek kisebb szdzalékdban extrapulmondlis — pl.
haematolégiai, mucocutan, kozponti idegrendszeri - tiinetek
megjelenéséhez is vezethet.

Esetbemutatds: A 17 éves serdulét 1dz, er6s6dé torokfdjda-
lom, valamint enyhe deszaturdcidval jdré nehézlégzés miatt
vettik fel osztdlyunkra. Felvételekor vérbs garatképletek mel-
lett kifejezett oralis mucositis képe volt ldthaté, egyéb nydlka-
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hdrtya érintettség, illetve bértiinet nélkil, valamint a tidék fe-
lett bronchospazmus volt hallhaté. Apoldsa mdsodik napjan
mindkét oldalon buccalisan - illetve vékonyabb rétegben a
szdjpadldson és az ajkak belsé felszinén is - csaknem Gssze-
fggden fehér felrakéddsokat lattunk, melyet érdemben eltd-
volitani nem lehetett, spatuldval megkaparva vérzékeny alap
téint el6. Emellett non-purulens conjunctivitis jelent meg. A
klinikum, emelkedett gyulladdsos érték, illetve pozitiv
Streptococcus A gyorsteszt alapjdn kezdetben invaziv
Streptococcus pyogenes infekcié gyanidja merilt fel, igy
haemocultura és torokvdladék mintavételt kovetSen
parenteralis penicillin terdpidt inditottunk. Ismételt kikérde-
zésekor kiderult, hogy a panaszok kezdete 6ta tobbféle
NSAID-ot vett be, mely informdcié gyégyszer okozta nydlka-
hdrtya laesio lehetGségét is felvetette, igy kezelését nagydozi-
st szteroid terdpidval egészitettik ki. A megkezdett terdpidk
mellett ordlis tinetei progredidltak, illetve a glans penisen is
megjelent nydlkahdrtya laesio. Ekkor a klinikum alapjdn djra-
értékelve az esetet, a ldz, légiti panaszok, kétoldali non-
purulens conjunctivitis, illetve tobb kiilonbozé nydlkahdrtya
érintettségével jaré folyamat hdtterében RIME (reactive
infectious mucocutan eruption) fenndlldsa meralt fel. Tekin-
tettel arra, hogy ezt a tiinetegydttest leggyakrabban Myco-
plasma pneumoniae okozza, az etiolégia tisztdzdsdra Myco-
plasma szerolégia, felsg 1égliti multiplex PCR, valamint ismé-
telt torokvdladék tenyésztés tortént. Szerolégiai vizsgdlata ké-
tes eredményt adott, a PCR Mycoplasma pneumoniae jelenlét-
ét igazolta, a torokvdladék tenyésztés nem tdmasztotta ald
Streptococcus infekcié fenndlldsat. igy a kordbban empiriku-
san megkezdett penicillin terdpidt ledllitottuk és azithromycin
kezelést kezdtink a nagydézisi methylprednisolon terdpia
folytatdsa mellett.

Kovetkeztetés: A Mycoplasma pneumoniae infekcié gyakori-
sdgdnak novekedésével elkertlhetetlen, hogy az extrapul-
mondlis tiinetekkel is nagyobb esetszamban taldlkozzunk.
Ezért fontos, hogy a differencidldiagnézis részeként felmerl-
jon a RIME lehet&sége is.

Autoimmun haemolyticus anaemia nyomdban

Szkiba Zséfia', Vértesi Gabriella?, Szabé Laszl6?,
Csanddi Krisztina®

"Heim P4l Orszdgos Gyermekgydg)/észati Intézet Csecsemo-
és gyermekgyodgydszat, Budapest, “Heim Pdl Orszdgos
Gyermekgydgydszati Intézet Gyermek Bel- és
Tid&gydgydszati Osztdly, Budapest, *Heim Pl Orszdgos
Gyermekgyogydszati Intézet Dr. Kemény Pal Gyermek
Onko-Hematoldgiai Osztdly, Budapest

Bevezetés: A szisztémds lupus erythematosus (SLE) egy szisz-
témds autoimmun betegség, melyet autoantitestek jelenléte,
vdltozatos szervi érintettség és széles spektrumd klinikum jel-
lemez. Az anti-nukledris antitest (ANA) pozitivitds az SLE di-
agnozis feldllitdsdban belépd kritérium. Az esetek tobb, mint
95 szdzalékdban igazolhaté jelenléte, ugyanakkor SLE
tiinetegytittes el6fordul ANA negativitdssal is.

Esetbemutatds: A 17 éves serdiil6 egy honapja észlelt faradé-
konysdg és sdpadtsdg, majd fokozédé sargasdg miatt készilt
laboratériumi vizsgdlat sordn igazolt gravis anaemia, illetve
leukopaenia miatt kerult felvételre intézetliinkbe. Fizikdlis
vizsgdlatakor icterusos bért és sclerdt, sdpadt nydlkahartyat,
valamint jobb oldalt inguinalisan megnagyobbodott nyirok-
csomot észleltiink. A vérszegénység hatterében autoimmun
haemolyticus anaemia (AIHA) fenndlldsa igazolédott. Hasi
ultrahang vizsgdlata mérsékelt fokd hepatomegalidt és kifeje-
zett splenomegalidt dbrdzolt, valamint jobb oldalt
parailiacalisan patholdégids nyirokcsomé konglomerdtum volt
lathaté, a tapintott jobb oldali megnagyobbodott inguinalis
nyirokcsomé mellett. Mellkas-, hasi- és kismedence MR-
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vizsgdlata ugyancsak patholégids nyirokcsomék jelenlétét
igazolta a retroperitoneumban, valamint parailiacalisan jobb
tdlsdllyal. Lymphoproliferativ kérkép kizdrdsa érdekében az
inguinalis nyirokcsomé eltdvolitdsra kertlt, szovettani vizsgd-
lata, valamint csontvel§ biopszia és lumbalpunctio tortént. A
nyirokcsomé hisztolégiai vizsgdlata reaktiv folyamat jelenlét-
étigazolta, semaz, sem a csontvel&i minta vizsgdlata nem erg-
sitette meg lymphoma fenndlldsdt, a liquor vizsgdlata ugyan-
csak negativ lett. Az eredmények birtokdban a kordbban gya-
nitott lymphoproliferativ  folyamat mellett = szisztémds
autoimmun betegség lehet8sége is felmerilt a tiinetek hatteré-
ben. Ennek megitélésére késziilt autoantitest vizsgdlatok so-
rdn ANA - Hep2 - negativitds mellett emelkedett dsDNS anti-
test titer, valamint mérsékelten emelkedett SS-B antitest szint
igazolédott. A komplement rendszere vizsgdlata normdl C3 és
C4 koncentrdciét mutatott. A klinikum és a laboratériumi
eredmények (AIHA, leukopaenia, emelkedett dsDNS) alapjdn
SLE gyandja merult fel az észlelt ANA negativitds ellenére.
Ugyanakkor, mivel az ANA negativitds miatt az SLE diagndzi-
sdt nem lehetett egyértelmten kimondani, a lymphoprolife-
rativ folyamat biztos kizdrdsdra ismételt szovettani és PET-CT
vizsgdlata tortént. Ezek a vizsgdlatok tovdbbra sem tudtdk iga-
zolni lymphoma jelenlétét. Az ismételt autoantitest meghata-
rozds tovabb emelkedett dsDNS, illetve vdltozatlanul emelke-
dett SS-B szintet igazolt, valamint novum eltérésként Hep2 po-
zitivitds jelent meg. Ez alapjdn meger&sitést nyert az SLE.
Kovetkeztetés: Gyermekkorban az SLE igen vdltozatos for-
mdkban manifesztdlédhat. Ha a klinikum alapjdn egyéb kor-
képek kizdrhaték és az ANA pozitivitason kivil teljesil a diag-
nosztikus kritériumrendszer, fel kell merilnie SLE lehet&ségé-
nek, hiszen a korai adekvdt diagndzis és terdpia megkezdése
kulcsfontossdgi a morbiditds csokkentésében. Az ANA nega-
tiv (pseudo negativ) SLE az irodalmi adatok alapjan létezik,
hétterében metodikai ok 4ll.

Oseltamivir (Tamiflu) kezelés igazolt Influenza
fert6zés esetén korhazi kezelést igénylé
gyermekeknél

Szodfridt Bogldrka Lilla, Szendi Jdlia,
Ruszinké Viktéria, Kovdcs Mdrta

Petz Aladdr Egyetemi Oktaté Kérhdz Csecsemd- és
gyermekgydgydszati Osztdly, Gydr

Kérhdzi kezelést igényl6 gyermekek Influenza virus fert6zése
esetén antivirdlis kezelés (elsé vonalban oseltamivir) alkalma-
zdsa évtizedek 6ta ajdnlott.

Az elmilt években bebizonyosodott, hogy az oseltamivir ke-
zelés csokkenti az okozott tiinetek intenzitdsdt, az infekciot
kovets szovdmények kialakuldsdanak kockdzatdt, illetve lero-
viditi a kérhdzban toltott dpoldsi napok szamat.

Bizonyos rizikécsoportokban (2 év alatti gyermekek, immun-
szupprimalt/krénikus betegséggel rendelkezé egyének), akik-
nél véarhatéan az influenza fert6zés stilyosabb lefolydsu, na-
gyobb a szovédmények kialakuldsdnak a kockdzata, a tiinetek
kezdetét kovetSen 48 6rédn belil PCR teszt eredmény nélkul is
érdemes a kezelést elkezdeni.

Kérhdzunk Gyermekgyoégydszati Szakmacsoportjdnak Fert6zé
Részlegén 2 hénap alatt (2025 janudr és februdr) 23 gyermek-
nél alkalmaztunk oseltamivir terdpiat léguti PCR vizsgdlat &l-
tal igazolt Influenza fert6zés esetén. A medidn életkor 2,5 év
volt. Legfiatalabb gyermek 2 hénapos, legid6sebb 11 éves (is-
mert 1-es tipust diabeteses) volt. A terdpidt az ajdnldsok alap-
jan 5 napig alkalmaztuk.

A terdpia kezdetét kdvetSen dtlagosan 1,5 nap alatt észleltiik,
hogy a gyermekek ldztalannd vdlnak (3 gyermeknél ldz egydl-
taldn nem jelentkezett, 1 gyermek az egyidejiileg zajlé otitis
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media miatt nem ldztalanodott). Gyégyszermellékhatdst bete-
geinknél nem észleltiink.

Osszességében tapasztalataink aldtdmasztjdk a szakirodalom
azon dllitdsdt, hogy az oseltamivir terdpia alkalmazdsa mellett
a gyermekek dltaldnos dllapota hamar javul, a gyégyszer al-
kalmazdsa biztonsdgos.

Nomen est omen? Avagy gyégyulds egy stilyos
lIégzési elégtelenségbdl.

Sziics-Székdcs Lilidna' Brandt Ferenc Addam’,
Csillag Judit?, Hauser Baldzs®, Kis-Tamas Melinda?,
Kovéacs Néra', Mahdi Leina', Szigeti Krisztina’,
Szabé Miklés', Szdsz Barbara’

"Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg PIC osztdly, “Semmelweis Egyetem,

Aneszteziologiai és Periperativ Betegelldto Intézet
Gyermekanesztezioldgia

Bevezetés: A veno-venosus extrakorpordlis membrdn-
oxigendcid, vagy VV ECMO, a siilyos, konzervativ intenziv te-
rdpia mellett nem javulé |égzési elégtelenségben szenvedd
betegek esetében alkalmazhaté “tid6pétlé” kezelés. A keze-
|éssel lehetSséglink nyilik a tid6 funkciéjanak helyettesitésé-
re, atidd ekdzben pedig id6t nyer a regenerdciéra, gyégyulds-
ra.

Esetbemutatds: Az elGadds témdja egy korrigdltan terminus-
ban évé, volt korasziilott csecsemd esete, akinél |égzési elég-
telenség miatt VV ECMO kezelés elvégzése valt sziikségessé.
A kozel két hénapos kis csecsemét ment6 szdllitotta felss lég-
Uti tinetek, tdpldldsi nehezitettség miatt a kildé intézetbe,
ahovd periarrest dllapotban érkezett meg. Silyos dllapota mi-
att azonnal megkezdték az intenziv osztdlyos kezelést. A su-
lyos klinikai tinetek hdtterében kéroki tényez6ként RSV infek-
cié igazolédott. A kiild& intézetben a kezdeti dllapotstabiliza-
|6ddst kovetSen lélegeztethet§sége fokozatosan romlott, igy
VV ECMO kezelés elvégzése céljabdl kérték dtvételét Klini-
kdnk PIC osztdlydra. A VV ECMO kezelés megkezdését kove-
t6en dertlt fény arra, hogy a stlyos légzési és keringési elégte-
lenség hdtterében az RSV infekciéhoz tarsulé bakteridlis szu-
perinfekcié és szepszis dll fenn. A kezdeti silyos dllapot és az
intenziv osztdlyos kezelés kapcsdn fellépett - a VV ECMO ke-
zeléssel nem oOsszefliggd - szovédmények (CVK-asszocidlt
thrombosis, vorosvértest koncentrdtum paravasatioja a has-
tregbe) ellenére csupdn 6 nap VV ECMO kezelést kdvetSen a
beteg kozel teljes mértékben meggydgyult. Egy nappal a VV
ECMO kezelés befejezését kbvetSen sikeresen extubdlni lehe-
tett, majd néhdny nap midlva j6 dltaldnos dllapotban tudtuk
visszahelyezni a kiilds intézetbe. Apoldsi idénk alatt a beteg
az esedékes Synagis oltdsdt is megkapta.

Kovetkeztetések: Koraszllottek esetében nem ritka a sdlyos,
akdr bakteridlis szuperinfekcioval szovédott RSV fertézés. Ez
a fajta lefolyds akdr a kordbban adekvat passziv immunizdcio-
ban részestlt betegeknél is megjelenhet. Kifejezett |égzési
elégtelenséggel jaro esetekben szamolni kell a bakteridlis szu-
perinfekcié lehetségével, igy az empirikus antibiotikum ke-
zelés megkezdése mindig megfontolandé ebben a betegcso-
portban. Invaziv légzéstdmogatds mellett nem javuld, silyos,
de potencidlisan reverzibilis tiid6betegség esetén minden
esetben érdemes referdlni a beteget VV ECMO centrumba a
gyorsabb és kevesebb szovédménnyel jaré gydgyulds remé-
nyében.
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Infantilis tremor szindréma ritka etioldgiai
hattérrel

Tamasi Albert, Mézes Katalin, Abdulrahman Abdulrab

Békés Varmegyei Kézponti Kérhdz Csecsemé- és
Gyermekgyogydszati osztdly, Gyula

Bevezetés: Az infantilis tremor szindréma egy ritkdn el&fordu-
16, krénikus B12 vitaminhidny kovetkeztében kialakulé ence-
phalopathiaval, tdpldldsi nehezitettséggel, choreoathetosis-
sal, motoros- és mentdlis fejl6dés megrekedésével, regresszio-
val jaré betegség.

Esetbemutatds: A 14 hénapos fid kisdednek ismételt hdanyd-
sok, tdpldldsi nehezitettség miatt tortént felvétele. 8 hénapos
kordig mozgds- és értelmi fejlédése normdlis volt. Egy
rezidudlis nyelvcysta mitétet kovetSen csak anyatejet volt
hajlandé fogadni. A szil6 ehhez az eseményhez kéti fokoza-
tos hanyatldsdt. Felvételkor egy szomatikusan gyengén fejlett,
hypoton, apathias, nehezen tdpldlhaté kisdedet lattunk. EEG
kérgi funkciézavart jelzett, agyi ultrahangon jelentds kilsé
liquortér tagulat mutatkozott. Laboratériumi vizsgdlat sordn
mérhetetlentl alacsony B12 vitamin szintet mértiink, igy
intramuscularis pétldst kezdtink. Két nappal késébb f6ként a
fels6 végtagokon folyamatos, alvdsban is észlelhet§ tremor,
choreoathetosis jelentkezett, melyet benzodiazepin érdem-
ben nem véltoztatott. Az EEG-n epilepszidra utalé mikodés-
zavar nem volt. A klinikai tinetek és a B12 vitaminhidny alap-
jan infantilis tremor szindromat véleményeztiink. Két héttel
késébb mar vegyes étrenden volt, a tremor intenzitdsa jelent6-
sen mérséklgdaott, jatszott, gégicsélt. Edesanya mérhetetlentl
alacsony B12 vitamin szintjének hdtterében intrinsic factor- és
a gyomor parietalis sejtjei ellen termelt anitest pozitivitdst ta-
ldltunk.

»Giant” omphalokele sebészi kezelése -
esetismertetés

Tardi Réka', Hajnal Déniel', Kovdcs Tamais',
Amulya Saxena’

'SZTE Gyermekgydgydszati Klinika Gyermeksebészet, *Burjeel
Hospital Abu Dhabi Pediatric Surgery

Bevezetés: Esetismertetésiinkben egy, a klinikdnkon kezelt
“giant” omphalokelével sziiletett betegtink kihivdst jelentd se-
bészi kezelését mutatjuk be.

Esetismertetés: 2020 augusztusdban terminusra, siirg6sségi
csdszdrmetszéssel maturus fid djszulott sziletett kifejezett
hasfali defektusdval. Ennek jelenléte praenatalisan is-
mert volt, jelent6s mérete azonban nem. Sziiletését kovets-
en “silo” felhelyezés tortént, tekintettel, arra, hogy a kelé-
ben észleltik egész kiterjedésében a mdjat, a Iépet illet-
ve a csaknem teljesvékonybelet. 1 hét utdn a has(ri szervek re-
dukciéjdat nem itéltuk elégségesnek, ezért a defektus megna-
gyobbitdsat és a “silo” djraképzését végeztik. 3 hét mdlva vélt
lehetségessé a defektus fedése, amelyet csak a hasfal bérének
egyesitésével tudtuk elérni, gy hasfal teljes rétegeire terje-
dé rekonstrukcié e térardnytalansdg miatt nem volt megvalé-
sithaté. 3 hénap PIC intenziv terdpids kezelést kovet&en végiil
a csecsemdt otthondba bocsdjtottuk.

A kisded novekedése sordn azonban csak a hasfali sérvet fedd
heges bér taguldsat lattuk, a hasdri szervek, f6ként a mdj re-
dukciéja nem indult meg. A has izompereme a torzs oldalsé
kozépvonaldn nem terjed til, igy az implantatum nélkili re-
konstrukciét nem tartottuk lehetségesnek. Azonban gyermek
egyéves kora utdn mozgdsfejl6dése felgyorsult, igy sztikséges-
sé vdlt a has(ri szervek védelmében a defektus tovabbi m(té-
te.
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A hasfal zdrdsat hdléval torténg, tobb 1épcsés beavatkozdssal
terveztilk meg, amelytél fokozatos redukcié lehet§ségét re-
méltik. A hdlé kivdlasztdsdban hdarom f6bb szempontot hatd-
roztunk meg.

1. A hdlé azon tulajdonsdga, hogy a nem tapad a hasdri szer-
vekhez kielmelkedGen fontos, a tobbszori mdtéti feltardssal
jaré vérzés és esetleges bélsérilés elkertilésemiatt. 2. A graft
merev, rugalmatlan szerkezete a hasfalizomelemeinek meg-
nydldsdat eredményezi, igy egyre kisebb halé alkalmazhaté a
teljes zdrdsig. 3. Bioldgiai dtépulés a gyulladdsos szov6dmé-
nyek és kilokédés esélyének minimalizdldsa miatt szitkséges.
Ezen szempontok alapjdn a Cook Medical Biodesign Hernia
Graft hal6jdra esett a vdlasztds. A m(tétre tobbszoros halasz-
tds utdn 2022. novemberében sor kerilt. A graft sikeres imp-
lantdcidjat kovetSen elhidzédé, tobb héten &t tarté ldzas
dllapotjelenkezett, amely hdtterében kimutathaté fert6zés
nem igazoldédott. A hdlé feletti heges b6r egy részén sebgyodgy-
uldsi zavar jelentkezett, amely 6 hénap alatt hdmosodott kon-
zervativ kezelés mellett. Az utdnkovetés sordn a hdlé peremét
szolgdlé hasfali izom fokozatos expanziéjat lattuk a hasfali
sérv ldthaté redukciéja mellett. 2024 novemberében ismételt
hdlébeultetést végeztiink, madr kisebb méretd grfttal. A mdtét
utdni 3 héten a hegesbdr sebének részleges szétvdldsdt észlel-
tuk, melynek konzervativ kezelése jelenleg is zajlik.
Konklizié: A ,giant” omphalokele sebészi elldtdsa jelentds
sebészi kihivds, amely elldtdsdban a biolégiailag dtépils ha-
|6k biztaté megolddst jelenthetnek.

Vékonybél duplicaturdk ellatdasa az SZTE
Gyermekgydgydszati Klinika Gyermeksebészeti
Osztdlydn

Tardi Réka, Kovacs Tamds
SZTE Gyermekgyogydszati Klinika Gyermeksebészet

Bevezetés: A tdpcsatorna kettSzetei ritka fejlédési rendelle-
nességek, melyek a szdjiregtdl a végbélig barhol el6fordulhat-
nak. Tinetmentes esetben mellékleletként keriilhetnek felis-
merésre (akdr mdr prenatalis ultrahang vizsgdlat sordn is),
amennyiben pedig panaszokat okoznak, azok leggyakrabban
obstructids tinetek, illetve gastrointestinalis vérzés formdja-
ban jelentkeznek. A kérkép viszonylag alacsony el&forduldsa-
nak ellenére az utébbi harom évben tobb esetet is sikeresen di-
agnosztizdltunk és kezeltiink mdtétileg a Szegedi Tudomany-
egyetem Gyermeksebészeti Osztdlydn, melyeket jelen el6-
adds keretein belul szeretnénk bemutatni.

Esetismertetés: 2023-2025. k6zott 6sszesen 4 gyermek kerdilt
elldtdsra vékonybél duplicatura miatt az SZTE Gyermekgyogy-
dszati Klinika Gyermeksebészeti Osztdlydn. Két esetben mar
praenatalis ultrahang vizsgdlat sordn fény derilt az elvdltozds-
ra. Két esetben késébbi életkorban (2 és 16 évesen) jelentke-
z§ gastrointestinalis vérzés miatt tortént kivizsgdlds, mely so-
rdn Tm99 szcintigdfidval a vékonybelek teriiletén ectopids
gyomornydlkahdrtydt taldltunk. Az operativ elldtds minden
esetben a bélkett6zet resectiéjdbél, majd end-to-end anasto-
mosis készitésébsl dllt. A betegek posztoperativ tdpldldsat
minden esetben sikertilt zavartalanul felépiteni, utdénkovetés
sordn az el6adds id6pontjdig szovédményt nem észleltiink.
Osszegzés: Bar ritka fejl6dési rendellenességrél van sz6, hasi
ultrahang vizsgdlat sordn ldtott cystoaua elvdltozas, illetve is-
meretlen eredet( tdpcsatornai vérzés esetén gondoljunk a vé-
konybél duplicatura lehetséges diagndzisdra.



GYERMEKGYOGYASZAT 2025; 76. EVFOLYAM, 3. SZAM

A kevesebb néha tobb — Hyponatraemia
hdtterében ritka konstelldcié

Telkes Adrienn

Az enyhe hyponatraemia gyermekkorban dltaldban mellékle-
letként észlelt eltérés, leggyakrabban virusinfekciékhoz,
gastroenteritishez tdrsul. A sdlyos hyponatraemia hatterében,
- kilénosen ha az anamnesis alapjdn nem kézenfekvé az ere-
dete- szdmos ritka ok, stilyos betegség is dllhat.

A 1,5 éves, tertileti kérhdzban epilepsia miatt gondozot kisde-
det elhiiz6dé convulsio, silyos hyponatraemia miatt helyez-
ték gyermekintenziv részleglinkre. Az extrém alacsony Na
(legalacsonyabb: 117 mmol/l) értékek hatterében felvételkor
szokvdnyos és gyakori ok az anamnesis alapjan nem merilt
fel.

Egy éves kordig terlletileg illetékes gyermekosztdlyon 3
convulsiot kévetSen a negativ EEG lelet ellenére levetira-
cetam bedllitds, majd ismételt convulsio miatt epileptolégiai
centrum javaslatdra nagy dézisd valprodt bedllitds tortént.
Anamnézisébgl még kiemelendd, hogy az ezt kovets héna-
pokban ugyancsak a tertileti kérhdzban két alkalommal dpol-
tdk sidlyos hyponatraemia miatt.

Kértorténetét dttekintve vizelet fajsdlya minden bentfekvés al-
kalmdval alacsonyabb volt, s kivizsgdldsunk sordn
folyadékmegszoritdst kovetéen sem viltozott, negativ folya-
dékegyenstilyba kertlt.

Kivizsgdldsa sordn részletes hormonilis és képalkotd vizsgdla-
tok torténtek,melyek a leggyakoribb hyponatraemidt okozé
patholégids kérképek lehet&ségét nem erdsitették meg.
Klinikai kép hétterében a kezdetben benntnk felmertlg, ,ké-
zenfekvg” diagnézisok nem igazolddtak, és a silyos hypo-
natraemidt egy nem szokvdnyos, ritka pathofiziolégiai kons-
telldcié okozta. Ismét megbizonyosodtunk, hogy nem mindig
a labor és miiszeres vizsgdlatok tomkelege vezet a megoldads-
hoz, azaz “a kevesebb néha tébb”.

Kicsi anya kicsi ldnya

Terkovics Lili Aliz, Luczay Andrea

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay
utcai részleg Gyermek-endokrinologia

Esetismertetéstinkben egy jelenleg 9 éves ldny torténetét mu-
tatjuk be, akit 2017-ben 22 hénapos kordban vizsgdltak el6-
szor klinikdnk endokrinolégiai ambulancidjdn alacsonynévés
miatt. Ekkor testmagassdga és teststilya is hdrom percentilis
alatt volt.

A gyermek 36-37. hétre sziletett gesztdciés diabétesz
mellitusszal szovédott varanddssdgbdl 1870 grammal és 47
centiméterrel. Sorvadtsdgdt méhlepény okidnak gondoltdk.
Mdr a koraszuilott osztdlyon észlelték naplemente tiinetét. Kli-
nikdnkon hét hénapos kordban vizsgdltdk ldzas betegség és
elére domborodé kutacs miatt. Felvételkor észlelték trigono-
cephalidjdt és a saggitalis varrat elcsontosoddsédt, amit idegse-
bészeti mtét kovetett. A klinikai kép miatt komparativ
genomidlis hibridizdcié (CGH) tértént, a 15q26-ban egy 291
kb és egy 305 kb duplikdciét irtak le. A génszakasz az IGF-1 és
a MEF2A receptort érinti. A mutdciét édesanydtdl orokolte, 6
149 centiméter magas.

Novekedési elmaraddsdnak hatterében novekedési hor-
mon-hidny igazolédott. 2018. augusztusa 6ta novekedési hor-
mon kezelésben részesil. 2020. oktéberében, négy és fél éves
kordban pubesen megjelend sz6rszdlak miatt jelentkeztek,
amelynek sordn centrdlis pubertas praecox diagnézisa kertlt
feldllftdsra, GnRH analég kezelés indult. Irodalmi adatok
alapjdn ez része lehet a genetikai kérképnek. Nem menstrual.
Edesanyjanal a serdiilés 9 éves korban kezd&dott. 2024. de-
cemberében obesitds kivizsgdldsa kapcsan csokkent glikéz-
tolerancia és hiperténia igazolédott.
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A 1526 duplikdciéjdt tobb tanulmdnyban inkdbb tdlnovés-
sel, értelmi fogyatékossdggal és jellegzetes arcvondsokkal jdré
szindrémdkkal kapcsolatban frtdk le, azonban alacsonynovés-
r6l is beszamolnak az irodalomban. Emellett térsulhatnak még
sziv-, vese-, nemi szervi és mozgdsszervi fejlédési rendelle-
nességek is.

Viltozé etioldgia, valtoz6 progndzis: egy ritka
kérok a dilatativ kardiomiopdtia hatterében

Tian Huimin', Luczay Andrea®, Vilmanyi Csaba®,
Tolgyesi Andrea’

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Csecsemdé- és gyermekgyogydszat, “Semmelweis
Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Bokay utcai részleg
Diabétesz, Endokrinoldgiai és Metabolikus Osztdly,
Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet
Gyermeksziv Kézpont, Budapest, *Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Bokay utcai részleg Kardiolégia

Bevezetés: A dilatativ kardiomiopdtia (DCM) egy olyan sziv-
izom-betegség, amely a bal kamra tdgulatdval és szisztolés
diszfunkciéval jdr, és gyakran manifeszt szivelégtelenséghez
vezet. A gyermekek tobbségénél a DCM idiopdtids eredetd, a
tobbi esetben etioldgidja szertedgazé lehet: a ritkdbb geneti-
kai eltérésektél a gyakoribb gyermekgydgydszati kérképekig is
terjedhet.

Esetismertetés: Pdciensiink a 32. gesztdciés héten 1050
gramm sullyal szuletett IUGR koraszulottként, ezt kovet&en
PIC osztdlyunkon dpoltdk meconium ileus és neonatalis
diabetes miatt, melynek hatterében GATA6 mutdcié6 igazolo-
dott. A mutdcio a pancreas hidnydn kivil vitiummal is gyakran
tdarsul, ennek jeleként betegtinknek ligatdrdtigényl6 PDA-ja és
kozepes méretli ASD ll-je volt, melyhez id6vel egy mérsékelt
pulmonalis billenty( szdkilet tarsult. Az ASD és a pulmonalis
stenosis miatt rendszeres kardiolégiai ellenérzés alatt dllt, a
beavatkozdsi indikdciét egyik sem érte el.

2024 nyardn a kordbbi eltérések mellett anaemia, hypo-
thyreosis és coeliakia is igazolédott ndla, ezért pajzsmirigy
hormon szupplementdciét inditottak, és gluténmentes diétdra
kertlt. Egy hénap mdlva rutin kardiolégiai kontrollja sordn
novum eltérésként kifejezett balkamra diszfunkcid latszott ko-
vetkezményes mitralis insufficientidval, laborvizsgdlata mér-
sékelten elevdlt hsTroponin T és jelentGsen emelkedett
NTproBNP szintet mutatott. Anticongestiv terdpia mellett
(enalapril, verospiron, bisoprolol) végig tiinetmentes maradt,
de a kovetés els6 3 hénapjaban a kamrafunkciéban érdemi ja-
vuldst nem észleltiink. A kamrafunkcié javuldsa a diagnézis
utdn 3 hénappal kezd&dott és azéta teljesen rendezédott. Je-
lenleg az anticongestiv terdpia leépitése zajlik.

Megbeszélés: A 3 éves kisded kontrollvizsgdlata sordn felis-
mert novum DCM betegségének hdtterében tobb etioldgia is
felmerilt. A kardiomiopdtia kialakuldsdban a GATA6 mutdcio
is szerepet jdtszhat a szakirodalom szerint, ezdltal a genetikai
eredetli patomechanizmus nem volt kizdrhaté, azonban
hypothyreosishoz és coeliakidhoz is tarsulhatott a DCM. Bete-
gunknél az etiolégia a vdrhaté prognézis szempontjabdl is 1é-
nyeges kérdés volt, ebben leginkdbb a spontdn javulds vagy az
dllapot krénikus volta lehetett segitségtinkre.

A gluténmentes diéta szigoru betartdsdval, a diéta megkezdé-
sét kovetSen kb. 4 hénappal észlelt kamrafunkcié javulds
alapjdn a DCM hatterében coeliakia asszocidlt myocardidlis
diszfunkcié dllhatott.
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Nem minden hasi fajdalommal jaro
hepatomegalia hepatitist takar — A gyermekkori
Budd-Chiari szindréma diagnosztikai és
etiolégiai kihivasai

Té6th Klaudia, Kadenczki Orsolya

Debreceni Egyetem Klinikai K6zpont Csecsemd- és
gyermekgyogydszati Klinika, Debrecen

Bevezetés: a Budd-Chiari szindréma (BCS) a mdj vénds ki-
dramldsi rendszerében |étrejové elzdrédds eredménye.
Etiolégidjat tekintve primer és szekunder, lefolydsa alapjan
akut, szubakut és krénikus formdra oszthatjuk. Incidencidja a
felnétt lakossdg korében 1/100.000, gyermekkorban még rit-
kdbb betegségnek szamit. A diagndzis feldllitdsa sok esetben
késik, ami rosszabb betegség-lefolydshoz és gyakoribb sz6-
védményrdtdhoz (akut vagy krénikus mdjelégtelenség,
hepatikus encefalopdtia) vezethet. A BCS-val él6 emberek
mortalitds kockdzata egészséges tarsaikhoz képest hdromszo-
ros. Tlnetei a hasi (jobb felsé kvadrédns) fdjdalom, étvagyta-
lansdg, rapid stlygyarapodds ascites kovetkeztében, icterus,
hepatomegdlia, mely els6sorban a lobus caudatust érinti. Tar-
sulhatnak hozzdjuk a nagyvérkori vénds pangds és a portdlis
hipertenzié egyéb jelei is, azonban szamos esetben aszimpto-
matikus betegség.

Célkitizés: vizsgdlatunk célja, hogy a bemutatott eseteken ke-
resztiil felhivjuk a figyelmet egy ritka betegségre, ismertetve a
diagnosztikus algoritmust, a kiilonb6z6 etiolégiai tényezbket
és rizikofaktorokat, a korai diagnézis és adekvat terdpia fon-
tossdgdt, valamint a hosszdtdvi kildtdsokat.

Esetbemutatds: eladdsunkban hdarom, a Debreceni Gyermek-
klinikdn, az elmult hdrom évben, Budd-Chiari szindromaval
diagnosztizdlt gyermek esetét szeretnénk bemutatni. Mindha-
rom beteg ldny volt, életkoruk 12-15 év kozottinek adédott. A
tinetek és a diagnézis feldllitds kozott eltelt id6 1-5 hénap ko-
zott vdltozott. Tlneteik és panaszaik hasonléak voltak: jobb
kvadrdnsban jelentkezé hasi fdjdalom, rovid idén belil beko-
vetkezett silygyarapodds, melynek hatterében ascites allt,
megnagyobbodott bal mdjlebeny. A betegfelvétel és a diag-
nosztikus értékd hasi és Doppler ultrahang kozott dtlagosan
4.7 nap telt el (3 nap - 7 nap). Egy betegnél emelkedett GOT
(496 U/l) és GPT (608 U/I) értékeket tapasztaltunk, a
GPT/GOT ardny 1.22 volt.

Mindhdrom gyermeknél primer Budd-Chiari szindréma igazo-
I6dott. Az egyik gyermeknél antifoszfolipid szindréma, mdsik
gyermeknél herediter trombofilia (Leiden heterozigéta) fele-
|6s a v. hepatica trombotikus elzaréddsért. A harmadik gyer-
mek esetében a herediter sferocitézisnak is lehetett szerepe a
korkép kialakuldsdban, a vena cava inferior membrandézus el-
zdréddsdnak kivizsgdldsa két gyermeknél még folyamatban
van.

Egy esetben a mdj szintetizdl6 képessége stilyos fokban beszi-
kalt, portdlis hipertenzié mindhdrom gyermeknél kialakult.
Kovetkeztetés: a BCS ritka betegség, de gyermekkorban is
gondolni kell rd lehetséges diagnézisként enyhe mértékd, de
akutan kialakulé hepatomegdlia és hasi fdjdalom, normdlis
vagy kozel normdlis mdjfunkcios leletek esetén is. Prognézisat
befolydsolja a diagnézisig eltelt id6. Az antikoaguldns kezelé-
sen til a terdpidt meghatdrozza a pontos etioldgia tisztdzdsa.
Eseteinkkel szeretnénk rdvildgitani a komplex gondolkodds és
amultidiszciplindris szemlélet fontossdgdra, hiszen a korai di-
agnézis, a kivdlté tényezd korai felfedezése és a nemzetkozi
irdnyelveknek megfeleld, adekvdt terdpia megkezdése csok-
kentheti a szovédmények valészinliségét, ezdltal a betegség
progndzisa javithaté.
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Cholangitis, vasculitis, atipusos pneumonia:
MP-K-szindréma?
Torok Viktéria Réka, Bed6 Krisztina, Visy Bedta

Heim Pal Orszdgos Gyermekgydgydszati Intézet, Nyerges
Gdbor Infektolégia Osztdly Csecsemd- €s gyermekgyogydszat

Bevezetés: A Kawasaki-szindréma az egyik leggyakrabban
el6fordulé gyermekkori vasculitis, melynek pontos pato-
mechanizmusa a mai napig nem tisztdzott. Az elmult években
tobb centrumban elvégzett, nagy esetszami metaanalizisek
alapjén a Mycoplasma pneumoniae (M. pneumoniae) okozta
komorbiditds jéval gyakrabban (az esetek 10-22%-dban) for-
dul el6 Kawasaki-szindrémadval, mint barmely egyéb infektiv
dgens okozta megbetegedés. Az igazolt M. pneumoniae infek-
ciéval jaré esetekben a tlinettan, a laboratériumi vizsgdlatok,
illetve a szovédmények gyakorisdga is eltéré volt az egyéb
esetekhez képest, igy a késébbiekben felmeriil a fenti betegek
kalon Kawasaki-szindroma alcsoportként valé kezelése a kli-
nikai gyakorlatban.

Esetismertetés: A négy és fél éves lednygyermek 6t napja tarté
ldzas anamnézis, icterus miatt kerilt felvételre infektolégiai
osztdlyunkra. Erkezésekor belszervi stituszdban sdpadt-
icterusos bért, térzsén apréelemd exanthemdkat, vérbd garat-
képleteket, lepedékkel fedett nyelvet, kétoldali purulens
conjunctivitist, cervicalis lymphadenopathiat, jobb oldali
subcostalis hasi fdjdalmat, hepatomegalidt észleltiink. Labo-
ratériumi paramétereiben emelkedett CRP érték, direkt
hyperbilirubinaemia, emelkedett transzamindz és obstrukciés
mdjenzimértékek, hypoalbuminaemia, megnydlt INR,
anaemia ldtszédott. Hasi ultrahang vizsgdlata sordn jelentds
mértékd epelittagulat nem volt ldthatd, a perivascularis kots-
szoveti dllomdny kiszélesedett, az epehélyag kémentes volt,
kissé vaskosabb fallal.

A fenti eltérések alapjan akut cholangitis irdnydiagnézissal
empirikusan piperacillin-tazobactam kezelést inditottunk. Az
akut cholestaticus hepatitisnek megfeleltethets vizsgdlati
eredmények végett infektiv, autoimmun, anyagcsere eredet,
colidkia, pajzsmirigy funkciézavar, alfa-1-antitripszin hidny
irdnydba kivizsgdldsat végeztik, mely negativ eredménnyel
zdrult, igy zajlé cholangitisét, icterusdt szisztémds betegség
részjelenségének tartottuk. Apoldsa harmadik napjan kétolda-
li pneumonia igazolédott, melynek hatterében szerolégiai
vizsgdlatok M. pneumoniae infekciét mutattak, igy terdpidjat
azithromycinnel egészitettik ki. Két nappal késébb, kilenc na-
pos ldz mellett a gyermek az atipusos Kawasaki-szindréma kri-
tériumait teljesitette, igy terdpids id6ablakon belil intravénds
immunglobulin, illetve nagydézisd acetilszalicilsav terdpid-
ban részesult. Cholestatis miatt urzodeoxikélsav kezelést in-
ditottunk. Kontrasztanyagos hasi MR vizsgdlatdn az epedit-
rendszer tdgulatot nem mutatott, a cholecysta normdl morfo-
|6gidju volt, k6re utalé eltérés nem volt azonosithaté. Immun-
globulin kezelést kovetSen ldza nem ismétl6dott, tizenhdrom
nap kérhdzi dpolast kovetSen otthondba bocsdtottuk. Harom
nappal késébb ismét beldzasodott, a klinikum és laboratériu-
mi vizsgdlatok alapjdn ldza hétterében terdpia refrakter Kawa-
saki-szindromdt véleményeztiink, mentSterdpiaként paren-
terdlis metil-prednisolont inditottunk. Ezt kdvetSen ldza nem
ismétlgdott, klinikai tiinetei regredidltak. Osszességében a
gyermek tinetei hdtterében M. pneumoniae indukdlta Kawa-
saki-szindromdt, és ezek talajdn kialakult akut cholangitist
véleményeztiink.

Kovetkeztetés: A klinikum és a szakirodalmi adatok alapjdn
jellegzetesnek impondlé, laboratériumi eltérések alapjdn fel-
meriil6, majd mikrobiolégiai vizsgdlatok sordn igazolt M.
pneumoniae okozta komorbiditds adekvat kezelése a kérlefo-
lydst megroviditheti, valamint a szovédmények, illetve a terd-
pia refrakteritds kockdzatot csokkentheti. Ennek egyértelmd
igazoldsdra a késébbiekben tovdbbi nagy esetszamdi vizsgdla-
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tok sziikségesek, azonban fenti esettink rdvildgit, hogy a diag-
nosztikai és a terdpids terv feldllitdsa sordn indokolt a M.
pneumoniae kéroki szerepét mérlegelni. Irodalmi adatok
alapjdan mind a M. pneumoniae, mind a Kawasaki-szindréma
tarsulhat cholangitisszel.

Kulcs az idé6

Ungvdri-Veres Anita', Krivdacsy Péter’, Soés Tiinde',
Lédi Csaba?, Schnur Janos®

'Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay
utcai részleg Siirgdsségi Osztaly, 2Semmelweis Egyetem
Gyermekgyogydszati Klinika Bokay utcai részleg Intenziv
terdpids Osztaly, *Heim P&l Orszdgos Gyermekgydgydszati
Intézet Anesztezioldgiai és Intenziv Terdpids Osztaly,
Budapest

Bevezetd: A szepszis gyermekkorban mind gyakorisdga, mind
stlyossdga miatt kiemelkedé betegség, mortalitdsa igen ma-
gas, az id6faktor kulcsfontossdgu.

Esetbemutatds: A 3 éves filigyermek sajdt |dbdn, édesanyja ki-
séretében kereste fel Gyermekklinikdnk Békay utcai részlegé-
nek Surg@sségi Osztdlydt, két napja haspuffadds, szdjnydlka-
hdrtydjén porkos elvdltozdsok, hasmenés, hurutos kohogés,
csokkent folyadékbevitel miatt. Jelentkezésiik napjan édes-
anyja sargdanak ldtta, els6sorban ezért érkeztek. Egy hete zaj-
lott gennyes kozépfllgyulladdsa, amelyre antibiotikumot sze-
dett. A tridzsban elsé felmérés sordn icterusos bért és
sclérdkat, cserepes, porkos ajkakat, emelkedett pulzust és [ég-
zésszamot és enyhén csokkent szaturdciot (91%) észleltink.
Tovdbbi elldtdsat a sokktalanitéban folytattuk. Fizikdlis vizs-
gdlatdbol kiemelendé telt, el6re domborodé hasa, rajta ldtha-
t6é vastag hasfali véndk, tovdbbd mdja 8 cm-rel meghaladta a
jobb bordafvet. Vizsgdlatok kozben hulldmzé tudatdllapotot
észleltink. Laboratériumi vizsgdlata: pancytopenidt, emelke-
dett prokalcitonin, CRP, bilirubin, GGT és karbamidszintet,
csokkent ndtriumszintet, megnyldlt alvaddsi paramétereket
mutatott. Mellkas RTG vizsgdlata pneumonidt igazolt. Hasi
ultrahang vizsgdlata a mdj egészének és a veséknek megna-
gyobbodadsat irta le. Influenza A gyorsteszt pozitiv lett. Intra-
vénds folyadékpdtldst, fdjdalomcsillapitdst, szeddciét és
HFNC terdpidt alkalmaztunk. Laboratériumi vizsgdlatai alap-
jan a feltételezett immunkompromittdlt dllapota miatt széles
spektrumd antibiotikum kezelést kezdtiink.

Klinikdnk Intenziv Osztdlydn felvételt kovetGen a gyermek
intubdldsra és gépi lélegeztetésre kerilt, ahol oxigenizdcidja
kezdetektsl fogva nehéz volt. Mellkas RTG vizsgdlat a pneu-
monia progressziéjdt dbrdzolta. Légliti PCR vizsgdlatdban Inf-
luenza A mellett tobb baktérium volt kimutathatd, legnagyobb
csiraszamban Pseudomonas aeruginosa, amely hemokultira-
jabdl, fulvdladékdbdl is kitenyészett. Kombindlt gyégyszeres
keringéstimogatdsban, majd folyamatos vesepétlé kezelés-
ben részesilt. Tenyésztések alapjan célzott antibiotikum terd-
pidt és antivirdlis kezelést, valamint stilyos pancytopenia mi-
att, tobb alkalommal voérosvértest, vérlemezke, valamint
coagulopathia miatt FFP és véralvaddsi faktor pétldst kapott.
Ful-orr-gégész minden nap vizsgdlta, tobbszor paracentesisre
volt sziikség. Hematolégiai konziliumot kovetSen csontvel§
biopszia tortént, a malignitds kizarasra keriilt. Apoldsa hato-
dik napjdn lélegeztethetésége sokat romlott, ismétléds
bradycardidval jdré periarrest dllapotai voltak, pupilldi kitd-
gultak, fénymerevvé vdltak.

Mivel gdzcseréjét magas lélegeztetési paraméterekkel sem le-
hetett biztositani, a Heim Pdl kérhdzba kertlt dthelyezésre VV
ECMO kezelés céljdbél, CRRT kezelését az ECMO korbe in-
tegrdltan folytattdk. Teljes szupportiv terdpia mellett neurolé-
giai dllapota kezdetben enyhén javult, majd rapidan romlott.
A koponya CT-vizsgdlat térfoglalé hatdsi vérzés mellett a tel-
jes bal félteke hypodensitdsdt, transtentorialis hernidciét mu-
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tatott, idegsebész konzilidrus dllapotjavuldst eredményezd
beavatkozdsra lehetGséget nem ldtott, minden eréfeszités elle-
nére gyermek 0sszesen egy hét kezelést kovetGen meghalt.

Osszegzés: Az eset felhivja a figyelmet arra, hogy a szeptikus
dllapot milyen gyorsan progredidlhat és vezethet rendkivil si-
lyos dllapotromldshoz. A fulmindns szepszis mogott felmeriil-
hetett immunkompromitdlt dllapot, amely nem igazolédott.

Véres histdria

Vamos Anna

Semmelweis Egyetem Gyermekgyogydszati Klinika Bokay
utcai részleg Csecsemd- és gyermekgyogydszat

Egy Rh inkompatibilitds miatt hdromszor intrauterin transz-
flizidn dtesett, majd az elsg életnapjdn teljes vércserében ré-
szesiilt, késébb ismételt anemizdlédds miatt tobbszor
transzfunddlt csecsemd esetét mutatjuk be.

A gyermek direkt hyperbilirubinaemia, hepatopathia kivizs-
gdldsa céljabdl kerult felvételre Csecsem@osztdlyunkra. La-
boratériumi vizsgdlataibél direkt hyperbilirubinaemidja
mellett emelkedett transzamindz értékei, illetve normdl
GGT szintje emelenddk ki. A szulészeti intézményben ké-
szult hasi ultrahang vizsgdlata felvetette biliaris atresia gya-
ndjdt, azonban Klinikdnkon 6 6rds éhezést kovetSen epeho-
lyagja, illetve epeditjai is jol dbrdzolhaték voltak ultrahang-
gal. A hepatopathia etiolégidjaként fert6zéses dgensek kizd-
rdsra kertltek. Szemészeti vizsgdlata, szivultrahang vizsga-
lata, illetve gerinc rontgen vizsgdlata nem mutattak Alagille
szindromdra jellemzg eltéréseket.

Laborvizsgdlatai sordn extrém magas ferritin szintet és ma-
gas transzferrin szaturdciét detektdltunk, fgy felmerilt a
transzflziok dltal okozott vastilterhelés lehetsége. Ezt
megerdsitette hasi MR vizsgdlata, melynek sordn extrém
mértékd vaslerakodds kerult leirdsra a mdjban és a [épben.

Komplikdlta a helyzetét, hogy kivizsgdldsa kozben egy eny-
he lefolydsi RSV infekcidja zajlott. MR vizsgdlatdt kovet&en
perzisztdlé oxigén igénye, silyfejl6dési zavara, anaemia
miatt ismételten transzfizié vélt szikségessé.

A vastllterhelés kezelése céljdbdl vas keldtor deferoxamin
inflizids kezelést inditottunk.

Salmonella blues

Végh Anna, Bojtar Zsiliett, Kardics Kinga

Department of Pediatrics, Semmelweis University csecsemd-
és gyermekgyogydszat

Bevezetés: A non-typhoid Salmonella jellemz&en akut
enterocolitist okoz, amely a legtobb embernél enyhe és magéd-
tél gyogyulo betegség. (1) A betegség invaziv manifesztdciéja
is jelentkezhet lazzal, akdr hasmenés nélkil is, mely kezelés
nélkil vagy nem megfelelGen kezelés esetén haldlos kimene-
tell is lehet.(2,3) Az invaziv betegség leggyakoribb kérokozé-
ja a Salmonella enterica két szerovaridnsa, a S. typhimurium
és a S. enteritidis (4). Kilonosen veszélyeztetettek a csecse-
m&k és kisgyermekek, id6sek, immunhidnyos vagy alultdpldlt
egyének. A szovédmények kozé tartozik a szepszis, az reaktiv
arthritis, valamint a kiilonb6z6 szervek, példaul a mdj, [ép és
agy tdlyogosoddsa. Ritka, de stilyos szovédmények lehetnek a
meningitis, az endocarditis és a vasculitis. (4) Az id6ben meg-
kezdett antibiotikus kezelés csokkenti a szovédmények els-
forduldsdnak valészintiségét a veszélyeztetett populdciéban.
Célkitiizés: Salmonella fert6zés és szovédményeinek bemu-
tatdsa egy 2 éves és egy 9 hénapos gyermek esetének ismer-
tetésével.
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Eredmények: A 2 éves L.D. két és fél hete tarto ldzas enteritis
kapcsdn kertlt a ldtékorinkbe. Terileten végzett széklet
bakteriolégiai vizsgdlat sordn Salmonella enteritidis tenyé-
szett ki székletmintdjdbol. A hasmenés lezajldsdt kovetSen
Gjra magasba szokd ldz, a végtagokon megjelené maculo-
papulosus, illetve axillarisan jelentkezé pontszer( kititések
miatt keresték fel a tertiletileg illetékes Kistarcsai FI6r Ferenc
Kérhdz Gyermekosztdlydt. Kérhdzi dpoldsa sordn 9 napig
volt ldzas a gyermek. Mikrobiolégiai vizsgdlatok sordn
hemokultdrdjabol E. coli bacteraemia igazolédott. 10 nap
ceftriaxon kezelés mellett a gyermek ldza megsz(int, de ezt
kovetSen hetekig jelentkezett még héemelkedése. Invaziv
Salmonella fert6zés gyandja, E. coli bacteraemia és a ldtott
bérjelenségek valamint tartés subfebrilitds miatt infektolé-
giai ambulancidnk segitségével részletes kivizsgdldsa zaj-
lott, mely a felmeril6 szov6dményeket kizdrta és a
sz6bajovs differencidldiagnosztikai kérdéseket tisztdzta.
A gyermek gyogyult a betegségébdl.

Mésik esetiink, egy 9 hénapos gyermek aki hdnydsok, tudat-
zavar miatt lett felvéve Klinikdnk Strg6sségi majd Intenziv
Osztédlydra. Akut koponya MR vizsgdlat purulens meningi-
tist, empyemadt véleményezett, mely miatt az OMII-ban ké-
toldali craniotomia, empyema evacuatio tortént. Hemo-
kultdrdjébdél Salmonella sp. tenyészett ki. Kombindlt széles
spektrumui antibiotikum kezelést kapott kezdetben, majd
ceftriaxon kezelését 6sszesen 32 napig folytattuk. Szovaéd-
ményként gorcstevékenysége jobb oldali végtaggyengesége
alakult ki, mely a kezelés mellett javult.

Kovetkeztetések: Invaziv Salmonella fert6zés gyandja ese-
tén fontos a korai mikrobiolégiai diagnosztika és az adekvat
antibiotikus kezelés. A multidisztciplindris megkozelités-
nek koszonhetSen a silyos szovédményes eseteknek is esé-
lye lehet a mingségi tilélésre..

(1) Crump JA, Sjolund-Karlsson M, Gordon MA, et al. Epidemiology,
clinical presentation, laboratory diagnosis, antimicrobial resistance,
and antimicrobial management of invasive salmonella infections
Clin Microbiol Rev. 2015; 28:901-937
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nontyphoidal salmonella disease Curr Opin Infect Dis. 2017;
30:498-503

(3) Roth GA , Abate D, Abate KH, et al. Global, regional, and national
age-sex-specific mortality for 282 causes of death in 195 countries
and territories, 1980-2017: a systematic analysis for the Global
Burden of Disease Study 2017 Lancet. 2018; 392:1736-1788

(4) Ao TT, Feasey NA, Gordon MA, et al. Global burden of invasive
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(5) Fierer, J. Invasive non-typhoidal Salmonella (iNTS) infections, 2022
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Palliativ katéterintervencidk szerepe kritikus
pulmondlis sztenézis / atrézia esetén a
kétkamras rekonstrukcié kivihetésége érdekében
— esetismertetés

Weigert Timét', Szab6 Andrea®’

"'Békés Varmegyei Kézponti Kérhdz Csecsemd- és
Gyermekgydgydszati osztdly, Gyula, *Gottsegen Gyérgy
Orszdgos Kardiovaszkuldris Intézet Gyermeksziv Kézpont,
Budapest

Bevezetés: az intakt kamrai szeptummal jdré pulmondlis
atrézia és kritikus pulmondlis sztendzis ritka velesziiletett
szivbetegség, az atrézia incidencidja 4-8 f&/10 000
élvesziletés. Spektrumbetegség: a jobb kamrai kidramldsi
traktus elzdréddsa vagy sz(kilete, olyan ductus-dependens
vitium, amely jdrhat a jobb kamra és a trikuszpidalis billentyd
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kilonboz6 mértékd hipopldzidjdval és a corondria rendszer
rendellenességével. Az anatémia sokfélesége miatt nincs egy-
séges, univerzdlis korrekciés mitét, a beavatkozdsok (kétkam-
rds, egykamrds, mdsfél kamrds/hibrid keringés) egyénre sza-
bottak.

Esetismertetés: terminusra per vias naturales sziletett djszu-
|6tt ldny zavartalan korai adaptdciéjdat kovetSen elsg orvosi
vizsgdlatkor észlelt cianézis (SpO2 75%), szivzorej hatteré-
ben ductus-dependens kritikus pulmondlis sztkiilet igazolé-
dott. Mdsodik életnapon effektiv pulmonalis ballonvalvulo-
plasticdn esett dt. Prostin terdpia elhagydsi kisérletet sordn zd-
r6dé ductus arteriosus mellett jelentds deszaturdcié volt ész-
lelhets, ezért sikertelen ductus arteriosus stentelési kisérletet
kovetéen a megfelel§ tudSkeringés biztositdsa érdekében
jobb oldali aortopulmonalis (mddositott Blalock-Taussig)
shunt mtét tortént. Kontroll vizsgdlatok sordn kielégits
perkutdn szaturdciés értékek mellett echocardiogréfidn jél ve-
zetd shunt mellett megfelel& pulmonalis keringés, jé kaliberd
pulmonalis dgak dbrdzolédtak, a jobb kamra Grterének foko-
zatos novekedése mellett. Haemodinamikai vizsgdlat normad-
lis pulmondlis nyomdsokat igazolt. 15 hénapos kordban meg-
felel§ sziviiregi méretek és nyomsdsviszonyok mellett lehetd-
ség nyilt a kétkamrds rekonstrukciéra (Blalock-Taussig shunt
transfixatioja és dtvdgdsa, a pitvari sovényhidny szdkitése,
jobb kamra kifolydsi pdlya resectio, nativ sajdt pericardium
transannuldris folttal rekonstrukcié, pulmonalis billentyd
valvulotomia tortént extracorporalis keringésben, mérsékelt
hypothermidban, cardioplegidval) Tovabbi kontroll vizsgala-
tok sordn a jobbkamra méretének és funkciéjanak lassi nor-
malizdléddsat lattuk, a rekonstrudlt jobbkamra kidramldsi pd-
lydn enyhe nyomdsterhelés maradt, a pulmonalis dgak j6 tel6-
dése mellett.

Kovetkeztetések: az erek és a sziviiregek méretét a rajtuk dt-
dramlo vér mennyisége hatdrozza meg nemcsak az intrauterin
fejl6édés sordn, hanem a posztnatdlis idészakban is. Pulmo-
nalis atrezidban a jobb szivfél hypoplasidja az egykamrds ke-
ringés kialakitdsdt tenné sziikségessé, jol megvdlasztott katé-
terintervenciok azonban - szelektdlt betegcsoportban — lehe-
téséget biztositanak a sidlyosan hypoplasids jobbkamra és
pulmonalis artérids rendszer megfelel6 novekedésére és igy
kétkamrds keringés kialakitdsdra.

Renovaszkularis hipertéonidval kezelt betegeink
multidiszciplindris megolddsa

Zentay Lilla, Bereczki Csaba, Jakab Daniel
SZTE Gyermekgydgydszati Klinika Nefrologia

A gyermekkori szekunder magas vérnyomds olyan dllapot,
amely nem 6nmagdban dll fenn, hanem egy mdsik alapbeteg-
ség vagy rendellenesség kovetkezménye. A gyermekkori sze-
kunder hiperténia f6 okai lehetnek: vese eredetd (krénikus ve-
seelégtelenség, glomerulonephritis, polycystds vesebeteg-
ség), endokrin betegségek (Cushin-sy, pheochromocytoma,
hyperthyreosis), gyégyszer-vagy egyéb anyagok dltal kivdltott
okok (szteroidok, drogok) vagy sziv-és érrendszeri eredetd
(aorta-coarctatio, renovaszkuldris hypertonia).

Esetiinkben a renovaszkuldris hypertonia igazolédott, amely
egy ritka, de jelentds formdja a szekunder magas vérnyomds-
nak, mely a veseartéria sztkuletével jar.

Klinikdnkon az elmdilt 1 évben renovaszkuldris hiperténidval
kezelt gyermekek eseteivel szeretnénk bemutatni a diagnosz-
tikai és terdpids lehetGségeket, esetiinkben PTA (percutan
transzlumindlis angioplasztika) jelentett megolddst, mely a
betegek életében jelentds életmindség javuldst hozott.
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Egy atipusos Salmonella-fertdzés tanulsagai

Zsigmond Anna Regina, Tamasi Albert, Abdulrahman
Abdulrab Mohamed

Békés Varmegyei Kozponti Kérhdz Pandy Kdlmdn Tagkdrhdz,
Csecsemd- és Gyermekosztdly, Gyula

Evente jelentds szamu Salmonella fert6zés igazol6dik hazank-
ban, bdr a valédi esetszdm ennél lényegesen magasabb lehet.
Leggyakrabban gastrointestinalis tiineteket okoznak, az
extraintestinalis manifesztdciék ritkdn fordulnak el6, azonban
felismeréstk és megfelels kezeléstk kulcsfontossdgu.

Esetismertetés: Egy 9 éves kisldnyt hoztak ambulancidnkra
jobb oldalon kezd6dd, deréktdji fdjdalom miatt, amely az ér-
kezés napjdn jelentkezett és a nap folyamdn fokozédott. Az &l-
lapota olyan mértékben romlott, hogy tolékocsiban érkezett,
mivel jdrdsra és feltlésre képtelen volt. Subfebrilitdson kivil
egyéb infekcids tiinet nem jelentkezett. Kérel6zményében tra-
uma nem szerepelt, azonban mdsfél hénappal kordbban
enteritisen esett dt. Fizikdlis vizsgdlat sordn pozitiv Kernig- és
Brudzinski-tineteket, valamint Lasegue-jel pozitivitdst észlel-
tiink madr 20°-os |db emelésnél. Az als6 végtagon a mélyrefle-
xek renyhék voltak, tovdbbd a lumbosacralis gerincszakasz
utogetésre érzékenynek bizonyult. A klinikai kép alapjdn
lumbosacralis MR-vizsgdlatot végeztiink, amely spondylo-
discitist és a musculus psoas gyulladdsét igazolta. Hemo-
kultdra levételét kovetSen empirikusan ceftriaxon terdpidt in-
ditottunk, amelyet idegsebészeti konzultdciét kovetGen
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clindamycinre vdltottunk. Hiarom nappal késébb a beteg beld-
zasodott, a kezdetben enyhén emelkedett gyulladdsos para-
méterek tovdbbi novekedést mutattak. Az ekkor megismételt
hemokultdra 14 érdn belil Salmonella torzset jelzett. Az érzé-
kenységi vizsgdlatok eredménye alapjdn, infektolégiai és
idegsebészeti konziliumokat kovet&en, a kezelést ceftriaxon
terdpidval folytattuk. Gyégytorndsz bevondsdval a pdciens fo-
kozatos mobilizdldsdt megkezdtiik, korzett viselése mellett. A
psoas érintettség kovetésére tobbszorés ultrahang-, valamint
hasi MR vizsgdlatot végeztiink, azonban tdlyogképz&dés nem
igazolédott. A gyermeket dltaldnos dllapotdnak javuldsa és
tartés ldztalansdga utdn cefixim terdpidra dllitottuk dt, amit to-
vdbbi két hétig alkalmaztunk. A kontroll MR vizsgdlat prog-
ressziv javuldst igazolt. A kisldny jelenleg is gyégytorndra jdr,
de maradvdnytinetek nélkul gyégyult.

Kovetkeztetés: A hemokultira szakszer(l levétele és sziikség
szerinti ismétlése kiemelten fontos a pontos diagnézis és a cél-
zott terdpia meghatdrozdsa érdekében, ahol a klinikai kép
nem tipusos, és az empirikus terdpia hatékonysdga megkérds-
jelezhetd. A jelen eset rdvildgit arra, hogy a korai hemokultdra
pozitivitds gyorsithatja a célzott antimikrobidlis terdpia meg-
kezdését. Csont és izileti érintettség esetén a kezelés elhd-
zédhat, ezért a megfelel§ antibiotikum-stratégia és folyama-
tos dllapotkovetés kulcsfontossagi. Emellett a kérel6zmény-
ben szerepld enteritis és a kés6bbi vérdramfert6zés kozotti
kapcsolat kiemeli a szisztémds disszemindcié jelentségét,
amely akdr hetek-hénapok elteltével is manifesztdlédhat.
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