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Kerpel-Fronius Odon és Kati néni

A hazai Gyermekgyodgya-
szat torténetében az idei
év majusa kiemelt jelen-
téségl, hiszen majus
22-24. k6zott lesz a Ma-
gyar Gyermekorvosok
Tarsasagdnak Nagygyl-
lése, amiegyrészt 90. év-
forduldja a hazai Gyermekgydgyadszat megalapi-
tasanak (1924, Bokay Janos), 100 éves idén a ha-
zai Gyermeksebészet), valamint 175 éves az l. Sz.
Gyermekklinika (1839, Schépf Merei Agoston).
Tulassay Tivadar, Szabdé Andras és Verebély Ti-
bor professzor urak vezetésével szervezett
Kongresszus részletes programja és absztraktjai
az Ujsag masodik felében taldlhato meg.

Folydiratunk e szamanak elsé fele a szokdsos, va-
gyis van Evidencia rovat, ahol most az allergia-
tesztek a f6 téma. Ez igen aktualis, hiszen az or-
szdg szamos pontjan elérhet6k azok a megbizha-
tatlan, I1gG alapu tesztek, amelyek tucatnyi
allergént ,igazolnak” a gyermeknél, majd a lelet
aljara odairjak, hogy keresse meg a szakembert.
A reguldris rovatokbdl kiemelésre érdemes a
Benignus epilepszia centrotemporalis tiiskékkel
(EEG rovat), az epigenetikai kutatasok vizsgala-
tardl (Genetikai sarok) és a D-vitamin szerepérdl
a vesefibrosis patomechanizmusdban kozlemé-
nyek (Kutatoéi laborsarok). A tovabbképzési
Osszefoglaldk koziil a Laktdzintolerancia aktudlis
kérdései, valamint a Juvenilis idiopathias arth-
ritisek ajanlhatodk.

Az Arc-csok rovatban mindig érdekes kérdés, hogy
a kérdezett professzor vagy f6orvos kit tekint pél-

daképének, milyen gondolatot 6riz t6le, amit utdna
késébb 6 maga adhat majd tovdbb a tanftvdnyai-

nak. A rovatban szerepl6k kozil Fekete Gyorgy,
Sulyok Endre, Cholnoky Péter, Boda Domokos,
Tulassay Tivadar, Soltész Gyula és legutobb, a
mostani szdmban Verebély Tibor is Kerpel-Frénius
Odont jelolte meg példaképének, illetve olyan sze-
mélynek, aki jelentds hatdst gyakorolt a hazai gyer-
mekgyo6gydszatra. Kerpel-Frénius Odoénrél is lehet-
ne hosszabban szélni, de ebben az el6széban most
Kati nénirdl (Fi Istvannérdl) szeretnék irni.

Husz évvel ezelGtt kertiltem az I. Sz. Gyermekklini-
kdra, ahol az els6 osztdlyos vizitek egyikén Kati né-
ni egy 5 éves gyermeknél megdllva megkérdezte az
osztdlyvezetst, hogy miért 80-as a stllyedése en-
nek a fiinak? Biztos torokgyulladdsa van. Nem hi-
szem, szolt Kati néni, megnéztem délel6tt a gyer-
mek torkdt, semmi gennyes fert6zés nem ldthaté.
Nem kohog, torka, fule nem fdj. Akkor lehet, hogy
pyelonephritise van, nézziink vizeletet, sz6lt az or-
vos. Igen, az van neki, dtkildtem egy lemosott vi-
zeletet, tele van fehérvérsejttel és baktériummal az
tledék. Id&sebb kollégdk mesélték, hogy az akkor
intézetvezet§ professzor ldtva egy egyhetes ldzas,
conjunctivitises, lymphadenopathids gyermeket,
az akkor még szinte ismeretlen Kawasaki-szindré-
mdra gondolt és javasolta, hogy ezt publikdljdk egy
hazaifolyéiratban. Kati néni elmondta, hogy 3 hete
Nyerges tandr drék mdr publikdltdk az els6 Kawa-
sakis esetet a Gyermekgydgydszatban. Kati néni,
ha egy ritka betegségrél hallott az osztdlyon, akkor
ment a klinika konyvtdrdba és mdr lapozta is a Nel-
sont. Kati néni pontosan annyira emelkedett ki a
névérek kozil, mint Kerpel-Frénius az orvosok
korébdl, az egyetlen kiilonbség az, hogy nem lesz
réla dij elnevezve és nem lesz arcvondsairdl
dombormd. Ez egydltaldan nem baj, Kati néni sem
badnja... a lényeg, hogy becstljik meg minden
kolléga magas szint( és lelkes munkdjat, legyen az
orvos vagy névér.

Veres Gdbor
fészerkeszts

Tesztkérdések a 2014-es évben is! Ez évben is az Gsszes tesztet (6 lapszdm osszesitett pontszdmai alapjdn) legjobban
megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil. Amennyiben pontegyenl&ség alakulna ki, akkor a révidebb bekiildési id6 fog
donteni. Ezen kiviil minden megfejtd, akinek vdlaszai haromnegyed részben helyesek, 8 kreditpontot tudhat magdénak!
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LARC-CSOK”

Verebély Tibor professzor tdrral beszélget Veres Gabor

Tisztelt Verebély Professzor Ur! Kedves Tibor! mely természetes egy sebész életében is — dtsegi-
Hosszu sebészévek dllnak mogotted. Hogyan em- tett. Ezt kovetSen a gyermeksebészetben Kontor
Iékszel vissza a kezdetekre? Miben volt mds a se- Elemér, a skéciai tartézkoddsom alatt pedig Dan
bészet akkor és most? Young volt a mesterem és a példaképem is egy sze-
Elsgsorban az mélyben.
anesztézia kezdet-
leges volta miatt Verebély Tibor
teljesen mds volt a (Budapest) a hazai
sebészet akkor, gyermeksebészet
mint ma. Nagyon egyik megteremtd-
fontos volt a mté- je, Fiizesi Kristof
tek gyorsasdga, a (Szeged) és Pintér
matéti  id6.  Ugy Andrads (Pécs) pro-
mondtuk, az 1 6rdn fesszorokkal
tdl végzett mutét- (,Gyereksebészeti
nek halmozottan triumvirdtus”)
tobb a szovédmé- egyiitt. Tibor or-
nye, ezért minden szdgos és nemzet-
mUtétet gyorsan be kozi hirnévre elsé-
kellett fejezni. sorban a koraszii-
Pont ezért egyfajta lottek Botallo-ve-
kapkodds jelle- zetékének, NEC-
mezte az akkori sebészetet, mig ma a legnagyobb jének, valamint a rekeszsérv- és a gyermekurols-
nyugalommal nagy rekonstrukcidkat végzink, giai mitétekkel tett szert. Ezen kivill mindig is is-
akdr érédkon keresztil, nagyobb problémadk nélkul. mert rélad, hogy nyitott vagy az djdonsdgok irant.
A mdsik egy mondds, ami akkor ,divat” volt: Kis se- Mi a véleményed az uj technikdkrél, példaul a Da
bész, kis metszés, nagy sebész, nagy metszés. Ma- Vinci-robotrél?
gyardn, mikor egy nagy sebész operdlt, szinte telje- A Da Vinci program fantasztikus. Olyan csoddlatos
sen nyitott mellkasok és hasak voltak a mitSaszta- fejlesztés, melyek segitségével egy 2 cm’-es tertile-
lon. Mig ma abba az irdnyba igyeksztink, hogy mi- ten beltl varrni és csomézni is lehet, tehdt egész pi-
nél kisebb behatoldssal, minél szofisztikdltabb ci tregekben. Példdul egy ujszulott, vagy akdr egy
modszerekkel, kozmetikailag is megfelelGen, a test koraszulott nyel6csG-atresidjat meg lehet operdlni
integritdsdnak legminimdlisabb sértésével végez- a Da Vinci segitségével. Ugyanakkor egy nagyon
zuk a mdtéteket. nagy kérdés, hogy az dra — ami nagyon jelent&s —,
megfizethet§-e egy olyan orszdg szdmdra, mint
Ki volt a tanitomestered? Volt-e olyan mondat, Magyarorszdg. Az USA-ban a vdrtndl lényegesen
gesztus, ami még most is benned éI? Engedjél meg jobban elterjedt, pedig mindenki megmosolyogta
egy személyes élményt, pdlyakezd6ként megfog- kordbban. Ma ott egy normdl kérhdzban madr 4-5
tad a vdllam és azt mondtad, hogy a ,Sebész egy robottechnika is megtaldlhaté.
olyan belgydgyasz, aki operadlni is tud”. Magam dttételesen ismerem, mert tobb kollégdm-
Altaldnos sebészként kezdtem, Mészdros LdszI6 nak volt szerencséje tanulmdnyozni. Veltk kon-
adjunktus dr volt, aki a kezemet fogta sz6 szerint az zultdlva azt szGrtem le, hogy Magyarorszdg erre a
els6 mdtéteimnél. Nagyon hdlds vagyok neki. technikdra nem képes. Nyilvdn egészségligyi kolt-
O nem egy kozismert név, de minden részletre sége annyira nagyok a mi léptékeinkhez képest,
megtanitott, és a kezdeti szorongdsos id&szakon — hogy ezt a gazdasdgunk sajnos kdvetni nem tudja.
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Hires orvos felmendid inkdabb terhet vagy dldast
jelentettek szamodra?

Mindkett6t mondhatndm. Az mindenképpen érez-
het6 volt, hogy nem ismeretlenként dlltak hozzdm.
A hdtrdny az volttaldn, hogy emiatt az elvdrdsok is
magasabbak voltak velem szemben. Mellékmon-
datként jegyezném meg, hogy a szlleim bardtai
nem feltétlentl voltak az én bardtaim, az ellensé-
geik azonban az én ellenségeim is voltak.

De mindenképpen elmondhatom, hogy az adtlagndl
nagyobb figyelmet kaptam egész életem sordn, és
teljesiteni is kellett ennek megfelelGen.

Ha 5 hires embert meghivhatnal egy beszélgetés-
re, kik lennének azok és miért?

Az a baj, hogy ha nagy embereket mond az ember
ilyenkor, akkor nem bardti beszélgetés lesz a vége.
Nagyon szivesen hallgatndm meg Mdrai Sdndor és
Wass Albert véleményét a mai helyzetrgl. Bar ez
sem lenne feltétlenul beszélgetés, mert én valdszi-
ntleg csendben hallgatndm, hogy mit mondana-
nak, cstingenék a szavaikon.

Akivel szivesen taldlkoznék: Kerpel-Fronius Odén,
akivel nem a medicindrél, hanem az olasz épité-
szetr6l, Anatole France-rél és a francia irodalomral
beszélgetnénk. O egy hihetetleniil kellemes és
nagy kultdrdjui ember volt, élete vége felé igen szo-
ros kapcsolatban voltunk bizonyos szinten.

A madsik Szentdgothai Jdnos, akivel szintén nem az
orvosldsrol konzultdlndnk, hanem a hadihajék
dgyudjanak célzokészulékérdl, mert arrél is olyan
szinesen tudott beszélni, mint a festészetrél vagy a
vitorlazasrol.

Végil pedig, akit meghivnék, a néhai skéciai f6no-
kom. Ot szakmai parbeszédekre hivnam. Még ma
is sokszor gondolok arra, mit mondana egy-egy ne-
héz helyzetben, mi volna az 6 megolddsa. Nagyon
tisztelem, mint orvost.

Ha nem lehettél volna orvos, akkor mi lettél vol-
na?

)6 kérdés, f6leg, mert ennyi sebészi év utdn azt hin-
né az ember, hogy nem is akart mdst csindlni soha
ezen kivil. De én abszoldt irtéztam a sebészettsl
még a kozépiskola végén is. Engem a matematika
és a pszicholégia érdekelt. Kibernetikdval szeret-
tem volna foglalkozni, ennek megfelelGen keres-
temis a Bolcsész Karon egy matematika-pszicholé-
gia kombindciot.

Az orvosira végiil azért jelentkeztem, mert megtud-
tam, hogy a Szentdgothai Jdnos intézetében pont
az agymikodés matematikai modellezésével fog-
lalkoznak. Ott voltam végil TDK-s az egyetemi
évek alatt, és szdmos degenerdcids kisérletet vé-
geztem az intézetben, bdr komoly sikereket nem
arattam.

Az egyetem utdn sem a sebészet felé indultam, ha-
nem egy patoldgiai dlldst fogadtam el. Ott is azt
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gondoltam, hogy kutatni fogok. Lassan aztdn rd
kellett jonnom, hogy nem vagyok kutaté alkat.
A személyiségemnél fogva ugyanis nagyon zavart
az, hogy akdr 2-3 évig is dolgozni kell egy témdn,
aminek még lgy sem biztos, hogy bdrmiféle ered-
mény lesz. Nekem a napi sikerekre sziikségem volt.
Ugy lettem végiil sebész, hogy egyik nydrom behiv-
tdk katondnak az egyik orvost a sebészetrél, és en-
gem helyeztek oda, mert a szabadsdgoldsok miatt
nem voltak elegen. Belépve a m(t6be, az elsé pilla-
nattél kezdve kdbitészerré vdlt szdmomra, bele-
szerettem, nem is foglalkoztam mdssal utdna, mint
azzal.

Mi a hobbid? Mivel téltod a szabadidddet?
MeglehetGsen egyértelm( hobbijaim vannak gyer-
mekkorom 6ta, ezek pedig a vitorldzds és a sfelés.
Versenyszer(en Gztem mindkett6t. Korom ellenére
is még mindig jol sielek. Vitorldsversenyen még
manapsdg is indulok, a nyarakat pedig a csaldaddal
félnomdd dllapotban hajon toltjuk.

Szépen cseperedd gyermekeidr6l mondandl par
sz6t? Milyen karakterek? Mit gondolsz most, mi-
lyen palydn fognak mozogni 10 év miilva?
Nagyon érdekes, hogy azonos fészekbsl mennyire
mds karakter( sziiletnek. Osszesen 6 gyermekem
van. A legnagyobb fiam mérnok, semmiféle affini-
tdsa vagy érdeklddése nem volt az orvoslds felé.
A nagyldnyom szeretett volna orvos lenni, végiil
gyogytorndsz lett. Bevallom, kicsit én beszéltem le
6t, mert tudtam, hogy csalddot szeretne, édesanya
szeretne lenni és el6fordulhatott volna, hogy a ket-
t6t nem tudja egyeztetni vagy frusztrdlt lesz egyik-
ben vagy a mdsikban. A gyégytorndsz hivatdsat vi-
szont magas szinten mveli és boldog ember.

A kicsikrél még nehéz nyilatkoznom. A 11 éves fi-
am igazi harcos, egyéni versenyzg, bdrmilyen
sportba belefog, azt jél csindlja, ellenben nem csa-
patjatékos. A kovetkezd fiam, okos, bébeszédd, re-
mekil rajzol, tervez, érdekes személyiség. A legki-
sebb fiam okos érzékeny, még nem tudom, mi felé
fog indulni. A 3,5 éves kislanyom pedig egy igazi
hercegnd, remek mozgdsd, okos kisldny.

Ha egy gondolatban meg kellene fogalmaznod,
hogy mit Gizensz a jelen és jov6 orvosainak, akkor
mi lenne ez? Mi a Te arc-csék lizeneted?

Egy mondatban nehéz, két fontos dolgot emelnék
ki inkdbb:

Az egyik, hogy nap mint nap szembe kell nézni a
hibdkkal, miket elkovetiink, mert ilyenek mindig
vannak. Ez egy nagyon fontos dolog. Az Osztdlyon
mi minden délutdn egy megbeszélés keretében
,meggyonjuk” a hibdinkat, és a munka ett6l is javit-
hatébbad, st jobbd valik.

A mdsik dolog, hogy nem szabad az ijtél elzarkéz-
ni, be kell engedni, de kell§ kritikdval. Az nagy baj,
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ha valaki egy szintig megtanul valamit, aztdn pedig
bezarkozik, és gy gondolja az 6 tuddsa most mdr
befejezett. Altalaban elmondhaté, hogy nagyon
nyitottnak kell lenni a vildagra, de az orvosldsra ez
kilonosen igaz. Ha visszatekintunk, ldthatjuk,
hogy csak az orvosi szakmdban mennyi a vdltozas
az elmult években. Tehdt az djat be kell fogad-
nunk, de kell6 kritikdval. En dgy ldtom, az angolok
eztelég ol csindljdk. Az djdonsdgok esetében nem

rogton lelkesednek, nem azonnal vezetik be, ha-

nem kiprébadljak, koruljarjak inkdbb.

Tisztelt Verebély Professzor Ur! Kedves Tibor! K6-
szonjik a beszélgetést, az dtravalé gondolatokat!
J6 egészséget kivanok a vitorldzdshoz, a sieléshez
és a munkddhoz, valamint még sok-sok évet Fele-

séged, Gyermekeid és Kollégdid kérében!

Verebély Tibor (1944)

1944. 04. 24-én szilettem Budapesten. Altalanos iskolai és gimndziumi tanulmanyaim utdn felvételt
nyertem a Budapesti Orvostudomdny Egyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Egyetemére. Masodévtsl a
Szentdgothai Jdnos dltal vezetett Anatémiai Intézet dijtalan demonstrdtora voltam, és ebben a mingsé-
gemben a kutatémunkdban is részt vettem. 1968-ban Summa Cum Laude mingsitéssel fejezetem be az
egyetemet. Az egyetem utdn az Orszdgos Rheuma és Fizioterdpids Intézet Sebészeti Osztdlydn dolgoz-
tam mint segédorvos, és 1973-ban dltaldnos sebészetbdl szakvizsgat tettem. Ezt kovetGen a Semmelwe-
is Egyetem II. Sz. Gyermekklinikdjdra kertiltem, ahol Dr. Kontor Elemér vezette Gyermeksebészeti Osz-
tdlyon dolgoztam. 1983-ban az I. Szamu Gyermekklinikdra kertltem, ahol kordbbi munkdm folytatdsa-
ként kandiddtusi disszertdciomat megvédtem. Jelenleg az I. Sz. Gyermekklinika Sebészeti Osztdlydnak
vezetGje vagyok. Elnoke vagyok a Gyermeksebész szakmai kollégiumnak, s vezet§ségi tagja a Magyar
Gyermeksebész Tarsasdgnak, amelynek 2000-2004 kozott elnoke voltam. Hosszabb-rovidebb tanul-
mdnyutakat tettem a Saar-vidéki Egyetem Sebészeti Klinikdjdn, a glasgow-i Royal Hospital for Sick
Children-ben, a Harvard Egyetemen, a Long Island Yewish Hospital-ban, valamint a New York-i
Pediatric Urology-n és 2002-ben a glasglowi Royal Hospital for Sick Children-ben, a Harvard Egyete-
men, a Long Island Yewish Hospital-ban, a New York-i Pediatric Urology-n, valamint 2002-ben visiting
professzor voltam a glasglow-i egyetemen. Hat gyermekem és négy unokdm van. Hobbim a gyermekse-
bészeten kivil a vitorldzds és a sielés.

A Gyermekgydégydszat Szerkesztdségének

Tisztelt Szerkesztgség!

Beke Artir és munkatdrsai dltal kozolt, a terhesek Toxoplasma és cytomegalovirus (CMV) fert6zés vizsgd-
latdval foglalkozé, a Gyermekgyodgydszat 2013; 64:6. szdmdban megjelent kozleményének adatait dtta-
nulmdnyozva, arra az dlldspontra jutottunk, hogy a kozleményben ismertetett adatok nem tdmasztjdk ala
az elvégzett vizsgdlatok indokoltsdgat, sem tovdbbi hasonlé vizsgdlatok folytatdsat, szélesebb korben
valé alkalmazdsat.

Dr. Boda Domokos
egyetemi tandr, infektolégus szakorvos
professor emeritus
SZTE Altalanos Orvostudomanyi Kar
Gyermekklinika

Dr. Nagy Erzsébet
egyetemi tandr, mikrobiolégus szakorvos
professor emeritus
SZTE Altaldnos Orvostudomanyi Kar
Klinikai Mikrobiolégiai Diagnosztikai Intézet
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Gyermekkori allergiadiagnosztika — A 2013-as evidencia
alapa EAACI ajanlas ujdonsagai.
I. rész: Allergiatesztek altalaban

Réthy Lajos Attila dr.

Orszdgos Gyermekegészségligyi Intézet, Budapest

LEVELEZESI CIM:

Réthy Lajos Attila dr.

1113 Budapest, Diészegi u. 64.
E-posta: rethy.lajos@ogyei.hu

OSSZEFOGLALAS A kézleményben ismertetésre keriil az Eurdpai Allergoldgiai és Klinikai Immunoldgiai Akadémia
(EAACI) gyermekszekcicja 2013-as gyermekallergologiai diagnosztikai ajdnldsa azaz ,miért, hogyan, kit és mikor”
teszteljiink? ”, elsé, dltaldnos része. Az dlldsfoglalds elsGsorban az IgE tipusd allergidk diagnosztikdjdval kapcsolatosan
szolgdl evidencia — alapd ajdnldsokkal. Ezek szerint a diagnosztikai tesztelés korrekt anamnézis, arra jellemzd tiinetek,
klinikai jelek megléte esetén lehet indokolt, kizdrélag validalt tesztekkel (prick teszt s specifikus IgE szint-meghatdro-
zds), az értékelésben is jdratos szakemberek dltal indikdlva. Mindkét teszt szenzitivitdsa jo, specificitasuk gyengébb.
Eletkori korldt alkalmazhatésdgukra elvileg nincs, a bértesztek helyett azonban csecsemd- és kisdedkorban a vérbél
torténd splgk meghatdrozast preferdljuk. A szérum éssz-IgE-szint-mérés az allergia specifikus diagnosztikdjdban nem
alkalmazando. Réviden ismertetésre kertilnek az djabb médszerek, a jové lehetdségei, valamint a nem elfogadott, nem

validdlt tesztek is.

KuLcsszAVAK  allergia, atopia, gyermekkor, IgE-tesztek, prick teszt

Az allergids betegségek magas el6forduldsi gyako- ért, hogyan, kit és mikor” teszteljiink? A kozlemény
risdga egyre nagyobb kihivasok elé dllitja az egész- az IgE alapu allergidkkal kapcsolatosan fogalmaz

ségligyi ellatérendszert. A tesztek irdnti lakossagi
igény is fokoz6éddé méreteket 6lt vildgszerte. Gya-

koriak a SZl’J’r6viZSgé|at0k, szamos laborat6rium 1. tdbldzat: Evidenciaszintek és ajanldsi hierarchia. Eigenmann
megkereshetd interneten vagy telefonon allergia- Eg\ 'Tt al: Pediatric Allergy Immunology 2013, 24: 195-209 (ref
alapjén

tesztelés céljabdl. A betegek kérésére elvégzett, tu-
netekkel csak részben aldtdmasztott panelsz(ré-
sek, és a sokszor nem is validalt eredmények sza-
mos esetben még tovdbb fokozzdk a bizonytalan- . Rendszerezett dttekintd tanulmdnyok, meta-
sdgot. Mdsrészt a validdlt laboratériumi eredmé- a!’]a|lZ/I|S€kkeSJO gl s nstomizdi ket s
nyek interpretdldsa is tapasztalatot, megfelelS e

allergolégiai jartassdgot igényel. Nem egyszer( el-
donteni, érdemes-e tovadbb lépni, ha az anamnézis
ellent mond egy negativ bértesztnek vagy negativ
specifikus IgE eredménynek. Célszerl szakember-
rel elkilonittetni egy drtalmatlan szenzibilizalts&-
got vagy dl-pozitivitdst is a valodi allergidtol.
Szdmos negativ kovetkezmény, a betegekre nézve
gyakran folosleges vagy éppen kdros diéta vagy

egyéb életmddbeli megszoritds keriilhets el ezdl-
tal. A Egybeesé konklizidju, I. evidenciaszintd
vizsgdlatok

Evidenciaszintek

I. Két csoportot ¢sszehasonlité, nem randomizalt
tanulmdnyok, pl. kévetéses (kohorsz) vagy
eset-kontroll vizsgalatok

IIl.  Egy adott csoport vizsgdlata, pl. beavatkozds
elétt/utdn

IV.  Esetsorozatok

V. Esetleirdsok, szakértGi vélemények, leiré irodalmi
attekintések, szakmai konszenzusok

Ajdnlasi hierarchia:

Az Eurdpai Allergoldgiai és Klinikai Immunoldégiai

Akadémia (EAACI) gyermekszekciéja el8szor B EgybeesG konkluzigju, II-1ll. evidenciaszintd

2003-ban prébadlt a szakmdnak segiteni ebben az vizsgalatok vlagylgasl;odlagos kovetkeztetések I.
I td vizsgalat 5

Osszetett kérdéskorben akkori ajanldsaval (1). Az- T

6ta tiz év eltelt, ami indokolta az ajdnlds megujitd- €| DV avtelineimsiniif vizeel ol vy imekioe legos
, . . kovetkeztetések l1-111. szintd vizsgdlatokbdl
sat, felfrissitését. 2013-ban jelent meg az EAACI i o ;
D V. evidenciaszint vagy elégtelen bizonyitékon

gyermekszekcidjdnak frissitett ajdnldsa a gyermek-

. . . . P iy . alapulé megfigyelés, éllitas
kori allergia diagnosztika témakorében, azaz ,mi- P gligyeles,
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meg friss, evidencia alapud ajdnldsokat a gyermek-
kori allergiadiagnosztikdval kapcsolatban (2).

Az ajdnldsok er@sségét az irodalmi dttekintések
alapjdn, az evidenciaszintek hatdroztdk meg, a
nemzetkozileg elfogadott besorolds alapjan (7.
tabldzat).

A 2013-as EAACI ajdnlds szerzgi figyelembe vették
azt is, hogy a diagnosztikai feladatok az egyes or-
szdgokban mds-mds feltételek és szabdlyozds mel-
lett, orszdgonként eltérs képzettségli szakemberek
altal kertlnek elvégzésre. Az Egyesult Kirdlysdg-
ban példdul, ahol az allergolégus-immunolégus
szakképesitéssel rendelkez6k szama néhdny tucat-
nyi mindossze, az alapelldtdsban végzik az aller-
golégiai diagnosztika legtobb 1épését és csupdn a
specidlis eseteket kildik arra szakosodott nagyobb
szakmai centrumba. Ezzel szemben hazdnkban és
szdmos mds eurdpai orszdgban is az allergolégiai
diagnosztika és konzultdciék mdr a szakelldtds ré-
szét képezik.

A 2013-as EAACI ajanlds két részbdl dll. Az elsé,
dltaldnos rész az IgE alapu tesztekkel foglalkozik,
melyet jelen kozlemény ismertet. A 2013-as EAACI
ajdnlds mdsodik, részletes része a klinikai tinetek
alapjdn kozeliti meg a gyermekkori allergolégiai
diagnosztikdval kapcsolatban folmerils kérdése-
ket. Utébbi magyar nyelvl ismertetését az elGzetes
tervek szerint a Gyermekgydgydgydszat folydirat
kés6bbi szdmdban tessziik kozzé.

A gyermekkori allergoldgiai diagnosztika f6bb kér-
déskorei tehat:

= Miért sziikséges? — Azért sziikséges mert szamos
gyermekkorban (is) jelentkez§ tlinet hdtterében
dllhat allergia.

Mikor indokolt a tesztelés? Arra jellemz§ tiine-
tek, klinikai jelek megléte esetén indokolt a tesz-
telés.

Hogyan végezhet§ a tesztelés? A vizsgdlatok
csak validdlt tesztekkel végezhetsk. Ertékelésiik
allergolégidban megfelel6 jdrtassdggal biré
szakember feladata.

Milyen okbdl lehet indokolt a specifikus IgE szint
vizsgdlata?

1. Eldonteni, sziikséges-e az allergénkeriilés.

Pl. tdpldlékallergia esetén a tiinetekkel ténylegesen
Osszefliggésbe hozhaté allergének korrekt azonosi-
tdsa alapjdn feldllithaté a ténylegesen kertilends
allergén(ek) megalapozott listdja a pdcienseknél,
mdsrészrél megel6zhet6k az indokolatlan diétdk
is.

Az allergénkeril6 életmdéd a gydgyszerhaszndlat
mértékét is csokkentheti (pl. asztmdsokndl a lég-
zésfunkcids értékek javuldsat eredményezve (3).
Kozismert, hogy a kisdedkorban gyakoribb tdpld-
l€kallergidk tiinetei gyermekkorban spontdn regre-
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didlnak, az allergia kialszik. A prick teszttel észlelt
erds kezdeti reakcié vagy kifejezetten emelkedett
specifikus IgE-érték pl. tojdsra vagy tejre az allergia
tartésabb voltdra figyelmeztet kezdetektSl (4-5).
Ilyenkor indokolt a tovdbbi rendszeres ellenérzés.
Ellen6rzés sordn a specifikus IgE-szint Iényeges
csokkenése arra utal, hogy a kérdéses étel bizton-
sdgosan visszaadhaté ételprovokdcios teszt sordn.

2. Antiallergias kezelés indikdcidjanak felallitasa-
ban.

Optimalizdlhaté a hagyomdnyos, antihisztamin

alapu gyogyszeres kezelés idStartama is pl. a tiine-

teket kivalté pollen korrekt azonositdsaval.

3. Immunterdpia sziikségességének meghatdroza-
sahoz
A manapsdg egyre elterjedtebb szublingvédlis im-
munterdpia (SIT) indikdldsdhoz kotelezd a tiinete-
kért felelGsnek tartott allergén azonositdsa IgE ala-
pu teszteléssel. A SIT igazoltan hatékony rhinitis-
ben és asztmdban (6, 7). Rdaaddsul szénandthds
gyermekek esetében szignifikdnsan csokkenti az

2 o

asztma kialakuldsdnak késébbi lehet&ségét is (8).

4. Fokozott kockadzatiak azonositasa

A tej-tojasfehérjével szembeni korai IgE-szenziti-
zdcié gyermekkorban fokozza az asztma kialakuld-
sdnak késébbi kockazatdt. A fokozott kockdzatdak
korai azonositdsa lehetGséget adhat a primer meg-
el6zésre (9). Ismert tovdbbd hogy meglévé tapla-
Iékallergia fokozhatja a mds ételekkel szembeni
késébbi allergia kialakuldsat is gyermekeknél. To-
jasallergidsok 20-25%-a szenzibilizdltsdgot mutat
foldimogyordra —ezért ilyenkor az utébbi allergén-
re is indokolt a tesztelés (B) Foldimogyoré-allergid-
sok egy része diofélékre is allergidssa vdlhat a ké-
s6bbiekben (10), ez f6leg azon orszdgokban tipi-
kus, ahol a foldimogyordra és a diofélékre eleve
gyakoribb az allergia egylttes el6forduldsa, ezért
inkdbb e régiékban lehet indokolt az egydttes tesz-
telés is (B). Az ilyen esetek egy részében azonban
csupdn klinikailag nem relevdns szerolégiai (ke-
reszt)reakciorél van szé.

Anamnézis, fizikdlis vizsgalat

A konzultdcié sordn mindig alapvet§ a fizikdlis
vizsgdlat és emellett az anamnézis pontos felvéte-
le, a sokszor szertedgazo, vdltozatos tinetek kriti-
kus, rendszerezett értékelése. Vannak allergidhoz
és életkorhoz er@sen kothetd, egyértelmiinek lat-
szo tunetek (pl. pollenszezonban jelentkez6 szem-
és/vagy orrtinetek (2. tablazat), és van, amikor az
allergids hattér lehet&sége csupdn a differencidldi-
agnosztika részeként merul fol (pl. csecsemd&kori
ismétl6ds hdanydsok esetében).
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2. tdbldzat: Tipikus allergids tlinetek gyermekkori prevalen-
cidja. Forrds: (Ref 2) Eigenmann PA et al: Pediatric Allergy
Immunology 2013; 24:195-209.

Klinikai kép Eletkor Prevalen-  Hivatko-
cia z4s

Allergids 6-7 évesek  25%-ig *

asztma

Allergids 6-7 évesek  20%-ig *

rhinitis/conjunc

tivitis

Krénikus csecsemdbk 3-5% (29)

hasmenés

Tdpldlékallergia  gyermekkor  3-5% (30)

Atopids ekzema  6-7 évesek 18%-ig *

* Asher MI, Montefort S, Bjorkstén B, et al. Worldwide
time trends in the prevalence of symptoms of asthma,
allergic rhinoconjunctivitis, and eczema in childhood:
ISAAC Phases One and Three repeat multicountry
cross-sectional surveys. Lancet 2006; 368:733-43.

A gondos anamnézis és a fizikdlis vizsgdlat tehdt az
allergolégiai diagnosztikdban is alapvetd és nem
elhanyagolhaté. A tinetek pontos feljegyzése, egy
lehetséges kivdlto dgens és a reakcio bekovetkezte
kozotti id6beni kapcsolat feltérképezése sokat se-
githet a megfelel§, meger@sits tesztek helyes kiva-
lasztdsdban.
A tinetekkel kapcsolatban az anamnézis célja:
= jellemezni a reakcid tipusdt, silyossdgat,
® azonositani a kivalto allergéneket és/vagy
egyéb faktorokat,
= meghatdrozni az expozicié és a reakcié ko-
zOtti idGtartamot,
® azonositani minden lehetséges kapcsol6do
faktort, kortlményt.

A fentieken kivul fontos lehet még: az dltaldnos
kornyezet (otthon, iskola, hdzidllatok esetleges je-
lenléte, idGjdrdsi, aerobioldgiai* és beltéri kornye-
zeti viszonyok), allergids el6zmények a csalddi
anamnézisben, anyai dohdnyzds, a szlletés médja
valamint a szoptatds, hozzdtdpldlds kérdéskore is.
*Az aktudlis pollenhelyzetrdl tdjékozdédni lehet az interneten. Pl. az OKI

Aerobiolégiai Monitorozasi Osztdly honlapjan:
http//oki.antsz.hu/lakossagnak/pollenhelyzet

Gyakorlati tesztelés

Bérteszt (prick teszt) és
szérum-IgE-tesztek

Prick teszt (skarifikdciés/intrakutdn teszt)

A prick teszt az 1. tipusu (IgE fliggd) allergids reak-
ciok detektdldsdra alkalmas, viszonylag egyszer(,
gyors eredményt adé modszer. Megfelel6 felszere-
[éssel (életmentd készlet, oxigén) ellatott rendels-
ben is végezhetd, biztonsdgosnak tartott vizsgdlat.
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Alapvets kovetelmény ugyanakkor az is, hogy a
prick teszt elvégzését és értékelését ebben gyakor-
lott személyzet végezze!

Féleg léguti allergének vizsgdlatdt érdemes ilyen
maédon végezni. Az alkar hajlité felszinére csep-
pentett allergénkivonatot a cseppek alatti b6r éva-
tos, felszines, eszk6zos megsértésével (prick ldn-
dzsdval vagy vékony injekciods tivel) ,skarifikal-
jak”, ezdltal az allergén bejut a mélyebb hamréte-
gekbe is. Az eredményt 15-20 perc mulva értéke-
lik. Pozitiv az eredmény, ha az allergids (csaldn)
gob dtmérdje legaldbb 3 mm-es vagy ennél na-
gyobb. Nagyobb reakciékndl a csaldnkitités/gob
legnagyobb atmérgjét célszerd mérni (11). A bGrre-
akciét azonban fokozott dermographismustdl; fizi-
kai inger okozta bé&rrekakciotol és pl. antihiszta-
min szedése okozta reakciomentességtdl is el kell
kaloniteni, negativ és pozitiv (hisztamin) kontoll
alkalmazdsaval. Altaldban standard kivonatok al-
kalmazdsa célszerl. Kivételt jelenthet labilis
allergénkivonatok okozta dlnegativitds gyanudjakor
friss gyimolcs/zoldség kaparék kozvetlen alkalma-
zdsa a b6ron (,prick-to prick” teszt).

A prick teszt f6bb kontraindikaciéi:

® antihisztamin alkalmazdsa a tesztet megel6z8
3 napon beldl,

m aktiv ekzema,

m szteroid/immunmoduldns kezelés a teszt he-
lyén (bdr a szteroidok lokalis alkalmazdsa,
mint kontraindikdcé, nem igazolt evidencia-
szinten!)

Lényeges gyakorlati szempont az is, hogy egy akut
allergids reakcié idején, illetve egy erésebb reakci-
ot kovetGen megkozelitGleg egy hénapig nem érde-
mes bértesztet elvégeztetni, hamis eredményeket
adhat.

Kisebb gyermekeknél, kiilonosen 2 éves kor alatt
megfontolandé a prick teszt alkalmazdsa: elvileg
nem kizdrt a lehet&sége az Gj ajanldsok szerint, de
Ovatossdg szlikséges a kivitelezésben és az értéke-
[ésben, mivel a kisebb gyermekek stresszhelyzet-
ként élik meg bérikon a prick landzsdval torténd
apro szurdsokat is, a sirds, ellenkezés gyakran kivi-
telezhetetlenné, értékelhetetlenné teszi a tesztet.
Csecsemdk, kisdedek esetében ezért sokszor cél-
szer(bb a vérbdl torténd specifikus IgE-szintek mé-
rését vdlasztani elséként a teszteléshez.

Intradermalis tesztelés

Intradermdlis teszteléskor az allergén oldatot a
bérbe fecskendezik, ezért érzékenyebb mint a
prick teszt. A mindennapi gyakorlatban legtobb-
sz6r mégsem jon széba, csak specidlis indikdcidk-
ban, pl. gyégyszerallergia esetén merilhet fel al-
kalmazdsa. Fontos megjegyezni, hogy az anaphy-
laxia veszélye ennél a vizsgdlatndl fokozott, ezért
akizdrélag intenziv héttérrel felszerelt fekvébeteg-
intézményben végezhetd!
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Ossz-1gE-szint mérése

A rutinszer( 6ssz-IgE-szint mérése nem indikdlt az
allergiaspecifikus diagnosztikdban.

Az 0ssz-IgE-szint mérés indikdcidi a kovetkezdsk:

[. Omalizumab (monoklondlis anti-IgE antitest) te-
rdpidban a dézis meghatdrozdsban segithet.

. Diagnosztikus paraméter allergids bronchopul-
monalis aspergillosisban.

.Provokdciés tesztek reaktivitdsdnak meghatdro-
zdsdban az egyik lehetséges algoritmusparamé-
ter.

Utébbi foként tapldlékallergidk diagnosztikdjdban
johet széba jov6beni lehetséges alternativaként az
allergénnel torténd direkt provokdcios tesztek he-
lyett. A provokdcids tesztek ugyanis nem veszély-
telenek, anaphylaxiaveszély miatt kizdrélag meg-
felel6 személyi és tdrgyi feltételekkel rendelkezd
korhdzi osztdlyon végezhetSk. Tobb ilyen algorit-
must tesztelnek vildgszerte (12).

IgE alapu tesztek

Az allergénspecifikus IgE- (splgE-) szinteket csak
validdlt médszerrel ajdnlott mérni (B) (13), viszont
barmely életkorban kivitelezheték. A tesztelni ki-
vant allergéneket a tiinetek, az életkor és a helyi
szenzitizdltsdgi megoszlds alapjdn célszerd meg-
hatdrozni. A validdlt splgE mddszerek dltaldban
ELISA-alapd tesztek, kvantitativ eredményeket ad-
nak (B). A teszt sordn a szérumban |év§ allergén-
specifikus IgE kotédik a szolid (ritkan folyadék-) fa-
zison immobilizdlt, gydri allergénkivonathoz.
A>0,1,illetve >0,35 kU/ml splgE-szintek médr pozi-
tivnak tekinthetSk, de lényeges eltérések lehetnek
a ktulonbo6zé technikdk /assay-k kozott, modszerta-
ni kilonbségekbdl fakaddan (C), ezért a kilonbozé
cégek dltal forgalmazott kvantitativ tesztek nem
0sszevethetsk!

Altaldban a prick teszt és a validalt splgE-tesztek
szenzitivitdsa jonak mondhato, specificitdsuk ke-
vésbé (C), de ez sokszor fugg a tesztelt allergéntdl
is. A prick teszt és az splgE-vizsgdlat egymds komp-
lementereinek tekinthet6k. Kombindldsuk bizo-
nyos esetekben (pl. amikor valamelyik teszt nega-
tiv eredményt ad egyértelmien pozitiv anamnesz-
tikus adat ellenére), indokolt lehet mert ez novel-
heti a diagnosztikai pontossdgot.

E tesztek negativ prediktiv értéke hasznos kiegészi-
t6 informdcidkkal szolgdlhat pl. IgE-alapd tapldlék-
allergidk kizdrdsaban (14) (C). Fontos azonban
szem elGtt tartani, hogy nagyon erds allergids reak-
ci6 (pl. anaphylaxids reakcid) utdn 4-6 hétig aner-
gids vdlasz vdrhatd, tehdt az ezen idGszakon beldl
elvégezni kivdnt IgE-tesztek dlnegativ eredményt
adhatnak. Ezért megfelel6 eredményt csak leg-
aldbb 6 héttel a (komoly) reakcio lezajldsa utdn el-
végzett IgE alapu vizsgdlatoktdl varhatunk.
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Fontos azt is megjegyezni, hogy sem az egyedi, ak-
tudlisan mért splgE-szintek, sem a prick teszt reak-
ci6 mértéke nem tikrozik az allergia klinikai su-
lyossdgdt. Kvantitativ vizsgdlatok szerint a mért
IgE-értékek ardnyosak viszont az allergids tiinetek
megjelenésének valdszinlségével. Bar az egyes
élelmiszerekre meghatdrozott diagnosztikus ,cut-
off” értékek fellelhet6k a szakirodalomban
ugyanakkor ezek a cut-off értékek lényegesen el-
térnek vizsgdlatonként és populdcionként —, ezért
interpretdciéjukkor mindezeket a korldtokat figye-
lembe kell venni (14-17) (C).

Ossz-IgE és splgE lehetséges kapcsolata: ha magas
splgE-panelértékek egy szintén magas dssz-IgE-ér-
tékkel tarsulnak (>1000 KU/ml), akkor a splgE- ér-
tékeket fenntartdsokkal kell fogadni!

Nyers allergénkivonatok kérdése: a nyers aller-
génkivonatokkal kapott eredmények kiértékelésé-
ben figyelembe kell venni, hogy ezek az extraktu-
mok dltaldban nem standardizdltak! Fals-pozitiv
eredményeket okozhat példdul nem standardizdlt
fapollen kivonat méhméregre érzékenyekben, a
kereszt-reakciét adé szénhidrdt-determindnsok
miatt.

Ezeket a hidnyossdgokat a standardizalt kivonatok
preferdldsdn tdl az djabb diagnosztikus tesztek
(microarray-k, Component Resolved Diagnosis —
CRD) jov6beni alkalmazdsa is csokkentheti. A CRD
nagyfokban tisztitott vagy rekombindns allergé-
neket haszndl nyers kivonatok helyett. Pl.: Ara h2,
afoldimogyoré major antigén eredményesen alkal-
mazhaté foldimogyoré-allergia el6re jelzésében
gyermekkorban (18-20) (C).

Egyéb (nem IgE alapi) tesztek

Basophil aktivdcié étel/gydgyszerallergidk eseté-
ben, illetve anti-IgE-kezelés monitorozdsdban al-
kalmazhaté (B), lymphocytaaktivdcids tesztek étel-
/gybgyszerallergidkban (B, C). Alkalmazdsuk elsg-
sorban specializdlt centrumokra korldtozédik
vildgszerte.

A szzérumtriptdz mérése anaphylaxia diagnézis
feldllitdsdban segithet, kulondsen tinetszegény
esetekben, magas specificitdsdval. A vizsgdlat
szenzitivitdsa azonban gyenge, kiillonosen tapldlék
indukdlta reakciokban (21). Patch teszt korlatozot-
tan alkalmazhaté atopids ekzema bizonyos estei-
ben, valamint gastrointestinalis ttnetekkel jaré
ételallergidkban. A pozitiv teszt eredményt gyak-
ran provokdcids teszttel kell meger&siteni (22, B).
Endoszkdpia (gastrointestinalis, nasalis) bizonyos
allergids jeleket mutathat az adott szervekben, de
ezek a vizsgdlatok is specidlis képzettséget igé-
nyelnek.

Provokadcios probakra fGleg taplalékallergidban le-
het sziikség. Tapldlékallergidban a provokdciés
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prébdk az elimindcids diéta indokoltsdganak meg-
hatdrozasdban, illetve kovetésre, a reakciokiiszob
meghatdrozdsdra alkalmazhaték. A ,gold stan-
dard” a kettds vak, placebokontrolldlt tapldlékpro-
vokdcids proba (DBPCFC), de f6ként kisdedeknél a
nyilt provokdcid is elfogadott. Ha nyilt provokdcio
sordn csak szubjektiv tiinetek jelentkeznek, célsze-
réi az allergént vehikulum alkalmazdsaval rejteni.
Mivel a provokdcids prébdk nem veszélytelenek,
kivitelezésiik sordn komolyabb allergids reakcid,
akdr anaphylaxia is el6fordulhat, ezért szigordan
csak intenziv osztdlyos hattérrel rendelkez6 kérha-
zi korilmények kozott szabad ezeket elvégezni
(23-25).

Komolyabb alternativ lehetdségként fokozatosan
el6térbe kertl a laboratériumi és klinikai paramé-
terekre alapozott algoritmusok pozitiv prediktiv ér-
tékének vizsgdlata. Ezek egyelGre még tesztelési
fdzisban vannak, de alkalmazdsukhoz nagy remé-
nyeket fiiznek (12).

Summary

Gyogyszer- és légiti provokacidk: specializdlt
centrumban végezhet6k, részletesen ldsd a kovet-
kez6 szamban publikdlandd 2. részben, az adott
alfejezetben.

Nem igazolt tesztek: az 1gG alapu tesztek alkal-
mazhatésdgarol, értékelésérsl a diagnosztikdban
nem dll rendelkezésre kell§ adat, informdcié. Az
IgG4 tesztek haszndlata diagnosztikai célra nem
javasolt (26). Ugyanakkor az 1gG4 szerepe a ren-
delkezésre &ll6 kisérletes vizsgdlatok szerint tole-
rancidban felmerul. Tovdbbi vizsgdlatok sziksége-
sek az IgG4 tesztek jov6beni lehetséges diagnoszti-
kai szerepének meghatdrozdsahoz(27).

Nem validalt tesztek: elektromdgneses konduktan-
cia, kineziolégia, hajanalizis, irisdiagnosztika,
arctermogrdfia, gyomornedv-analizis stb. Ezek a
tesztek semmiféle ellendrizhets, megalapozott in-
formdciéval nem szolgdlnak az IgE tipusu allergidk
meglétérsl (15, 28), ezért alkalmazdsuk egydltaldn
nem javasolt.

Allergy-testing in children — The new evidence-based recommendations from EAACI, 2013

Part I: General allergy testing

Réthy Lajos Attila dr., “OGYEI” National Institute for Child Health, Budapest, Hungary

Present paper describes the general diagnostic part of the updated statement of the European Academy of Allergy and
Clinical Immunology (EAACI) Section on Pediatrics: Testing children for allergies: why, how, who and when?
Eigenmann et al, PAl 2013. The Statement gives evidence-based recommendations primarily on the diagnosis of
IgE-type allergies. The use of diagnostic tests can be justified only in the presence of well-taken history, suggestive
symptoms and clinical signs together with the application of validated tests (skin prick test: SPT and/or serum specific
IgE: splgE) only, indicated by physicians experienced in the proper evaluation of the test-results. Both SPT and splgE
assays display a good sensitivity together with a lower specificity. There is no theoretical age-limit in the use of these
tests, however splgE tests are preferred among babies and toddlers. Measurement of total serum IgE has no indication in
specifically diagnosing allergic diseases. Novel methods, future possibilities as well as unproven and non-validated

diagnostic tests have also been described briefly.

KEYWORDS allergy; atopy; childhood; IgE tests; skin prick testing
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Utraval6-tudnivalé

e IgE alapd allergolégiai diagnosztika alkalmazdsa csakis korrekt anamnézis, arra jellemzé tunetek, kli-
nikai jelek megléte esetén lehet indokolt, kizdrélag validalt tesztekkel (prick teszt és specifikus IgE-
szint-meghatdrozds), az értékelésben is jaratos szakemberek dltal indikdlva.

e Mindkét teszt szenzitivitdsa jo, specificitdsuk gyengébb.

e Eletkori korlat alkalmazhatésdgukra elvileg nincs, a bértesztek helyett azonban csecsemé- és kisded-
korban a vérbdl torténd splgE-meghatdrozast preferdljuk, egyebekben ezek a tesztek komplementerei

egymadsnak.

e Kombindldsuk bizonyos esetekben (pl. amikor valamelyik teszt negativ eredményt ad egyértelmden
pozitiv anamnesztikus adat ellenére), indokolt lehet mert ez novelheti a diagnosztikai pontossdgot.

e Sem az splgE-szintek, sem a prick teszt reakcié mértéke nem tikrozik az allergia klinikai sdlyossdgat.
A mért IgE-értékek az allergids tinetek megjelenésének valészintiségével ardnyosak.

e A szérum 0ssz-IgE-szint mérés az allergiaspecifikus diagnosztikdjdban nem alkalmazandé.

Tesztkérdések

1.

a) A szérumspecifikus IgE és a prick teszt szenzitivitdsa és

sp

b) A szérumspecifikus IgE és a prick teszt szenzitivitdsa és

sp

c) A szérum specifikus IgE és a prick teszt szenzitivitdsa jo,

sp

d) A szérumspecifikus IgE és a prick teszt szenzitivitdsa rossz,

sp

Melyik allitas igaz?
ecificitdsuk egyarant j6
ecificitdsuk is gyenge
ecificitdsuk gyenge

ecificitdsuk gyenge

2. Melyik allitas igaz?
a) Csak a magas splgE-szint tiikrozi az allergia klinikai

stlyossagat.

b) Csak a kiterjedt prick teszt reakcid tiikrozik az allergia
klinikai sulyossdgdt.
c) Mind a magas splgE-szint, mind a kiterjedt prick teszt

reakci6 tikrozik az allergia klinikai silyossdgat.

d) Az splgE-szintek, illetve a prick teszt reakcié mértéke

nem az allergia klinikai stilyossagat tiikrozi. A mért
IgE-értékek az allergids tiinetek megjelenésének
valészintiségével ardnyosak.

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tarsasdg honlapjan kérjuk megjel6lni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket j6l megoldéknak!
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Benignus epilepszia centrotemporalis tiskékkel

Benign epilepsy with centrotemporal spikes

Holl6dy Katalin dr.
PTE Klinikai Kozpont Gyermekgyodgydszati Klinika
E-posta: hollody.katalin@pte.hu

A benignus epilepszia centrotemporalis ttuskékkel
az un. focalis epilepszidk csoportjdba tartozik.
Afocalisroham az egyik oldali agyféltekében indu-
6 rohamot jelent. A focalisan indulé convulsiék
esetében a gyermek tiinetei nemcsak attél fuggnek,
hogy melyik lebenyt érinti a roham, hanem befo-
lydsolja az idegrendszer érettsége, a gyermek agyd-
nak, pdlyarendszereinek intakt vagy beteg volta is.
A focalis gorcsoket produkdlo gyermekek tobbsé-
génél nincs kimutathaté gocos strukturdlis laesio,
ellentétben a felnéttekkel, ahol valamiféle focalis
eltérés (tumor, stroke) gyakran megtaldlhato.
Focalisan elhelyezkedd EEG-eltérésrél akkor be-
szélliink, ha az EEG anomdlia csak kevés elvezetés-
ben van jelen. A digitalis EEG egyik nagy elénye,

hogy tobbféle elvezetés kombindciét alkalmazha-
tunk. Egy kattintdssal vdlthatunk a kilénb6z6 mon-
tdzsok kozott. A montdzsok vdltdsakor dj részletek
jelenhetnek meg, ami az értékelést megkonnyiti,
biztosabba teszi.

A klinikus feladata, hogy az epilepszids jellegt
convulsio lezajldsa utdn megprobdlja valamely
epilepszia szindrémdba sorolni a jelenséget. Ez el-
sGsorban a beteg életkora, pszichomotoros statusa,
a gorcs tipusa és az EEG alapjan lehetséges.
A szindromatolégiai diagndzis segit egyrészt a ke-
zelés, mdsrészt a progndzis feldllitasaban.

A benignus epilepszia centrotemporalis tiiskékkel
(Benign Epilepsy with Centrotemporal Spikes
=BECTS, mds néven Rolando epilepszia) 4-13 éves
életkord (leggyakrabban 7-10 éves), kordbban
egészséges fejlédést, normdlis intellektusd gyer-
mekek betegsége. Az 6sszes gyermekkori epilep-
szidk 10-15%-a. A rohamok tobbnyire alvds kap-
csdn jelentkeznek, de kialakulhatnak éber dllapot-

1. dbra: Bipoldris elvezetésben 9 Hz normdlis hdttértevékenység ldthaté. F7-T3 , T3-T5, C3-P3 felett kozel azonos morfolégidjd, magas
feszlltségli bifdzisos tiskék ldtszanak. A kék sorok a paros szammal jelzett jobb félteke feletti, a fekete sorok a pdratlan szammal jelzett
bal félteke feletti elektromos aktivitdst mutatjdk. F4-C4 tertiletén egy-egy bifdzisos tiiske szintén megjelenik.

133



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

ban is. Ikertanulmdnyok alapjdn genetikai eredet
lehetséges. Az EEG igen jellemz6. Az EEG mingsé-
ge és a rohamfrekvencia kozott nincs 6sszefliggés.
Koponya-MRI: benignus volta miatt kordbban nem
tartottdk sziukségesnek. Mai tuddsunk szerint java-
solt a specidlis epilepszia-protokoll szerint végzett
MRI, mert a betegek kisebb részében patoldgia vi-
zualizdlhato.

A rohamok dltaldban ritkdn jelentkeznek, évi 1-2
roham jellemzd, ezért felmertlhet a kérdés, hogy
szlkséges-e feltétlentl az antiepileptikum kezelés
bedllitdsa. Amennyiben igen, sulthiam (Ospolot)
vagy carbamazepin az els6ként vdlasztando szer.
Progndzis: j6, a betegek 3-4 éven beltl rohammen-
tesek lesznek. Az utébbi id6ben felvetik, hogy va-
[6ban olyan benignus-e ez az epilepszia szindro-
ma, mert tanuldsi és magatartdsi zavarokat okoz-
hat.

Betegtorténet

9 éves fil. Perinatdlis anamnézise negativ. Pszi-
chomotoros fejlédése kordnak megfelel6 ttemd.
Csalddi anamnézis pozitiv, az apai nagybdcsi gyer-
mekkordban epilepszids volt.

Klinikdnkra torténd felvételét megel6zGen éjszaka,
elalvds utdn kb. egy érdval a szil6k horgé hangra
lettek figyelmesek, a gyermek jobb szdjfele rdn-
gott, nydlzott, beszélni nem tudott, de értette, amit
mondtak neki. Kb. 1 percig tartott a roham, beszél-
ni kb. 25 perc milva tudott. A roham 2 hénap mul-
va ismétlgdott, ekkor a gyermek éjszaki alvdsabdl
felébredt és mondta az édesapdnak, hogy ,baj
van”, szdja, nyelve zsibbad. Oklendezett, torkd-
ban csomot érzett, jobb arcfele rdngott.
Video-EEG felvételén rohamot nem regisztraltunk.
Eber dllapotban, csukott szemmel tortént a vizsgd-
lat. A héttértevékenység, vagyis a beteg EEG-felvé-
telén tartésan lathaté EEG-aktivitds életkorra jel-
lemzg. Bal oldalon centrotempordlisan lathaték
bifdzisos tiskék. (Az elektréodok a betdjeltket arrdl
a lebenyrél kapjdk, amelyek felé helyeztik &ket.
Természetesen a fejre rogzitett elektrédok egy ré-
sze nem pontosan csak azon lebeny elektromos ak-
tivitdsat fogja tukrozni, amely felé felhelyeztiik,
hanem a szomszédos agylebenyét is. Példaul a T3
és T4, un. kozépsé tempordlis elektrédok az alsé
centrdlis agyterulet aktivitdsat is regisztraljak.)
Sulthiam addsa mellett rohammentes. J6l tanul,
mesemondo versenyt nyert nemrégiben.

2. dbra: Montdzst vdltva (un. longitudinalis montdzs) ugyanezen EEG szakasz ldthaté. A kék sorok a jobb oldali, a fekete sorok a bal ol-
dali agyfélteke miikodését mutatjdk, miga zold sorok a centrdlisan elhelyezett elektrédok dltal rogzitett agyi elektromos tevékenységet.
Az F7-T3, T3-T5 és C3-P3 feletti, vagyis a bal centrotemporalis tertilet feletti dominancia igen j6l kivehetd. F4-C4 teriiletén egy-egy

bifazisos tiiske szintén megjelenik.

134




GENETIKAI SAROK

GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

Epigenetikai valtozasok vizsgalati modszerel

Methods for studying epigenetic changes

Balint Balint Laszlo dr.

Debreceni Egyetem, Altaldnos Orvostudomdnyi Kar,
Biokémiai és Molekuldris Biolégiai Intézet, Klinikai
Genomikai és Személyreszabott Orvosldsi Kozpont
e-posta: Ibalint@med.unideb.hu

Az epigenetikai vdltozdsok alatt azon molekuldris
szintdi modositdsokat értjik, melyek nem a DNS
szekvencidjdnak megvdltoztatdsa dltal oroklsd-
nek. A megvaltozott tulajdonsdg atoroklédhet egy
sejtcikluson keresztil, de az epigenetikai 6rokls-
dés legszigoribban vett értelmezése szerint a tulaj-
donsdgnak egy generdcionyit kell 6roklédnie. Ta-
gan értelmezve, mindazon fehérje- és DNS-modo-
sitdsokat tekintjik epigenetikai mdédositdsoknak,
amelyek egy adott DNS-szekvencia esetén, a kro-
matin szintjén egy gén atirédasat modositjak.
Klasszikus értelemben a legismertebb epigenetikai
maédositds a DNS-metildcié, mely egy gén atirdsat
megakaddlyozhatja és ezdltal ,pszeudo-mutdciot”
hoz létre, azaz bdr a génben nincs szekvencia
szintjén mutdcié és a DNS szekvencidjat megis-
merve semmi nem utal a gén hibds mikodésére, az
adott betegben a gén mégsem fejezédik ki és a ti-
netek nagyon hasonléak az olyan betegek tiinetei-
hez, akikben a génben egy stilyos mutacié van.

A legismertebb epigenetikai médositds a DNS-me-
tildcié, de epigenetikai médositasoknak tekintjik a
DNS-hez fizikailag szorosan kapcsolodé hisztono-
kon enzimek dltal létrehozott mdédositdsokat is,
mint példdul a foszforildciét, az acetilaciét és a
metildciot. Klinikai jelent6ségét ezen modositd-
soknak az adja, hogy a létrehoz6 enzimek gatlo-
szerei mar gyogyszerként elérhetSk. Epigenetikai
tdmaddsponti gyogyszerek el§szor az onkoldgiai
betegségekben kertiltek bevezetésre, de ma mar (j
alkalmazasi célpontok is megjelentek, mint példa-
ul a neurodegenerativ betegségek, a psoriasis, a
2-es tipust diabetes és az atherosclerosis.

A legismertebb epigenetikai médositdsok a DNS-
metildcion tdl a hisztonvégeken enzimek altal 1ét-
rehozott modositdsok, mint példdul a foszforilacio,
az acetildcié és a metildcié. Klinikai jelent6ségét
ezen médositdsoknak az adja, hogy a |étrehozé en-
zimek gdtlészerei mar gyogyszerként elérhet6k.

A diagnosztikdban jelenleg csak a DNS-metildciét
vizsgdljdk, ezért osszefoglalénkban ennek a vizs-
gdlati metodikdjdt targyaljuk.
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A DNS-metildcié citozin és guanin ismétl6dg sza-
kaszok citozinjain fordul el (CpG-szigetek). Ha
egy gén promoterében (géndtirdst szabdlyozé régi-
6jdban) CpG-metildcié el6fordul, akkor megaka-
dédlyozza a gén kifejez6dését az adott sejtben. Az
egyedi gének szabdlyozdsa mellett szerepet jatszik
a genomidlis imprintingben (az apai és anyai
allélek egyenlé&tlen kifejez6dése) az X kromoszo-
ma inaktivdcioban (Barr-test kialkuldsanal) és
genomi transzpozonok inaktivdldsdban (zavara
eléfordul daganatokban).

A vizsgdlatok kiinduldsi anyaga minden esetben
tisztitott, j6 minGségli és kell6 mennyiségli DNS. A
mintavétel helyét meghatdrozza a hibds metildciés
mintdzat el6forduldsa: torténhet periférids vérbdl,
ha minden sejt érintett (pl. szindrémdkban) vagy az
érintett szovetbdl (daganatok esetében).

A legegyszerlibb metildciés vizsgdlat esetében
metildciéspecifikus restrikciés enzimekkel hasit-
juk meg a DNS-t. A restrikciés enzimek olyan bak-
teridlis enzimek, melyek segitségével a baktérium
védekezik az idegen DNS-molekuldk ellen. Az en-
zimek egy specifikus szakaszt ismernek fel a DNS-
ben és a szakaszt elhasitjdk, ha nem metildlt, mig a
sejt sajat DNS-ét egy metildz enzim segitségével
metildlt dllapotban tartja. Pl. Hpall enzim a nem
metildlt CCGG szakaszokat hasitja. Hagyomdanyo-
san a detektdldst Southern blot elemzéssel végez-
ték. Mivel a Southern blot igen munkaigényes, PCR
alapi médszerek is elterjedtek. PCR detektdlds ese-
tén a mintdt hasitds utdn egy olyan primer pdrral
amplifikdljuk, mely a vizsgdlni kivant szakaszt
kozrefogja. Ertelemszerten, csak a metildlt, azaz
nem hasitott szakaszokrdl fogunk PCR-jelet detek-
tdlni. A nem metildlt szakaszokat az enzim elhasit-
ja, ezért nem adnak PCR jelet, dm egy metildlt sza-
kasz esetén pozitiv jelet kapunk.
Metildciéspecifikus PCR-mddszerek esetén olyan
metodikdra van szikség, mely kilonbséget tesz a
metildlt és nem metildlt templdt kozott. Ez tortén-
het metilspecifikus primerekkel vagy olyan nem
metilspecifikus primerekkel, amelyekhez metil-
specifikus blokkolé primereket kevertink. A PCR
alapi modszerek nagyon sokrétiiek, jelezve azt is,
hogy nagy technikai kihivds egy metilspecifikus
érzékeny és specifikus rendszert bedllitani.

A legpontosabb DNS-metildciés azonositdsi mdd-
szer, mely sok adatpontot szolgdltat és bazispdr-
pontossdggal ad vdlaszt a metildcié jelenlétére a
biszulfitos kezelésen alapul. Lényege, hogy a me-
tildlt citidin biszulfit kezelés hatdsdra egy bdzis-
konverzion keresztul uracilld alakul, ami a kettds
szal hibridizdldsokndl timinként fog viselkedni. Ezt
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a tulajdonsdgot kihaszndlva olyan PCR és szek-
vendldsi detektdldsi moddszereket fejlesztettek
amelyek segitségével a metilcsoportok egyedi po-
ziciéja azonosithaté. Bakteridlis vektorba beklé-
nozva a terméket vagy nagy dtereszt6képességl
szekvendldssal a minta DNS metildciés mintdzata
is térképezhets, mely pl. daganatok esetén lehet
fontos.

A legijabb médszerek metildlt DNS-t felismerd an-
titesteket vagy kotsfehérjéket haszndlnak a me-
tildlt DNS frakciondldsdra. Az igy izoldlt DNS
PCR-rel vagy teljes genom szekvenadldssal vizsgdl-
haté, és szdzalékos értékben kifejezheté a DNS
szakasz metildcidja.

Irodalom

Koszonetnyilvdnitds

Bdlint Balint Ldszl6 dr. Magyary Zoltdn 6sztondi-
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A cardialis és a vasovagalis
syncope megkilonboztetése adott
populacioban

Distinguishing Cardiac Syncope from Vasovagal
Syncope in a Referral Population

Justin T. Tretter et al. ) Pediatr 2013:163:1618-23.

Krauth Barbara dr.

A szerz6k célkitlizése a vizsgdlatban az volt, hogy
miként lehet megkulonboztetni a cardialis és a
vasovagalis syncopét. Osszehasonlitottdk 18 év
alatti gyermekekben a vasovagalis és kardidlis
syncopés tineteket. Kardiolégiai betegnek tekin-
tették azokat, akiknek az anamnézisében szerepelt
a syncope, mint tiinet, vagy akdr SBO-n, akdr am-
buldns betegként, akdr bentfekvéként produkaltak
a tlinetet az elmdlt 10 év alatt.

Eredmény: 89 beteget vontak be a vizsgdlatba
vasovagalis syncopéval és 17 beteget cardialis
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syncopéval. Amikor 6sszehasonlitottak a cardialis
syncopés és a vasovagalis syncopés betegeket, ak-
kor azt taldltdak, hogy az djulds el6forduldsi gyako-
risdga 65% volt a 18%-kal szemben. Ezen kivil a
csalddban eléfordulé szivbetegség vagy hirtelen
szivhaldl szintén a cardialis csoportban volt maga-
sabb 41% a 25%-kal szemben. Fizikdlis vizsgdlati
eltérések értelemszerten szintén a cardialis cso-
portban volt gyakoribb, 29% szemben a 0%-kal.
Végul EKG-eltérést 76%-ban taldltak szemben a
0%-kal. Szivbetegség szlrése sordn a fenti négy jel-
legzetességbdl barmelyet alkalmazva a szenzitivi-
tds 100%, a specificitds 60%. A fenti sz(rési sza-
balyt alkalmazva megdllapitottdk, hogy a vasova-
galis syncopés betegek 60%-at nem lett volna szuk-
séges tovdbbkuldeni kardiolégus szakorvosnak.
Tehdt megdllapithaté, hogy a cardialis és a vaso-
vagalis syncope kozott drdmai kulonbségek van-
nak. SzGrési szabdlyként: a csalddi anamnézis, fizi-
kai vizsgdlati eltérés és az EKG alapjdn teljes mér-
tékben elkilonitették azokat a betegeket, akik to-
vdbbi vizsgdlatot igényelnek, azoktél a vasovaga-
lis syncopésoktdl, akiknek tovabbi kardioldgiai re-
ferdlds sziikségtelen.
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D-vitamin szerepe a vesefibrosis patomechanizmusaban

The role of vitamin D in the patomechanism of renal fibrosis
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E-posta: szabo.andras@med.semmelweis-univ.hu

OSSZEFOGLALAS A D-vitamin-hidny okozta népegészség-
tgyi probléma az elmdlt évtizedben a kutatasok kézép-
pontjdba kertilt. Egyre tobb tanulmdny bizonyitja a D-vi-
tamin és a kronikus vesebetegségek kozotti kapcsolatot.
Azonban tovabbi vizsgdlatok sziikségesek annak igazo-
ldasdra, hogy az aktiv D-vitamin milyen hatdsmechaniz-
mus révén képes befolydsolni a végstadiumd veseelégte-
lenséghez vezetd fibroticus folyamatokat.

A D-vitamin-hidny jelentdsége

Az elmdlt évtizedben szdmos vizsgdlati eredmény
tdmasztotta ald a D-vitamin-hidny civilizdciés be-
tegségek kialakuldsdban betoltott jelentds szerepét
(1). Ezen vizsgdlatok fényt deritetek arra is, hogy a
lakossdg D-vitamin-elldtottsdga nem éri el az opti-
malis értéket (>30 ng/ml vagy 75 nmol/l). Napja-
inkban a felné6tt lakossdg mintegy haromnegyedé-
nek elégtelen a D-vitamin-elldtottsdga és mintegy
20%-nak extrém silyos [<10 ng/ml a 25(OH)Ds]
D-vitamin-hidnya van, amely szdmos betegség ki-
alakuldsdnak fokozott kockdzatdt vonja maga
utdn.

A D-vitamin hatidsmechanizmusa

Az aktiv D-vitamin-metabolit [1,25(OH),D;-vita-
min], a kalcitriol szdmos biolégiai folyamatban,
dgy mint kalciumhomeosztdzis, hormonszekrécio,
sejtproliferdcié és -differencidcio tolt be kézponti
szerepet. A D-vitamin és analégjai egy specifikus
receptoron, a nukledris receptorok csalddjdba tar-
tozé D-vitamin-receptoron (VDR) keresztil fejtik
ki hatdsukat. A klasszikus ttvonal aktivdciéja so-
rdin a VDR dimerizdlédik, mely lehet homoldg
dimerizdcié vagy heterodimert képez a 9-cisz-
retinolsav-receptorral (RXR), ezt kévetSen a komp-
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lex a DNS, udn. D-vitamin-reszponziv elemeihez
(VDRE) kotédik. A komplexhez kiilonb6zd szte-
roidreceptor-koaktivdtorok (SRC), nukledris ko-
aktivdtor Ski-interakciés proteinek (NcoA62-SKIP),
hiszton-acetil-transzferdzok, CREB-k6t6 proteinek
(CBP) és polibromo-SWI-2-gén asszocidlt faktorok
(SNF) kotédnek, melyek kozremtikodnek a hiszton-
acetildciéban (1/A dbra). A VDR-hez kapcsolod-
hatnak D-vitamin-receptor interakciés proteinek
(DRIP) is, melyek segitik a komplex DNS-hez koté-
dését és kozremikodnek a transzkripcios faktor-2B
(TF2B) és az RNS-polimerdz-1l1 (RNA Pol Il) 6ssze-
kapcsoldsaban. igy elindulhat a D-vitamin regulalt
gének transzkripcidja (pl. ciklindependens kindz
inhibitor p21, oszteopoetin) (1/B abra).
Ugyanakkor a kalcitriol-VDR komplex a VDR-
interakciés represszorral (VDIR) kolcsonhatdsba
[épve a kilonb6z6 gének negativ. VDRE-hez
(nVDRE) kotédik. Az gy kialakult komplexhez
hiszton-deacetildz korepresszorok (HDAC) kap-
csolédnak, elinditva ezzel a hiszton-deacetildciot,
és ezen keresztil a target gének transzkripciéjanak
gdtldsat (1/C dbra).

A kalcitriol a nukledris VDR-en kivil citoszolikus
és membrankotott (mVDR) receptorokon keresztiil
is kifejti hatdsat, mely a lassabban megvaldsulé
(6-24 6rés) génreguldlé hatdstol eltéréen sokkal
gyorsabban végbemegy (10 perc—16ra). Ily médon
képes aktivadlni a Ras-Raf-MEK1/2 és extracelluldris
szigndl-reguldlt kindz (ERK1/2) dtvonalat. A folya-
matban a sejtbe dramlé Ca**-influx dltal aktivalt
protein-kindz C (PKC) is szerepet jatszik. A kalci-
triol kotédhet a G-proteinnel kapcsolt receptorhoz
is, mely aktivdlja a foszfolipdz-Cy-t (PLCy), a Ras-t,
a foszfatidil-inozitol-3-kindzt (PI3K) és a protein-
kindz-A-t (AC). Ez a jeldtviteli kaszkdd szintén a
Ras-Raf-MEK1/2-ERK1/2 dtvonalat aktivdlja, mely
részben a klasszikus VDR-medidlt dtvonalakkal
Osszekapcsolédva szabdlyozza a génexpressziot
(1/D abra) (2).

A D-vitamin szerepe krénikus
vesebetegségben

Szamos betegség kapcsdn igazoltdk, hogy gyakori-
sdguk vagy a lefolydsuk silyossdga D-vitamin hid-
nydban novekszik, ilyen a krénikus veseelégtelen-
ség, diabetes, hypertonia, metabolikus szindroma,
daganatos betegségek, asztma, allergia, auto-
immun betegségek (3).

Klinikai vizsgdlatok sordn kimutattdk, hogy a prog-
ressziv krénikus vesebetegségben (CKD) szenvedd
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1. dbra: A D-vitamin indukdlta szignalizdciés ttvonalak (magyardzat a szovegben) Sajét szerkesztésu dbra Deeb et al nyoman (2)

betegeknél a nativ D-vitamin-szint mellett az aktiv
D-vitamin szérumszintje is alacsony. Ez az ered-
mény nem meglepd, mivel a szervezetben féleg a
proximalis tubularis epithelsejtek felelgsek a D-vi-
tamin prekurzorainak felvételéért, valamint az ak-
tiv vitamin szintéziséért. A CKD sordn kdrosodott
tubulus- és veseparenchyma sejtek nem képesek
megfelelGen elldtni a szervezetet aktiv D-vitamin-
nal. Mivel fiziolégids kortilmények kozott a vese
tubulussejtjei szignifikdns mennyiségben expresz-
szdljdk a VDR-t, feltételezik, hogy a D-vitamin sze-
repet jdtszik a tubularis epithelium struktdrdjdanak
és integritdsdnak fenntartdsdban is (4).

Szdmos tanulmdnyban lefrtdk, hogy a D-vitamin-
analégok renoprotektiv hatdsdak. Az aktiv D-vita-
min hatékonyan csokkenti patkdnyokban az 5/6
nephrectomia kovetkeztében kialakulé glomerulo-
sclerosist és albuminuridt (5). A vizsgdlatok kimu-
tattdk, hogy az aktiv D-vitamin, valamint analdgja,
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a paricalcitol hatdsosan gdtolja a vesefibrosis so-
rdn aktivdlédé pericytdk (6, 7) proliferdciéjat, illet-
ve az extracelluldris mdtrix termelését (8). A klini-
kai vizsgdlatok is igazoltdk, hogy az aktiv D-vita-
min-analég addsa csokkenti a vesebetegek protein-
uridjdt (9, 10). Ebben a folyamatban szerepe lehet,
annak is, hogy az aktiv D-vitamin gdtolja a renin—
angiotenzin—aldoszteron rendszer aktivitdsdt is,
igy additiv médon fokozza az ACE-gatlék hatdsat
(11).

Ezen eredményeket tdmasztja ald az a megfigyelés
is, miszerint ureterobstrukciot kovet6en a VDR
génkiutott egerekben jelentGsebb mértékd szoveti
hegesedés alakul ki, mint a hasonlé karosoddson
dtesett vad tipust egerek veséjében (12). Ezen
eredmények alapjdn feltételezhetd, hogy az aktiv
D-vitamin renoprotektiv hatdsud lehet a vesefunkci-
ot kdrosito fibroticus folyamatok sordn.
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Utraval6-tudnivalé

e Alakossdg kétharmaddnak a D-vitamin-elldtottsdga nem éri el az optimadlis értéket (>30 ng/ml vagy 75
nmol/l), valamint a felnétt lakossdg csaknem egynegyedének stlyos fokd (<10 ng/ml) D-vitamin-hid-

nya van.

® Tobb tanulmdnyban leirtdk, hogy a D-vitamin-analégok renoprotektiv hatdsdak lehetnek tobb glo-

merulust kdrosité betegség esetén.

e Klinikai vizsgdlatok sordn kimutattak, hogy a progressziv krénikus vesebetegségben (CKD) szenvedd
betegeknél alacsony az aktiv D-vitamin szérumszintje.
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d) Nem, mert a vesében nincs D-vitamin-receptor.

e) lIgen, mert a D-vitamin éllatkisérletek sordn

csokkentette a glomerulosclerosist, valamint a

tubulointerstitialis fibrosist.

c) Nem, mert a D-vitamin egyik formdjanak sem ismert
renoprotektiv hatdsa.
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OSSZEFOGLALAS A tejcukor enzimatikus bontds kévetkeztében képes felszivédni a vékonybélbdl. A laktdz elégtelen
muakodése laktézfelszivoddsi zavart okoz, a colonban bakteridlis fermentdcio sordn keletkezé bomldstermékek colicds
fdjdalomhoz, haspuffaddshoz, ozmotikus hasmenéshez vezetnek. A laktozfelszivéddsi zavar hdtterében tébbnyire
adult tipusd laktazhidny dll, primer laktazdefektusként tartjuk szamon még a korasziiléttek, illetve djszilottek relativ
hypolactasidjdt és a rendkivil ritka congenitalis laktdzhianyt. Szekunder laktdz defektust okozhatnak a vékonybél-
nydlkahdrtyat kdrosito betegségek, (pl. enteralis fert6zések, coeliakia, tehéntej-allergia, Crohn-betegség). A diagndzis
laktozterheléssel kombindlt hidrogénkilégzési teszten alapul. Kezelésként a laktdz enzim szupplementdcidja,
laktézmentes diéta, szekunder laktézmalabszorpcié esetén a kivdlté drtalom elimindldsa javasolt.

Kulcsszavak

laktézmalabszorpcid, laktézintolerancia, laktdz enzim, LCT gén, H,-kilégzési teszt

Bevezetés

A laktéz féként a tejben és tejtermékekben taldlha-
té diszacharid, az anyatej f6 szénhidrdt-kompo-
nense. Felszivéddsdhoz szukséges a vékonybél
epithelialis sejtjeinek kefeszegélyében taldlhato
laktdaz-florizin-hidroldz (roviden laktdz) enzim,
mely a béta-galaktozil-1,4-gltikéz (laktéz) moleku-
lat galaktozra és glikézra hasitja, lehet6vé téve fel-
szivoddsdt a vékonybélbdl (1). Az enzimatikus re-
akcié elmaraddsdnak kovetkeztében a diszacharid
a bél lumenében marad, ezt nevezzik laktéz-
malabszorpciénak. Ebben az esetben a lakt6z bak-
teridlis fermentdcié kovetkeztében elbomlik a
colonban: a lumenben felszaporodé bomldstermé-
kek klinikai tuneteket okozhatnak kialakitva a
laktézintolerancia tipusos képét.

A laktdzaktivitds a vékonybélben mdar a 12.
gestatios héttsl mérhetd; ez a 26-38. héten jelentd-
sen novekedik, roviddel a sziilés utdn éri el maxi-
mumdt. Az enzimaktivitds a szoptatdsi periédus
utan fokozatosan csokken, feln6ttkorban az erede-
ti aktivitdsnak mdr csak toredéke lehet. Az em|&sok
és az ember tdpldlékdnak felnsttkorban eredendds-
en nem voltrésze a tej, igy laktdz enzimre sem volt
sziksége. A genetikailag programozott hypolacta-
sia f[gy nem betegségnek, hanem a természet taka-
rékossdgdt igazolé fiziol6gids dllapotnak tekinthe-
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t6. Ennek ellenére tdpldlkozas-élettani probléma-
kat, kellemetlen tineteket eredményez. (2)

Klinikai kép

Az alacsony laktdzaktivitds akkor okoz tineteket,
ha a bélbe tejcukortartalmd étel kertil. Az emész-
tetlen laktéz a vastagbél mikroflérdjanak koszon-
hetSen erjedni kezd: révid szénldncd zsirsavak,
szén-dioxid, hidrogén és metdn keletkezik, melyek
hasi fdjdalmat, haspuffaddst, flatulencidt okoznak
(3). Amegnovekedett ozmotikus terhelés kovetkez-
ménye a széklet nagy viztartalma, mely laza szék-
letiritést, hasmenést okoz. A széklet jellemz&en
nagy tomegd, vizes, a gdzok miatt habos, savas
vegyhatdsu. Ritkdn el6fordulé tiinet az obstipdcid,
melyet a metdn motilitdst csokkentd hatdsa okoz.

A tinetek megjelenése, jellege és silyossdga indi-
vidudlis. Flgg tobbek kozott az elfogyasztott étel
lakt6z- és zsirtartalmétdl, a gyomoririlés dinami-
kdjdtol és a bél motilitdsatol, az egyén vastaghél
flérdjatdl, a colon vizvisszaszivé képességétsl, va-
lamint a visceralis fdjdalom érzékelésétsl; éppen
ezért el6fordulhat, hogy vizsgdlatokkal igazolt
laktézmalabszorber egyénnél az intolerancia tiine-
tei nem jelentkeznek. (4) A klinikai tiinetek megje-
lenésének ideje a laktéz vastagbélbe jutdsdnak
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megfelel§, mely kb. 30-60 perccel az elfogyasztdst
kovetSen varhato és néhdny éra, maximum egy nap
alatt lecseng.

Egyes szerz6k szerint néhdny esetben a lakt6z-
malabszorpcié nem csupdn béltineteket okoz;
vannak, akik ¢sszefliggést vélnek felfedezni olyan
szisztémds tinetekkel, mint példdul a fejfdjds, szé-
dilés, izom- és izlleti fajdalom, allergia, arrhyth-
mia, szdjuregi fekélyek. A vélt 6sszefliggés hatteré-
ben toxikus metabolitokat feltételeznek. Kijelent-
hetjik azonban, hogy ezen tiinetek esetén leggyak-
rabban koincidencia dll a hdttérben, példaul egy
tarsulé tejallergia vagy refluxbetegség szinezi a ké-
pet (5).

A mindennapi gyakorlatban nehézséget okozhat a
tehéntejfehérje-allergia és a tejcukor felszivéddsi
zavar elkulonitése. A két betegség patomecha-
nizmusa, kezelése és prognézisa teljesen mads.
Mindenek el6tt azt kell tisztdn latni, hogy a tehén-
tej-allergiat nem a tejcukor okozza, hanem a te-
héntej fehérjekomponensei viltjdk ki. Bonyolitja
a helyzetet, hogy a tejallergia szekunder
hypolactasidhoz vezethet, igy a tiinetek kever-
ten jelentkezhetnek. A klinikai kép pontos
megfigyelése és a diagnosztikai vizsgdlatok
helyes értékelése segit az elkulonitésben.

A tejcukor-felszivoddsi zavar hdtterében tobbféle
ok dllhat: az alacsony laktdzenzim-aktivitds hdtte-
rében primer és szekunder eredetet kiilonbozte-
tink meg, melyeket az 2. tabldazatban foglaltunk
Ossze.

Csecsemd&korban tipusos szimptéma a colicds hasi
fdjdalom, csillapithatatlan sirds, haspuffadds. Sza-
mos kozlemény foglalkozik a colica és a laktéz-
malabszorpcié 6sszefliggésével. 100 ml érett anya-
tej 7 g tejcukrot tartalmaz, igy az élet elsé honapja-
iban a teststlyhoz képest igen magas a laktézbe-
vitel (6). Ebben az id§szakban a csecsemdk egy je-
lentds részénél dtmeneti funkciondlis hypo-
lactasidval kell szamolnunk, ez a jelenség a kora-
szilottek és djszulottek relativ laktazhidnya.

A klinikai tunetek kialakuldséhoz érett bélflora
szikséges, ezért a tlnetek jelentkezésével a 2-3.
élethéten, a vastagbél kolonizdciéja utdn kell szd-

1. tdbldzat: A laktéz malabszorpciéhoz vezet6 okok

Laktézmalabszorpcidra
jellemzé tiinetek

Tejfehérje-allergiara
jellemzé tiinetek

® Laza, vizes hasmenés
B Savas vegyhatdsu
széklet

u Véres, nydkos széklet
u Ekzema

Ko6zos tiinetek

Haspuffadds

Hasi fdjdalom, gorcs
Flatulencia
Fokozott bélmozgas
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2. tdbldzat: Hypolactasidhoz vezetd dllapotok

A szekunder laktaz
defektus leggyakoribb okai

A primer laktazdefektus
fajtdi

® Glutén szenzitiv
enteropathia
(coeliakia)

m Koraszulottek és j-
szulottek relativ
laktdzhidnya

Postenteritis szindro-
ma

= Congenitalis
laktdzdeficiencia

m Adult tipusd
laktdzdeficiencia

Crohn-betegség

Etelallergia
(leggyakrabban tej)
Eosinophil
enteropathia

Rovidbél-szindréma

molnunk. Infante és munkatdrsai vizsgdlatai sze-
rint egészséges csecsembk 27,5%-dban a hidro-
génkilégzési teszt kéros volt, a jelenség pontos
gyakorisdga azonban nem ismert (6).

A colicds csecsembk egy részénél alkalmazott
laktdz enzim jétékony hatdsdrél szamos kettds vak,
placebokontrolldlt tanulmdny szdmol be: a sirds
id6tartama és a fokozott gdzképz&dés csokkenése
egyardnt megfigyelhets. A relativ laktdzhidny at-
meneti, néhdny hét alatt spontdn rendez&dé élla-
pot, tartés kezelést nem igényel (7).

A congenitalis laktdazdeficiencia az els§ szopdstdl
tineteket okozé, silyos ujszilottkori hasmenés,
gyarapoddsi képtelenség képében jelentkezd, élet-
hossziglan fenndllé, autoszomdlis recessziven
orokléds alacsony laktdzenzim-aktivitds kovet-
keztében kialakulé betegség, melyet 6sszesen kb.
40 esetben irtak le, tobbnyire Finnorszdgban (8).
Fontos tudni, hogy az addig jol fejl6dé, jol szopd
csecsemdnél jelentkezd profiz hasmenés hétteré-
ben nem congenitalis laktdzdeficiencia, hanem
egyéb ok (tejallergia, enteralis infekcio stb.) all.

A csecsemdk donts tobbsége — miként az eml&sal-
latok utédai is — képes bontani a tejcukrot, a laktdz
enzim aktivitdsa ilyenkor a legmagasabb. Két-ti-
zenkét éves kortél a populdcio egy részében hypo-
lactasia, a laktdz enzim aktivitdsanak fokozatos
csokkenése figyelhet6 meg (non-perzisztens
laktdz). Ezt a jelenséget primer, adult tipusi lak-
tazhidnynak nevezzik. Az adult elnevezés félreve-
zetS lehet, hiszen az enzimaktivitds lassu csokke-
nése mar kétéves kortél elkezdédhet, a klinikai ta-
netek dltaldban mdr gyermekkorban megjelennek.
Az adulttipusi hypolactasia a leggyakoribb humadn
enzimdefektus: a vildg lakossdgdnak kb. felében
igazolhatd, az el6fordulds jellemzd etnikai elosz-
ldst mutat. Azon népeknél, amelyeknél a tej az
alapvetsé tdpanyagok kozé tartozik, evollciés
elény volt a tejcukorbontds fennmaraddsa: ezen
egyének csontozata a fokozott kalcium-, foszf4t-
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fehérjebevitel mellett erGsebbnek bizonyult, mely
reprodukciés elénnyel jarhatott. Az északi orszd-
gokban a napfény hidnya konnyen rachitishez ve-
zetett; a kalciumban és D-vitaminban gazdag tej
fogyasztdsa csokkentette ezen tlineteket is. Popu-
laciégenetikai vizsgdlatok Eurépdban dél-észak
gradienst igazoltak: mig Eszak-Eurépdban a lakos-
sdg csupdn 2%-a, a déli orszagokban 25-30%-a
laktézintolerdns. Azon orszdgokban, ahol a szar-
vasmarhatartds és a tejkultira nem domindl,
helyenként a felnétt lakossdg kozel 90%-a képte-
len a tejcukor bontdsdra. Ez jellemz§ Japdn,
Ausztrdlia és a Tdvol-Kelet orszdgaira.

Hazdnkban laktézfelszivoddsi zavar az egészséges
gyermekek és fiatalok 5-10%-dban, felngtteknél
kb. 15%-ban igazolhaté (1).

A laktdz m@kodését a 49,3 kb hosszd, a 2q21
[6kuszon 1év6 LCT gén hatdrozza meg. Enattah és
munkatdrsai laktézabszorber és malabszorber
fenotipusud egyéneket vizsgdltak. Felismerték, hogy
nem magdban az LCT génben, hanem annak szaba-
lyozéelemeiben, egy mdsik gén intronjdban
(minichromosome maintenance 6 — MCM®6) egy
nukleotidot érint6 polimorfizmusok fordulnak el§.
A laktdzperzisztensekben tobb génpolimorfizmust
is azonositottak, hazdnkban a leggyakrabban két-
féle fordul el6 (LCT-13910 C>T és LCT-22018G>A)
(9). A laktdzperzisztens allél jelenléte heterozigo-
takban domindns, azaz ezen egyének képesek fel-
néttkorban is a laktéz bontdsdra (3).

Ezen munkacsoport igazolta azt is, hogy mig a
congenitalis laktdzhidnyos betegekben maga az
enzimfehérje kdrosodik, addig az adult tipusban
egy reguldcids protein veszit funkciéjabol.
Hazdnkban a C/T-13910 polimorfizmus vizsgdlata
szdjnydlkahdrtydbol vett mintdbdl mar elérhetd.
Fontos a genetikai vizsgdlatok helyes értelmezése.
Ha a beteg genetikai vizsgdlata non-perzisztens
laktdzt igazol, szdmithatunk rd, hogy élete folya-
mdn megjelennek a laktéz-

csemd szamdra ne javasoljuk a genetikai teszt el-
végzését, mert a pozitiv eredmény esetén a szulg
konnyen abba a hibdba eshet, hogy az infantilis
colica hatterében adult tipusd hypolactasidt felté-
telez.

Szekunder laktazhidny kialakuldsdhoz vezethet-
nek a vékonybélbolyhok kdrosoddsdval jaré korké-
pek, mint példdul a coliakia, nutritiv allergia (leg-
gyakrabban tehéntej), Crohn-betegség, postente-
ritis szindréma, immunhidny. Ezért minden Gjon-
nan felfedezett laktézmalabszorbernél kotelezé a
vékonybelet érinté alapbetegségekre vonatkozé ta-
jékozédé vizsgdlatok elvégzése. Az alapbetegség
felderitése lehet&séget ad az oki kezelésre, igy a
vékonybélbolyhok regenerdléddsdra, mely a lak-
tdzaktivitds visszatéréséhez vezethet.

A diagndzis a hidrogénkilégzési teszt
eredményén alapul

A laktézmalabszorpcié megdllapitdsa tejcukor ter-
helést koveté hidrogénkilégzési teszten alapul.
A vizsgdlat Iényege, hogy az elfogyasztott tejcukor
kéros esetben elbontatlanul a vastagbélbe jut, ahol
a bélbaktériumok fermentdljék. Ekozben kilonféle
bomldstermékek keletkeznek, tobbek kozott hidro-
gén, mely abiolégiai membrdnokon dtjutva végil a
kilégzett leveg6ben jelenik meg: ezt detektdljuk a
vizsgdlat folyamdn. A koéros (magas) kilégzett
H,-érték az esetek donts tobbségében korosan ala-
csony laktdz enzim aktivitdst jelez (10).

A vizsgdlat éhgyomorra torténik. A beteg testto-
meg-kilogrammonként 1-1,75 g (maximum 50 g)
laktozt fogyaszt, majd megfelel6 id6kozonként
(15'-30"-60'-90’—120'~150’-180") meghatédroz-
zuk a kilégzett levegs H,-tartalmat. A >20 ppm, az-
az egy millio részecskébdl 20 vagy tobb hidrogén-
molekula jelenléte kérosnak szamit. Az emelkedett

malabszorpcié tunetei. Azt,
hogy kétéves korban vagy
csak fiatal feln6ttkorban okoz
panaszokat, a vizsgdlat alap-
jan nem tudjuk megjoésolni. A
tinetek jelentkezésekor
azonban ismert genetikai ter-
heltség esetén is keresnink
kell a szekunder tejcukor fel-
szivéddsi  zavart elGidézd
okokat: gy elkertlhetjik azt
a hibdt, hogy példdul egy
colidkids beteg hasmenéses
tuneteit adult tfpusd laktéz-
malabszorpcidnak tulajdonit-
juk, és az alapbetegség diag-
nézisa elmarad. Ennek alap-

jdn egy néhdny hénapos cse-
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1. dbra: Laktézterhelés jellegzetes eredményei
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értékek id6beli megjelenése alapjdn felmertlhet
egyéb betegségek jelenléte is: a kezdeti magas ér-
ték rossz szdjhigiénére, diétahibdra (a vizsgdlat
el6tt fogyasztott laktéztartalmu étel), vékonybél-
kontamindciéra utalhat. Alnegativ eredményhez
vezethet, ha a bélben metdnt termeld baktériumok
vannak, melyek a termelt hidrogént felhaszndljdk.
Ebben az esetben a terhelés sordn laktézintoleran-
cidra jellemzd tinetek (colica, puffadds, hasme-
nés) figyelhet6k meg, de a kilégzett levegd hidro-
géntartalma nem emelkedik meg jelent&sen (1. db-
ra). A megel6z§6 antibiotikus kezelés a bélfléra ki-
pusztitdsdval vezethet dlnegativ eredményhez.
A vizsgdlat szenzitivitdsa 95%, specificitdsa 98%
(11). A hidrogénkilégzési teszt alapvetd vizsgdlat a
gasztroenterolégidban: az eredmény laktézfelszi-
véddsi zavaron kivil utalhat vékonybél-kontami-
ndcidra is.

A gyakorlati életben a vizsgdlattal kapcsolatban a
legnagyobb vita a tesztdézis mennyiségének meg-
hatdrozdsdval kapcsolatos. Az dltaldnosan elter-
jedt 1-2 mg/ttkg tejcukormennyiség sokak szerint
meghaladja a fiziol6gids mértéket, hiszen 50 g lak-
téz 1 liter tej laktéztartalmdnak felel meg, ekkora
mennyiséget kevesen fogyasztanak rendszeresen.
Ennek alapjdn célszer( alacsonyabb terhel§ dézist
vdlasztani.

A vércukorméréssel kombindlt ordlis laktéztole-
rancia-teszt kevésbé elterjedt metodika: itt a testto-
meg alapjan meghatdrozott dézisu tejcukor vércu-
koremel§ hatdsdt mérjik a beadds utdn 60 és 120
perccel. Megfelel§ enzimaktivitds kovetkeztében a
vércukorszint legaldbb 1 mmol/l-es emelkedését
tapasztaljuk. A vizsgdlat invaziv, specificitdsa és
szenzitivitdsa elmarad a hidrogénkilégzési tesztjé-
tél.

Kezelés: ne teljesen tejmentesen!

A terdpia célja a tiinetmentesség elérése. A beteg-
ség ritkdn koveteli meg a laktoz teljes megvondsdt,

Summary

a betegek donts tobbsége kb. 10 g tejcukor fo-
gyasztdsdt kéros kovetkezmények nélkul tolerdlja,
igy tejtermék fogyasztdsa megengedhetd (11). A di-
agndzis feldllitasakor fontos a diétds tandcsadads.
Ennek soran fel kell hivni a beteg figyelmét a kiilon-
féle tejtermékek eltéré laktoztartalmdra. Szdmos
segédanyag, tdpanyagtdbldzat érhet6 el mind
nyomtatott, mind online formdban, mely segit a
diéta helyes kivitelezésében.

Optimdlis kezelés a laktdz enzim potldsa: ezzel a
terdpidval kozelithetjik meg leginkdbb a fiziol6gi-
ds dllapotot. Fontos, hogy felhivjuk betegtink fi-
gyelmét arra, hogy a laktézt és az enzimet egyszer-
re kell elfogyasztani, a mar megjelend tlinetek eny-
hitésében az enzimkészitmény nem nydjt segitsé-
get. Kulonféle készitmények érhetbek el, rdgétab-
letta, kapszula, por és csepp formdjdban kertltek
forgalomba. Lényeges a felhaszndldsi és az adago-
ldsi javaslatok gondos dttanulmédnyozdsa, a nem
megfelel§ alkalmazds sordn az enzim veszit
hatékonysdgabdl.

J6 alternativa a laktézmentes tej, tejtermékek és
tdpszerek bevezetése az étrendbe. A tej és tejter-
mékek teljes eltiltdsa felesleges és kdros, hiszen a
tej fontos energia-, kalcium- és fehérjeforrds (12).
Laktézintolerancia esetén alkalmazzunk laktdz-
enzim-potldst vagy laktézmentes diétdt, tejallergia
esetén a diéta legyen tejfehérje mentes, ha pedig a
tejallergia laktézintolerancidval szovédik, akkor
az egyidej( tehéntejfehérje- és laktézelimindcié a
megoldds (erre szolgdlnak a tejfehérje- és laktoz-
mentes gyogytdpszerek). Gyakori hiba, hogy a lak-
tézmentes készitményeket tejfehérje-mentesnek
vélik, ami a tejallergidban a tiinetek fennmaraddséd-
hoz vezethet.

Amennyiben indokolt és tejmentes diéta kerul be-
vezetésre, a csontok védelme érdekében gondos-
kodnunk kell a megfelel§ kalciumbevitelrél.

Az oki kezelés —amennyiben lehetséges —a kivdlto
drtalom elimindldsdbol all. A vékonybél-nydlka-
hartya regenerdléddsa sordn a laktdz enzim m@ko-
dése visszatérhet (13).

Lactose malabsorption - practical knowledge of a common problem
Karoliny Anna, Department of Gastroenterology et Nephrology, Heim Pdl Children’s Hospital, Budapest,

Hungary

The hydrolysis of the lactose can not happen without the lactase enzyme. In the case of malabsorption the lactose
follows its way into the colon causing bloating due to bacterial fermentation leading to osmotic diarrhoea. In every day
practice the most commone type is the adult-type hypolactasia and the secundary form, however, relative hypolactasia
and congenitcal lack of lactase in premature and newborn babies may occur. Among the most frequent causes of
secunder hypolactasia gastroenteritis, celiac disease, cow-milk allergy and the Crohn disease can be diagnosed as a
primery cause of villous abnormality. The diagnosis can be set up by the lactose breathing test. Treatment consists of

the supplement of lactase enzime or lactose free diet.

KEYWORDS lactose malabsorption, lactose intolerance, lactase, LCT gene, Hydrogen breath test



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

Irodalom

Veres G. Laktézintolerancia aktudlis
kérdései. Magyar Belorv Arch 2010;
63: 1. suppl., p. 99-100.

Beré T. A felnéttkori laktézintole-
rancia diagnosztikdja és terdpidja.
LAM 2003; 13:277-2s81.

Mattar R, Ferraz de Campos Mazo D,
etal. Lactose intolerance: diagnosis,
genetic, and clinical factors.
Review. Clin Exp Gastroent 2012;
5:113-121.

Usai-Satta P, Scarpa M, Oppia F, et
al. Lactose malabsorption and
intolerance: What should be the best
clinical management? World )
Gastrointest Pharmacol Ther 2012;
3:29-33

Matthews SB, Waund JP, Roberts AG
et al. Systemic lactose intolerance: a
new perspective on an old problem.
Postgrad Med ] 2005; 81:167-173.

Infante D, Segarra O, Le Luyer B.
Dietary treatment of colic caused by
excess gas in inf.ants: biochemical
evidence. World | Gastroenterol
2011; 17(16):2104-2108.

Lifschitz CH, Smith EO, Garza C.
Delayed complete functional
lactase sufficiency in breast-fed
infants. J Pediatr Gastroent Nutr
1983; 2:478-482.

Kuokkanen M, Kokkonen J, Enattah
NS et al. Mutations in the translated
region of the lactase gene underlie
congenital lactase deficiency. Am )
Hum Genet 2006;78:339-344.
Enattah NS, Sahi T, Savilahti E, et al.
Identification of a variant associated
with adult-type hypolactasia. Nat
Genet 2002;30:233-237.

10.

11.

12.

13.

Davidson GP, Robb TA. Value of
breath  hydrogen analysis in
management of diarrheal illness in
childhood: comparison with
duodenal biopsy. ] Pediatr Gastro-
enterol Nutr 1985; 4:381-387.
Argnani F, Di Camillo M, Marinaro
V, et al. Hydrogen breath test for the
diagnosis of lactose intolerance, is
the routine sugar load the best one?
World ] Gastrol 2008; 14:6204-
6207.

Heine RG. Cow’s-milk allergy and
lactose malabsorption in infants
with colic. ) Pediatr Gastroent Nutr
2013; 57:525-527.

Agostoni C, Turck D. Is cow’s milk
harmful to a child’s health? J Pediatr
Gastroent Nutr 2011; 53:594-600.

Utraval6-tudnivalé

e A laktézmalabszorpcié klinikai tinetekkel jaré formdjdt nevezzik laktézintolerancidnak.

2o 2

Laktézmalabszorpcio esetén keresni kell a szekunder hypolactasidhoz vezetd dllapotokat (leginkdbb
coeliakia, postenteritis szindréma, Crohn-betegség) — ez alél nem kivétel az a beteg sem, akinél a ge-
netikai vizsgdlat non-perzisztens laktdz enzimet igazol.

A diagnézis feldllitdsakor fontos a diétds tandcsadds, fontos felhfvni a beteg figyelmét az élelmisze-
rekben taldlhato rejtett laktézra. A tej fontos kalcium- és fehérjeforrds, az esetek donts tobbségében
nem szlkséges teljes elimindldsa az étrendbdl. Kivételt képez ez alél, ha a betegnél egydittal tejaller-
gia is igazolddik.

Csecsemd&korban jelentkez6 ekzema, véres széklet esetén akkor is tejfehérje-allergia valészind, ha
kozben a szekunder hyolactasia tiinetei is megjelennek.

Tesztkérdések
1. Melyik betegség nem vezet mdsodlagos laktaz hianyhoz? 2. A laktéz intolerancia lehetséges tiinetei kozé nem
a) Coeliakia tartozik:
b) Tejallergia a) Hasfdjds, haspuffadds
c) H. pylori-infekcié b) Véres széklet
d) A vékonybél Crohn-betegsége c) Fejfdjds
e) Gastroenteritis d) Obstipacié
e) Vizes, savas vegyhatdsu székleturités

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjik megjelolni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részestil! Kreditpont a teszteket jél megoldéknak!
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A juvenilis idiopathias arthritis klasszifikacidja és
terapiaja
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E-posta: sevcic.krisztina@freemail.hu

OSSZEFOGLALAS  Juvenilis idiopathids arthritisnek neveziink minden olyan ismeretlen eredetd iziileti gyulladdst, mely
a gyermek 16. sziiletésnapja el6tt kezdddik és legaldabb 6 hete fenndll. A betegségnek 7 altipusdt kiilénbéztetjiik meg,
dgymint szisztémds, szeronegativ polyarticularis, szeropozitiv polyarticularis, oligoarticularis, psoriasishoz tarsulé és
enthesitis-asszocidlt juvenilis idiopathids arthritis, valamint az egyéb forma. Az egyes altipusokba val6 besorolds alap-
vetben az érintett izliletek szdma, tarsulé egyéb tiinetek (ldaz, bérkitités, psoriasis, enthesitis, sacroileitis), HLA-B27 sta-
tus, illetve csalddi anamnézis (psoriasis vagy HLA-B27 asszocidlt betegség els6- vagy mdsodfokd rokonndl) alapjan tor-
ténik. A juvenilis idiopathids arthritis terdpidjanak két fépillére a gyogyszeres kezelés és a gyégytorna. Enyhébb esetek-
ben, illetve kiegészit6 terdpiaként nemszteroid antireumatikumokat, tobb iziilet érintettsége, vagy jelentds laboraktivi-
tds esetén dltaldban kis dozisu szteroidkezelést, valamint hagyomdnyos betegség lefolydst modosito szereket (legin-
kabb methotrexat-kezelést) alkalmazunk. A szisztémds forma nagy dozisu szteroidkezelést igényel. Egy vagy két iziilet
érintettsége esetén az intraarticularis szteroid injekcickat (els6sorban triamcinolon készitményeket) preferdljuk. A me-
thotrexat kezelés hatdstalansdga vagy intolerancia esetén bioldgiai terdpiat adunk. Fontos, hogy a beteg miel6bb meg-
felel6 gyermekreumatoldgiai centrumba kertiiljon, mert csak az idében megkezdett, a beteg aktudlis dllapotdhoz igazi-
tott kezeléssel kertilheték el a maradando iziileti kdrosoddsok.

KULCSSZAVAK  iziileti gyulladds, juvenilis idiopathids arthritis, biolégiai terdpia, TNFa-blokkolok

Juvenilis idiopathids arthritisnek (JIA) neveziink 1. tabldzat: Differencidldiagnosztikai szempontbdl széba jové
minden olyan ismeretlen eredetl fzileti gyulla- kérképek
dést, mely a gyermek 16. sziletésnapja el6tt kez-
dédik és legaldbb 6 hete fenndll. A betegség defini- = Septi >

S P . .. RS ” epticus arthritis
ci6jabdl adodik, hogy a diagndzis feldllitdsa elstt = Lyme-kér
ki kell zarnunk minden mds betegséget, amely (zi- ® Postinfectiosus (reactiv) arthritis
leti gyulladdssal jarhat. A differencidldiagnosztika-
ilag széba jové legfontosabb kérképeket az 1. tab-
lazatfoglalja magdba. E betegségek kizdrdsdban az

Infekciokhoz tdrsulé arthritisek

Idegentest (pl. tovis okozta) synovitis

Haemophilia

anamnézis és a fizikdlis vizsgdlat mellett képalkoté Villonodularis synovitis

vizsgalatok (rontgen, mozgdsszervi UH-vizsgdlat, Malignus betegségek

CT, MRI), laboratériumi vizsgdlatok (gyulladdsos © Leukaemia

laborparaméterek, vérkép, immunszerolégiai és “ Neuroblastoma

bakteriolégiai szerolégiai vizsgdlatok, a synovialis sl el e iline ok

folyadék laboratériumi analizise), valamint szik- Szisztémds kotGszoveti v. autoimmun betegségek
ség esetén a szovettani vizsgdlat segitenek. A JIA = Szisztémds lupus erythematosus

m Scleroderma

rendkivil sokszinl, heterogén, sokféle klinikai ® Dermatopolymyositis

megjelenést mutaté betegség. A diagnozis feldllitd-

sat kovetSen az els6 6 honapban észlelt tiinetek scigzioal:
alapjdn a betegséget tovdbbi alcsoportokba sorol- Egyéb csontbetegségek, asepticus necrosisok
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juk. A Reumatoldgiai Tdrsasdgok Nemzetkozi Szo-
vetsége (ILAR) jelenleg érvényben 1évé klasszifika-
ciéja szerint a betegségnek 7 altipusa van, igymint
szisztémds, szeronegativ polyarticularis, szero-
pozitiv polyarticularis, oligoarticularis, psoriasis-
hoz tarsul6 és enthesitis-asszocidlt JIA, valamint az
egyéb forma. Az 6sszes eset mintegy 10%-dt kitevs
szisztémds formdra az izileti gyulladds mellett na-
ponta visszatér6 magas laz, tipusos JIA-s rash, ge-
neralizdlt lymphadenopathia, mdj- és |épmegna-
gyobbodds, serositisek jellemz&ek. A polyarticula-
ris formdban (az esetek kb. 30%-dban) médr az elsé
6 hénapban 5 vagy tobb izilet érintett. Amennyi-
ben az izuleti tinetek mellett legaldbb két alkalom-
mal reumatoid faktor (RF) kimutathat6 a betegnél,
szeropozitiv polyarticularis formdrél, RF-negativi-
tds esetén szeronegativ polyarticularis formérél be-
szélunk. A betegség leggyakoribb formdja (~50%)
az oligoarticularis JIA, melynél az els6 6 hénapban
4 vagy kevesebb iztilet érintett. Ez a forma 3,5-szer
gyakoribb a ldnyokndl, tipusosan 1 és 4 éves élet-
kor kozott kezddédik, leggyakrabban a térdet, bokédt
érinti. Att6l figgdéen, hogy a kés6bbi korlefolyds
sordn a betegség megmarad 4 vagy kevesebb izile-
ten, vagy tobb izulet is érintetté vdlik, a betegséget
tovdbb soroljuk perzisztdlé, vagy extenddlé oligo-
articularis formdra. A betegség legritkdbb formdja
(~7%) a juvenilis arthritis psoriatica. Konny( a di-
agnozis feldllitdsa, ha bér- és izileti tinetek egy-
szerre fenndllnak, de a szimultdn megjelenés ritka
(~10%), az izuleti tinetek akdr évekkel megel&z-
hetik a psoriasisos bértiinetek megjelenését. llyen-
kor a psoriasisos koromjelenségek (Beau-pontok,
onycholysis), a kolbdszujj jelenség vagy a csaladi
anamnézisben valamelyik els§ fokd rokon bér-
gyogydsz dltal megerdsitett psoriasisa segit a diag-
nézis feldllftdsdban. Az enthesitis asszocidlt vagy
enthesopathids JIA dltaldban a tizenéves fitdk be-
tegsége. Az arthritis és/vagy enthesitis mellett a
gyulladdsos jellegl (nyugalomban, éjjelente foko-
z6d6, hajnaltdjt a beteget megébreszt6) dgyéki ge-
rinc fdjdalom, a sacroileitis, a HLA-B27-pozitivi-
tds, illetve a csalddi anamnézisben els6- vagy md-
sodfokd rokon HLA-B27-asszocidlt betegsége
sziikséges a diagnézishoz. Az egyéb formdba so-
roljuk mindazokat a betegeket, akiknek a betegsé-
ge vagy nem felel meg egyetlen kordbban emlitett
altipus diagnosztikai kritériumainak, vagy épp
hogy tobb altipusba is besorolhaté lenne.

A laboratériumi vizsgdlatok segitenek a differenci-
dldiagnézisban, a gyulladdsos aktivitds megitélé-
sében, a terdpia hatékonysdgdnak kovetésében, a
prognozis feldllitdsdban, de jelenleg még nem is-
mert a betegségre jellemzd, diagnosztikus értékd
laboratériumi teszt. A legkiugrobb laboratériumi
eltéréseket a szisztémds JIA okozza, itt az igen ma-
gas We- és CRP-értékek mellett nem ritka a 30 G/I
feletti fehérvérsejt- és az 1000 G/I feletti thrombo-
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1. dbra: JIA-s rash

2. dbra: Psoriasisos korom elvéltozdsok

cytaszam, valamint az extrém magas szérum-
ferritin-érték. Az immunszeroldgiai vizsgdlatok ko-
ziil megemlitendd, hogy mig a felnéttkori rheuma-
toid arthritises betegeknek kb. 85%-a RF-pozitiv,
addigJIA-ban mind6ssze 5%-ban taldlunk RF-pozi-
tivitdst. Gyakori azonban az antinukledris antitest-
(ANA) pozitivitds, kulonosen az oligoarticularis
JIA-ban szenvedd lednyoknadl. Ezeknél a betegek-
nél gyakoribb a krénikus iridocyclitis el6forduldsa,
ezért fokozott szemészeti ellenbrzést igényelnek.

A JIA terdpidjanak két f6pillére a gyogyszeres keze-
[és és a gydgytorna. A gydgyszeres kezelés kiva-
lasztdsa az érintett iziletek szamatdél, az izuleti ti-
netek silyossdgdtél, a laboraktivitds mértékétsl
figg. A nemszteroid antireumatikumok a klinikai
tineteket (fijdalom, reggeli iztleti merevség) csok-
kenthetik, de az izlleti gyulladdst dltaldban nem
szintetik meg. Egy vagy két izllet érintettsége ese-
tén az intraarticularisan adhatoé szteroidkészitmé-
nyeket, ezek kozul is a tartés hatdsu triamcinolon-
acetonid és a triamcinolon-hexacetonid injekcio-
kat részesitjik el6nyben. llyen esetben tn. baziste-
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rdpidt, vagyis betegséglefolydst médosité gyogy-
szert (disease modifying anti-rheumatic drug -
DMARD) csak akkor alkalmazunk, hogyha az izu-
leti tineteket kifejezett kontraktdrahajlam, jelen-
tés laboraktivitds vagy extraarticularis tinet (pl.
iridocyclitis) kiséri. Polyarticularis érintettség ese-
tén dthidalo, kis dézisu szisztémds szteroidkezelés
mellett azonnal DMARD terdpidt vezetiink be.
Ezek kozul JIA-ban az utébbi évtizedben leginkdbb
a methotrexatot, ritkdbban — els@sorban az enthe-
sopathids, illetve a psoriasishoz tdrsulé formdban —
sulphasalazint alkalmazunk. A cyclosporin-A és az
azathioprin alkalmazdsa a biolégiai terdpids sze-
rek bevezetésével hdttérbe szorult. Nagy dézisu
szisztémds szteroidkezelést elsGsorban szisztémas
JIA-ban alkalmazunk. Amennyiben a szisztémds
JIA monociklikus, dltaldban nincs is sztikség egyéb
gyogyszeres kezelésre, a szteroidterdpia fokozato-
san csokkentve elhagyhatd, ha viszont a betegség
policiklikusan zajlik vagy stlyos polyarthritis kisé-
ri, a szisztémds szteroidkezelés mellett methotre-
xatot vagy akdr rogton bioldgiai terdpidt kezdhe-
tunk.

A fent emlitett tartés hatdsd intraarticularis sztero-
id injekciok, illetve a methotrexat bdzisterdpia be-
vezetése nagymértékben hozzdjdrult a betegség
kedvezébb kimeneteléhez, de az igazi attorést a bi-
olégiai terdpids szerek bevezetése hozta meg. Az
elsé bioldgiai terdpids készitmény, mely JIA-ban
torzskonyvezésre kertlt a TNFa-gdtlé etanercept.
Lovell és munkatdrsai 2000-ben kozolték az eta-
nercept hatékonysdgat JIA-ban egy randomizalt,
kettésvak, placebokontrolldlt vizsgdlat (1) alapjdn.
E vizsgdlat nyflt besoroldsu, hosszu tavd kiterjesz-
tésében 6sszesen 8 évig kovették a betegeket. A be-
tegek rendkiviil magas adherencidt mutattak a vizs-
gdlati gyégyszerhez, a kezdeti vizsgdlatban részt-
vevd 69 betegbdl 58 beteg folytatta a kezelést, ko-
zuluk 34 beteget folyamatosan kezeltek, illetve ko-
vettek tobb mint 4 éven at. A betegek 94%-a ért el
az amerikai reumatolégiai szakmai kollégium
gyermekgydgydszati javuldsi kritériumai (ACR
Pedi) szerint 30, 78%-uk pedig ACR Pedi 70-es ja-
vuldst. A betegek 63%-a jutott klinikai remissziéba
a kezelés alatt. A kezelt betegek 82%-a volt képes
elhagyni a kordbbi szteroidkezelést vagy 5 mg
prednisolonnal ekvivalens dézis ald csokkenteni
napi adagjdat. A kezelés a hosszui tdvi kovetés sordn
is j6l tolerdlhatonak és biztonsdgosnak bizonyult,
a stilyos, nem vdrt események el6forduldsi ardnya
0,13/beteg év, a stlyos infekcioké 0,04/beteg év
volt a teljes etanercept kezelés 225 beteg éve alatt
(2). A klinikai vizsgdlat sordn nem kozoéltek malig-
nitdst, autoimmun betegséget, demielinizdcids
korképet vagy haldlt. Nagyobb beteganyagrdél
nyerhetd informdcié egyes orszdgok bioldgiai terd-
pidsregisztereibdl, melyek koziil a német BIKER re-
giszter (Biologika in der Kinderrheumatologie) a
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legnagyobb (3). Ebben 2000 6ta tébb mint 1500
etanercepttel kezelt beteg adatait rogzitették. A re-
giszter adatai is az etanercept-kezelés hatékonysd-
gdt és biztonsdgossdgdt igazoljdk. A kozolt mellék-
hatdsok, mint pl. a helyi b&rreakcio, dltaldban eny-
hék és dtmenetiek voltak.

Kilonos figyelem kiséri a fert6z6 betegségek, mds
autoimmun betegségek (mint az uveitis, demieli-
nizdcios korképek) el&forduldséat épplgy, mint a
malignus betegségek, kiilondsen a lymphoma meg-
jelenését. Az etanercept-terdpidban részestls be-
tegek 6sszehasonlitdsa az etanercepttel nem kezelt
(csak methotrexatot kapd) betegekkel azt mutatta,
hogy az infekcidk és silyos infekciok gyakorisdga
az etanercepten |évs betegekben enyhén emelke-
dett, bdr ez az emelkedés hatdrozottan Osszefligg
az egylttesen alkalmazott DMARD és szteroid-
terdpidval (4). A TNF-gétl6 kezelés melletti valédi
tumorriziké megdllapitdséhoz ismerntunk kell,
hogy milyen gyakori a malignus betegségek el&for-
duldsa bioldgiai terdpidat nem kapd JIA-s betegek
korében. Nemzeti rdkregiszterek és egészségbizto-
sitok adatai alapjdn kimutattdk, hogy a bioldgiai te-
rdpia nafv JIA-s betegeknél 2-2,8-szer gyakoribbak
a malignus betegségek, a malignus lymphoproli-
ferativ betegségekre pedig négyszer nagyobb az
esélyik az dtlag gyermek populdciéhoz képest.
Mindeddig nem taldltak egyértelm( 6sszefliggést a
malignus betegségek és az etanercept kezelés
kozott.

Aszintén TNFa-gdtlé adalimumab 2008-ban kertlt
befogaddsra polyarticularis lefolydsu JIA kezelésé-
ben, miutdn egy randomizdlt, kettésvak, placebo-
kontrolldlt vizsgdlatban bizonyitottdk hatékonysd-
gdt. A kozelmultban kozoltek adatokat az adalimu-
mab hosszd tavd biztonsdgossdgarol kilonb6zé in-
dikdciokban végzett vizsgdlatok eredményeit fel-
dolgozva (5). A kozleményben 3 klinikai vizsgdlat
alapjdn 6sszesen 212 JIA-s beteg 6 éves kezelésé-
nek adatait elemezték. A leggyakoribb stilyos nem
vart események a silyos infekcidk voltak, kozulik
is JIA-s betegekben az appendicitis és herpes zoster
fordult el6 leggyakrabban (0,5 és 0,3/100 beteg
év). Kett§ stlyos opportunista infekciot kozoltek,
aktiv tuberculosist nem észleltek. A demielinizdci-
0s korképek, lupusszer( szindromdk és a kongesz-
tiv szivelégtelenség el&forduldsa <0,1/100 beteg
év volt. Nem észleltek progressziv multifokadlis
leukoencephalopathidt és malignitdst, és a vizsga-
latok alatt nem fordult el halal.

A szisztémds JIA-ban szenvedd betegek gyakran
nem reagdlnak a TNFa-gatl6 kezelésre, ilyen ese-
tekben az IL6-gdtlé tocilizumab, illetve az
ILT-gdtlé anakinra- vagy a canakinumab-kezelés
jon széba. Kozuluk a tozilizumab mar OEP
drtdmogatdssal rendelhet6 és a kozelmiltban
polyarticularis JIA-kezelésben is befogaddsra ke-
ralt. A TNF-gatlék hatdstalansdga esetén poly-
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articularis JIA-ban 6 éves kortél a T-sejt-kostimuld-
ciot gdtlé abatacept is adhaté.

Bioldgiai terdpia megkezdése el6tt kotelezd aktiv,
illetve latens tuberculosis kizdrdsdra szGrévizsga-
latok (tuberculin bérteszt vagy Quantiferon-TB
teszt, mellkasrontgen-vizsgdlat) elvégzése, és
amennyiben a gyermek még nem esett dt a bardny-
himlén, szikséges varicella elleni vakcindcidja.
Fentiek mellett ajdnlott hepatitis-B elleni védGoltds
addsa is. Bioldgiai terdpia mellett é16, gyengitett
kérokozét tartalmazé vakcindval valé oltds nem
ajanlott. A kezelés mellett 4-6 hetente sziikséges
vérkép, vese- és mdjfunkciés paraméterek ellendr-
zése, évente végzliink immunszerolégiai és hepa-
titis-B és -C virus szerolégiai kontrollt.

A biolégiai terdpia bevezetése 6ta valés, a betegek
jelentés hdnyaddban elérheté célld vdlt a teljes
remisszio elérése. A gyulladdsos aktivitds csokke-
nésével parhuzamosan lehet bevezetni a gyégytor-
ndt, melynek célja a kontrakturdk olddsa, az izile-
tek mozgasfunkcidinak helyredllitdsa. Az izuleti
deformitdsok elkertlése érdekében — ahol sziksé-
ges — korrekciés sineket is alkalmazunk.

Fontos, hogy a betegek kordn, mdr a betegség kez-
detén eljussanak a megfelel6 reumatolégiai cent-
rumba, mert csak az idejében megkezdett és a be-
teg aktudlis dllapotdhoz igazitott kezeléssel keril-
het6k el a maradandé, a gyermek egész életére
kihaté izuleti kdrosoddsok.

Summary

The classification and therapy of juvenile idiopathic arthritis
Krisztina Sevcic dr., National Institute of Rheumatology and Physiotherapy

The term juvenile idiopathic arthritis is used for every arthritis of unknown origin, that begins before the age sixteen and
lasts at least 6 weeks. 7 subtypes of the disease are distinguished: the systemic, the seronegetiv polyarticular, the
seropositiv polyarticular, the oligoarticular forms, the psoriatic arthritis, the enthesitis related arthritis, and the other
arthritis. The classification of the disease is based on the number of the affected joins, the associated symptoms (such as
fever, rash, psoriasis, sacroileitis, or enthesitis), the HLA-B27 bearing and the family anamnesis (the psoriasis or the
HLA-B27 related disease at the first or second degree relatives). The main pillars of the therapy are the medical drugs
and the physiotherapy. For mild disease activity or for supportive therapy the use of non-steroid antirheumatic drugs is
recommended. Children with more affected joints or with severe laboratory abnormalities should be treated with low
dose steroid and with disease modifying drugs (in most cases with methotrexate). Systemic onset juvenile idiopathic
arthritis requires high-dose steroid therapy. Among patients with disease activity in one or two joints the intraarticular
steroid injection (mainly triamcinolon) is prefered. In case of ineffectivity or intolerance, the methotrexat treatment
should be followed by biologic therapy. The importance of the early, symptome driven therapy in a pediatric arthritis
centrum is highly recommended to prevent irreversible joint destructions.

KEYWORDS arthritis, juvenile idiopathic arthritis, biologic therapy, TNFa-blockers
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Utraval6-tudnivalé

e Ajuvenilis idiopathids arthritisnek sokféle megjelenési formdja lehet az enyhe, néhdny izlletet érinté
oligoarthritistSl a silyos, magas ldzzal, dltaldnos tiinetekkel, jelentds laboraktivitdssal kisért sziszté-

mds formdig.

e Ajuvenilis idiopathids arthritisben szenvedd gyermeket minél el6bb gyermekreumatolégiai centrum-
ba kell juttatni, mert csak az idejében megkezdett hatékony kezeléssel kertilhet6k el a maradandé, a

gyermek egész életére kihato fzuleti kdrosoddsok.

* Abioldgiaiterdpia bevezetése dttorést hozott a juvenilis idiopathids arthritis kezelésében, alkalmaza-

suk jelent&sen javitotta a betegség hosszu tavi kimenetelét.

149



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

[ |
Tesztkérdések

1. Ajuvenilis idiopathids arthritis mely altipusaban a
leggyakoribb a krénikus iridocyclitis el6forduldsa?

a) szeropozitiv polyarticularis forma

b) arthritis psoriatica

c) oligoarticularis forma

d) szisztémds forma

e) egyéb arthritisek

2. Milyen gyakori juvenilis idiopathids arthritisben a
reumafaktor-pozitivitas?

a) 50/0

b) 85%
) 20%
d o0

e) 100%

Az egyszer( vdlasztdsos tesztekre a megolddst a tdrsasdg honlapjan kérjuk megjel6lni: www.gyermekorvostarsasag.hu.
A legjobb megoldé 100 ezer Ft jutalomban részesil! Kreditpont a teszteket j6I megoldéknak!

TALLOZO

Evészavarok fiatal férfiaknal:
aluldiagnosztizalt, alulkezelt és
meg nem értett terulet

Eating Disorders in Men: Underdiagnosed,

Undertreated, and Misunderstood, Eating
Disorders

Eric Strother , Raymond Lemberg, Stevie Chariese Stanford &
Dayton Turberville. The Journal of Treatment & Prevention,
2012; 20:5, 346-355

Sziics Szabina dr.

Szegedi Tudomdnyegyetem Gyermekklinika Gyermek-
és ifjusdgpszichidtriai Osztdly
E-posta: anabisz@gmail.com

Az evészavarokkal és testképzavarral jaré stigma,
sztereotipidk miatt férfiak esetében jelent&sen ke-
vesebb a diagnosztizdlt, illetve a kezelt esetek sz4-
ma. A diagnosztikus és terdpids elvek nem veszik
figyelembe a nemre jellemzd§ sajdtsdgokat. Az el-
mult évek kutatdsai szerint novekszik férfiak koré-
ben az evészavarok el6forduldsa. Emiatt fokozott
szikség van a két nem kozotti kiulonbozsségek
vizsgdlatdra, megfelel§ diagnosztikus és terdpids
eljdrdsok kifejlesztésére. Az aldbbi tényezdket fon-
tos figyelembe venni a nemek kozti kiilonbségek
vizsgdlata sordn:

Testtomeg-torténet. Férfiakndl gyakoribb a gyer-
mekkori obesitas az anamnézisben. A kompenzdlé
viselkedések, mint a testedzés, gyakran irdnyul a
lehetséges egészségligyi problémdk megelGzésére.
Szexudlis abtzus vagy egyéb trauma. Az evésza-
varral kiizdé betegek jelentds szdzalékdban fordult
el szexudlis abuzus, férfiak esetében azonban
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gyakori ennek eltitkoldsa. Egyéb fizikai vagy pszi-
chés traumdk, koztik a gyermekkori bullying, szin-
tén el6fordulhatnak az anamnézisben.

Szexudlis orientdcio. A homoszexualitds 6nmagd-
ban nem prediktiv tényezé az evészavar vagy
izom-diszmorfids zavar esetében, de a homoszexu-
dlis férfiak jobban ki vannak téve a kialakulds ve-
szélyének.

Depresszio és szégyen. A rejtett depresszié szamos
problémadt okozhat férfiakndl, igy evészavart is.
Testedzés és testkép. Gyakori tuneti viselkedés a
tdlzott testedzés. Az izom-diszmorfids zavarban az
egyén specifikusan az izomtomegre vagy testmé-
retre fokuszdl. Gyakori a zavar esetében az anabo-
likus szteroidok és novekedési hormonok tilzott
haszndlata, a tarsulé kdros testi és pszichés hatd-
sok.

Komorbid szerfligg6ség. Gyakori a szerhaszndlat
és evészavar egyuttes el6forduldsa. Egy optimadlis
kezelési modell feldllitdséhoz még tovdbbi kutata-
sok szikségesek.

A média dltal gyakorolt nyomds. Az elmilt évtize-
dekben a magazinokban szerepld modellek, akcié-
h&sok mind egyre izmosabbd vdltak, irredlis test-
ardnyokat kialakitva. Ezzel fokozédik a férfiak sa-
jat testikkel valé elégedetlensége, illetve a tdlzott
testmozgds és szteroidok alkalmazdsa.

A férfiak evészavardnak kezelése magdba kell,
hogy foglalja a n6knél haszndlt standard megkoze-
[ftéseket, illetve a férfi nemre specifikus megkoze-
[ftéseket egyardnt. Fontos a késGbbiekben a hajla-
mosito, kivdlté és fenntarté faktorok pontosabb fel-
mérése, a mérémodszerek fejlesztése. Ezek segite-
nék a pontosabb észlelést, illetve a beavatkozdsok
hatékonysdgat.
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Gyermekkori 1-es tipusu diabetes és coeliakia

Derzbach Laszl6 dr., Korner Anna dr., Arat6é Andrds dr., Veres Gdbor dr.

Semmelweis Egyetem, Altaldnos Orvostudomadnyi Kar, I. Sz. Gyermekgyégydszati Klinika,
Budapest (Igazgaté: Szabd Attila dr.)

LEVELEZESI CIM:

Derzbach Ldszl6 dr.

1083. Budapest Békay u. 53.

E-posta: derzbach.laszlo@med.semmelweis-univ.hu

OSSZEFOGLALAS  1-es tipusd diabetesben (T1DM) az dtlag populdciéhoz képest a coeliakia gyakoribb eléforduldsdval
kell szamolni. A gyakoribb eléfordulds hdtterében kézos genetikai tényezék (HLA DQ2, DQ8) szerepe igazolt. A coeli-
akia diagnozisa kiemelten fontos, mivel a jol ismert tiineteken til nagyfoki vércukorszint-ingadozdsért, hypo-
glykaemia hajlamért lehet felel6s. A diagnozis alapja a szeroldgiai (szoveti transzglutamindz-ellenes antitest,
endomysium-ellenes antitest, deamiddlt gliadin-ellenes antitest) és az endoszkdpos vizsgdlatok, azonban vdlogatott
esetekben HLA-vizsgdlat elvégzése mellett a biopsidtdl el is tekinthetiink. A T1DM-ben észlelt gyakori el6fordulds, az
anyagcserére kifejtett kedvezétlen hatasok miatt ebben a rizikocsoportban a coeliakia sz(rése feltétlen javasolt.

Kulcsszavak  1-es tipusd diabetes mellitus, coeliakia, szirés

A coeliakia a glutén és a rokon prolaminok (a rozs osteopenia, osteoporosis, fogzomdnc-hypoplasia,
hordeinje és az drpa szekalinja) dltal, az arra gene- mdjfunkcios eltérések, neuroldgiai eltérések, izi-
tikailag fogékony egyénekben kivdltott, immun- leti gyulladds a leggyakrabban eléfordulé tiinetek.
medidlt szisztémads betegség. Szertedgazo klinikai Ezek fenndlldsa esetén coeliakia irdnyaban torténé
tunetek, coeliakia specifikus antitestek, entero- vizsgdlat sziikséges (1. tabldzat) (4). A sz(rés fon-
pathia és HLA-DQ2 vagy HLA-DQ8 haplotipus tossdgdt jelzi az a klinikai adat is, hogy 6nmagdban
kombindciéja jellemzi. Az antitestek a szoveti a coeliakia jelenléte 6sszefliggést mutat a carotis
transzglutamindz (TG2), az endomysium (EMA) és intima media vastagsdgdval, mely cardiovascularis
a gliadin peptidek deamidalt formdi (DGP) ellen rizikét jelz6 marker. 1-es tipusu diabetes és coelia-
termel6dnek. A betegség lényeges eleme, hogy a kia egylttes el6forduldsa esetén felgyorsulhat az

nativ vagy szoveti transzglutamindz dltal deami-
délt gliadin peptidek az antigénprezentdlo sejtek
felszinén |évé HLA-DQ2-h6z vagy HLA-DQ8-hoz

ki’)t(’idnek, és a CD4+ T-sejtek aktivdlédasat okoz- 1. tdbldzat: A coeliakia extraintestinalis manifesztacioi (4)
zdk, ezzel triggerelve a gyulladdsos folyamatot (1).

Nemcsak a nyilvdnvalé klinikai tiinetek esetén fon- dermatitis herpetiformis

tos a diagnozis. A tlinetszegény vagy kezdeti stadi- osteoporosis, fogzomanc-hypoplasia

umban |évé betegség diagnosztizdldsa is kiemelten .

fontos, ugyanis a felismerés nélkiil maradt esetek- anaemia

ben komoly egészségiigyi kockdzattal szdmolha- arthritis

tunk. megkésett pubertds

Gyermekkorban milyen tiinetek esetén gondoljunk
coeliakidra? Kronikus vagy intermittdlé hasmenés
vagy éppen székrekedés (2), hényinger, hényés’ visszatérd aphthosus széjl’jregi elvdltozdsok
kronikus hasi fdjdalom (3), stlyvesztés, novekedés- transzamindz szintjének emelkedése

beli elmaradds, vashidnyos anaemia, megkésett

pubertds, amenorrhoea, visszatér6 aphthosus
stomatitis, dermatitis herpetiformis bérjelenség, nGi meddGség

neuroldgiai eltérések

alacsony novés
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érelmeszesedés folyamata (5). Egy nemrég megje-
lent tanulmdny szerint a tdbb mint 15 éve fenndllo
coeliakia tobbszorosére fokozza a haldlozdst 1-es
tipusu diabetesben (6).

Bizonyos rizikécsoportokban, nyilvdanvalé klinikai
tinetek hidnydban is javasolt a coeliakia szGrése,
mivel itt az dtlagos populdciéhoz képest nagyobb
ardnyban vdrhaté a betegségek egydttes eléfordu-
ldsa. Ilyen riziké6fokozé a Down-szindréma, az
autoimmun pajzsmirigygyulladds (7), a Turner-
szindréma, a szelektiv IgA-hidny, az autoimmun
mdjbetegség, a coeliakidsok els6fokui rokonai és az
1-es tipusu diabetesesek csoportja. 1-es tipusu dia-
betesben kimutattdk, hogy a jejunum antigénpre-
zentdlé képessége fokozott és a lamina propria
tobb mononuclearis sejtet tartalmaz, mely az oralis
antigénekkel szembeni immuntolerancia zavarat
okozhatja (8). Az 1-es tipusd diabeteses betegek
harmaddban taldlhatunk egyéb autoimmun beteg-
ségre utaloé pozitiv szerolégiai szlrévizsgdlati lele-
tet (9). Ismert ezen til az is, hogy coeliakids gyer-
mekek kozott a 20 éves kor el6tt fellépd 1-es tipusi
diebetes kialakuldsdnak rizikéja 2-3-szor maga-
sabb (10). A jelenség hdtterében kozos genetikai
prediszpozicié dll: a coeliakisdok kozel 95%-a
HLA-DQ2-t expresszal, mely az 1-es tipusu diabe-
tes genetikai rizikéfaktora is (11). Dezsdfi és mtsai
(1) a nemzetkozi irodalommal 6sszhangban kimu-
tattdk, hogy a coeliakia és 1-es tipusi diabetes
egyuttes el6forduldsdnak rizikéja a DQ2/DQ8
heterozigéta dllapotban a leginkdbb fokozott.
2002-ben Arato és mtsai (12) végeztek dtfogo elem-
zést hazdnkban, 1-es tipusu diabetesben szenvedd
gyermekek korében. A coeliakia el6forduldsat
8,3%-nak taldltdk a vizsgdlt populdciéban. A nem-
zetkozi irodalomban 1-16%-0s prevalencidval
szamolnak, Osszehasonlitva a normdl populdcio
0,3-1%-os prevalencia adataival. Osszefliggést ta-
|dltak a fiatal életkor, a rovidebb diabetestartam és
a coeliakia gyakoribb el&forduldsa kozott (13, 14),
de megfigyelték, hogy a coeliakia fellépésének va-
[6szintisége a diabeteses betegekben a betegség-
tartam el6rehaladdsdval ng (15). A széles skdla oka
tobbek kozott az eltérd kornyezeti és genetikai fak-
torokban, a diagnosztikus és sz(révizsgdlati mod-
szerek eltéréseiben keresendd, és nem mindegy az
sem, hogy a rizikécsoportba tartozé tiinetmentes
egyének bekertlnek-e a szlrévizsgdlati rendszer-
be.

Az 1-estipust diabetesszel asszocidlt coeliakia fel-
ismerése a fenti dltaldnos tineteken tdlmenden
azértis fontos, mert a coeliakia nagyfokd vércukor-
szint-ingadozdst,  vdratlan  hypoglykaemidkat
okozhat, illetve a nem megfelel§ anyagcserekont-
rollért is részben felelGssé tehetd (16). A glutén-
mentes diéta bevezetését kovetSen irodalmi ada-
tok szerint csokken a silyos hypoglykaemids epi-
zédok szama (17), és gyermekkori adatok szerint a

153

betegek életmingsége nem mutat [ényegi vdltozdst
(18).

A kovetkezékben az ESPGHAN (19) ajanldsait fi-
gyelembe véve ismertetjik a coeliakia diagnoszti-
kus algoritmusat tipikus, coeliakidra jellemz§ ti-
netek esetén, illetve olyan tiinetmentes egyének-
ben, akik a fentiekben részletezett, fokozott
coeliakiarizikét hordozé kérdllapotok valamelyi-
kében szenvednek (ldsd 1-es tipust diabetes).

Altaldnos megfontoldsok

Kordbbi ajdnldsok az TG2-ellenes antitest vizsgdla-
tat javasoltdk, és amennyiben az emelkedett volt,
vékonybél-biopsia tortént. Amennyiben az anti-
TG2 nem elérhetd, az EMA vizsgdlata javasolt. Az
EMA nem olyan szenzitiv, azonban specifikusabb
vizsgdlati médszer, mint az anti-TG2 (20). Az anti-
gliadin antitest specificitdsa az anti-TG2 és EMA-
tél elmarad, nem javasolt szrgvizsgdlatra. Deami-
délt gliadinellenes antitest haszndlata akkor java-
solt, ha a klinikum alapjdn erds a coeliakia gyanu-
ja, de az egyéb antitestek negativak lettek, kiilono-
sen a 2 éves életkor alatti populdciéban hasznos
ennek haszndlata.

IgA-hidny az dtlagos populdciéban kb. 0,2%-ban
fordul el6 (21), de fontos megemliteni, hogy a
coeliakidsok kozott ez az ardny 1-3% (22), az 1-es
tipusu diabeteses populdciéban is magasabb, mint-
egy 0,9% (23), igy az IgA alapu tesztek esetében vi-
szonylag gyakran fordulhat el§ fals negativ ered-
mény. Javasolt ezért IgA-szint-meghatdrozds, illet-
ve I1gG alapu tesztek alkalmazdsa ebben a populd-
ciéban. A pozitiv teszt eredményt mindig meg kell
ismételni, konfirmalni, pl. anti-TG2-vizsgalat utdn
EMA-teszttel.

Egyre inkdbb elterjed6ben vannak az un. ,point of
care” tesztek, melyeket egyszerGen, gyorsan, lai-
kusok is elvégezhetnek otthonukban. Kiemeljuk,
hogy egyszerlségik ellenére ezek a tesztek — f6-
ként nem szakember kezében - technikai, pre-
analitikai hibalehet&séget rejthetnek magukban.
Ezek pozitivitdsa esetén mindenképpen verifikalni
kell a teszt eredményét a kordbban emlitett szero-
[6giai, laboratériumi médszerekkel! Hatranya még
ezeknek a teszteknek, hogy IgA alaptak, ezért
IgA-hidny esetében szintén fals negativ eredményt
adhatnak, ezért fontos a hasznalék tdjékoztatdsa,
hogy ha coeliakidra utalo tiineteik vannak, de az
,agy melletti” teszt negativ eredményt ad, abban
az esetben is szakemberhez kell fordulni, mert a
coeliakia diagnézisa nem vethet§ el ezen vizsgala-
ti modszer eredménye alapjan. Kiemelendd, hogy
széklet antitest vizsgdlat nem alkalmas szeroldgiai

s

sz(r6vizsgdlatra.
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Javasolt kivizsgdlasi algoritmus

Javasolt kivizsgdldsi algoritmus
coeliakidra utalo tiinetek esetén
(1. dbra) (19)

Az els6 javasolt vizsgdlat ebben az esetben a szo-
veti transzglutamindz-ellenes antitest (anti-TG2) és
0ssz-1gA-szint meghatdrozdsa, kizdrandé az IgA-
deficiencidt. Természetesen amennyiben lehet6-
ség van IgA és IgG tipusu transzglutamindz-ellenes
antitest meghatdrozdsra, ebben az esetben az 9ssz-
IgA-szint vizsgdlata nem sziikséges. Alternativ le-
hetség az IgG tipusi deamidalt gliadinellenes an-
titest (anti-DGP) meghatdrozds, mely az IgA-defici-
ens esetekben hasznos. Az anti-TG2-vizsgdlat j6
szenzitivitdsi és specificitdsd, el6nye, hogy
konnyebben hozzaférhets és alacsonyabb koltség-
gel bir, mint az endomiziumellenes antitest (EMA)
meghatdrozds. Ha az elsé szerolégiai vizsgdlat ne-
gativ és az IgA-szint a normdltartomdnyban van,
vagy az IgG-antiDGP negativ, akkor a tiinetek hat-
terében a coeliakia nem valészinl. Ebben az eset-
ben azonban ki kell zdrni azokat a jarulékos kortl-
ményeket, melyek dlnegativ eredményt adhatnak:
alacsony szintl gluténbevitel, fehérjeveszts ente-

ropathia, immunszuppressziv gyégyszerek, 2 éves-
nél fiatalabb életkor. Ebben az életkorban javasolt
kiterjesztett coeliakia szerolégiai (IgA és IgG tipu-
sU egyardnt) vizsgdlatokat végezni, a tehéntejfe-
hérje-allergia lehet&ségét kizarni és silyos tiinetek
esetén vékonybél-biopsidt végezni.

Amennyiben az ani-TG2 pozitiv, javasolt a pdci-
enst gyermek-gasztroenterolégushoz irdnyitani.
A pozitiv, de a felsé normalérték tizszeresénél ki-
sebb értékkel biré esetekben vékonybél-biopsia ja-
vasolt. Amennyiben az anti-TG2-szint meghaladja
a normdlis felsd érték tizszeresét, mdsik vérminta-
b6l EMA- és HLA-vizsgdlat végzends. EMA-pozi-
tivitds és HLA-DQ2- vagy HLA-DQ8-hordozds ese-
tén a vékonybél-biopsia nélkul is kimondhaté a
coeliakia diagnézisa. Amennyiben az utébbi két
vizsgdlat nem érhet§ el, akkor ebben az esetben is
biopsia kell a diagnézishoz. A normdlis fels§ érté-
ket tobb mint 10-szeresen meghaladé anti-TG2-
szint mellett nagyon ritka, hogy az EM és/vagy HLA
negativ eredményt ad, ebben az esetben a fals ne-
gativ és fals pozitiv eredményeket hozo eshet§sé-
geket kell szdmba venni, illetve a tesztek ismétlése
és vékonybél-biopsia, szoros kovetés javasolt. Et-
t6l az algoritmustdl elképzelhetd eltérés pl. ha az
anti-TG2-szint meghaladja a normdlis fels§ érték

1. dbra: Kivizsgdldsi algoritmus coeliakidra utalé tiinetek esetében (19). Roviditések: anti-TG2: transzglutamindz-ellenes antitest, IgA:
immunglobulin-A, EMA: endomysium ellenes antitest, HLA: humdn leukocyta antigén, poz: pozitiv, neg: negativ
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10-szeresét, és egyértelm( és silyos tinetek van-
nak, melyek kozvetlen veszélyeztetik a gyermek
egészségét; ebben az esetben a HLA és EMA ered-
mény megérkezése el6tt a kezelGorvos donthet a
gluténmentes étrend bevezetése feldl.

Javasolt kivizsgdldsi algoritmus
tiinetmentes, de fokozott genetikai
rizikot hordozo (1-es tipusi diabetes)
egyénekben

(2. dbra) (19)

Magas rizikécsoportba tartozé — pl. T-es tipusd
diabetes mellitusban szenved§ - teljesen tunet-
mentes egyének esetében a coeliakia diagndzisa-
hoz a vékonybél-biopsia nem mell6zhets. Ennek
az oka pedig az, hogy ebben a rizikécsoportban
gyakoribbak a fals pozitiv anti-TG2 eredmények.
Koltséghatékonysdg szempontjdbdl elGszor java-
solt a HLA vizsgdlat elvégzése, mert HLA DQ2 és
DQ8 negativitds esetén a coeliakia elvethets és ez-
zel az adott rizikécsoportbél kizdrhatd egy rész,
akik tovabbi szGrévizsgdlatat mell6zni tudjuk. Ha
a HLA-vizsgdlat nem, vagy széles korben nem ér-

hetd el, akkor javasolt els§ korben az anti-TG2 (és
0ssz-lgA-szint meghatdrozds az IgA-deficiencia ki-
zdrdsa érdekében). Ugyanigy jdrunk el, ha HLA
DQ2- és/vagy DQ8-pozitivitdsra dertl fény. Ha
IgA-hidny nincsen és az anti-TG2 negativ, akkor a
coeliakia a sz(rés id6pontjdban valészin(Gtlen, de
ez nem zdrja ki annak az eshetgségét, hogy a beteg-
ség késébb kialakulhasson. Tekintettel erre, java-
solt 2-3 évenkénti szlrés, hogy a coeliakidval
Osszefliggd, a novekedésre, csontanyagcserére ki-
fejtett kdros hatdsok elkertilhet6ek legyenek. Pozi-
tiv anti-TG2 eredmény esetén ujra keresni kell a
coeliakidval esetlegesen 0sszefliggésbe hozhaté
tineteket, mert ezek azonositdsa utdn a ,tinetes”
algoritmust kell kdvetniink. Ha a beteget tovdbbra
is tinetmentesnek tartjuk és az anti-TG2 szintje a
normdlis fels§ érték 3-szorosdt meghaladja, akkor
a gyermeket gasztroenterolégushoz irdnyitjuk, és
biopsia elvégzése javasolt. Ha az anti-TG2-szint
pozitiv, de a fels6 normdl 3-szoros értéket nem ha-
ladja meg, ebben az esetben felmeril a fals poziti-
vitds lehet&sége. Az igazi pozitiv és fals pozitiv
esetek kozotti differencidldsban segit az EMA vizs-
gdlata, mert ennek igen magas a specificitdsa. Ha
ez pozitiv, akkor az alacsony titer ellenére biopsia

2. dbra: Kivizsgdldsi algoritmus tinetmentes, de fokozott genetikai rizikét hordozé (1-es tipusi diabetes) egyénekben (19) Roviditések:
anti-TG2: transzglutamindz-ellenes antitest, IgA: immunglobulin-A, EMA: endomysium-ellenes antitest, HLA: human leukocyta anti-

gén, poz: pozitiv, neg: negativ
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javasolt. Ha az EMA negativ, akkor a beteget nor-
mdl étrend mellett kovetjuk és 3-6 havonta anti-
TG2-vizsgdlatot végziink egészen az anti-TG2 Uj-
boli negativitdsig, vagy addig, amfg az emelkedés
mértéke meg nem (ti az endoszképos vizsgdlat

indikdcids szintjét. Amennyiben a szeropozitiv,

Summary

tinetmentes, rizikécsoportba tartozé egyénnél a
leggondosabb szovettani vizsgdlat sem utal coelia-
kidra, akkor az illet6t szorosan kell kovetni normil
étrend mellett és rendszeres id6kozonként djra kell
értékelni dllapotét.

Type 1 diabetes mellitus and celiac disease in childhood
Laszl6 Derzbach L et al, 1st. Department of Pediatrics, Semmelweis University, Budapest

The patients with type 1 diabetes mellitus are at increased risk for celiac disease, because there are some common

genetic risk factors (HLA DQ2, DQ8) which play role in the pathogenesis of both diseases. The proper diagnosis of

celiac disease is very important, it has a wide range of symptomes and could cause fluctuation of blood sugar and
hypoglicemia. The diagnosis is based on serological tests (anti-transglutaminase, anti-endomysial and anti deamidated

gliadin antibodies) and endoscopic investigation, but there is opportunity to dispense with endoscopic investigation in

selected cases in view of the HLA status. It is seen essential to screen celiac disease in type 1 diabetes mellitus even in
symptom free cases, because of high prevalence and the adverse effect on glycemic control.

KEYWORDS Type 1 diabetes mellitus, coeliakia, screening

Irodalom

Dezsd6fi A, Szebeni B, Hermann CS,
et al. Frequencies of genetic
polymorphisms of TLR4 and CD14
and of HLA-DQ genotypes in
children with celiac disease, type 1
diabetes mellitus, or both. ) Pediatr
Gastroenterol Nutr 2008; 47(3):
293-7.

Garampazzi A, Rapa A, Mura S, etal.
Clinical pattern of coeliac disease is
still changing. ] Pediatric Gastro-
enterol Nutr 2007; 45:611-4.
Simmons JH, Klingensmith GJ,
McFann K, et al. Impact of celiac
autoimmunity on children with type
1 diabetes. J Pediatr 2007; 150:
461-6.

Guandalini S, Assiri A. Celiac
disease: A review. JAMA Pediatric
2014 jan 6. Epub ahead of print
Pitocco D, Giubilato S, Martini F, et
al. Combined atherogenic effects of
celiac disease and type 1 diabetes
mellitus.  Atherosclerosis  2011;
217(2):531-5.

Mollazadegan K, Sanders DS,
Ludvigsson L, et al. Long-term
coeliac disease influences risk of
death in patients with type 1
diabetes. | Intern Med 2013; 274(3):
273-80.

Korner A, Téth-Heyn P, Dezs6fi A, et
al. Incidence of thyroid auto-
immunity in children with type 1
diabetes mellitus. Orv Hetil 2008;
149(9):401-6.

Savilahti E, Ormala T, Saukkonen T,
et al. Jejuna of patients with
insulin-dependent diabetes mellitus
(IDDM) show signs of immune
activation. Clin Exp Immunol 1999;
116:70-77.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Triolo TM, Armstrong TK, McFann K,
et al. One-third of patients have
evidence for an additional auto-
immune disease at type 1 diabetes
diagnosis. Diabetes Care 2011;
34:1211-3.

Ludvigsson JF, Ludvigsson J, Ekbom
A, et al. Celiac disease and risk of
subsequent type 1 diabetes: a
general population cohort study of
children and adolescents. Diabetes
Care 2006; 29:2483-8.

van Aautreve JE, Weets |, Gulbis B,
et al. The rare HLA-DQAT1*-
3-DQB1*02  haplotype  confers
susceptibility to type 1 diabetes in
whites and is  preferentially
associated with early clinical
disease onset in male subjects. Hum
Immunol 2004; 65:729-6.

Araté A, Korner A, Veres G, et al.
Frequency of coeliac disease in
Hungarian children with type 1
diabetes mellitus. Eur ) Pediatr 2003;
162(1):1-5.

Kakleas K, Karayianni C, Critselis E,
etal. The prevalence and risk factors
for coeliac disease among children
and adolescents with type 1 diabetes
mellitus. Diabetes Researches and
Clinical Practice 2010; 90(2):202-8.
Holmes GK. Screening for coeliac
disease in type 1 diabetes. Arch Dis
Child 2002; 87(6):495-8.
Pham-Short A, Donaghue KC,
Ambler G, et al. Coeliac disease in
Type 1 diabetes from 1990 to 2009:
higher incidence in young children
after longer diabetes duration.
Diabet Med 2012; 29(7):286-9.
lafusco D, Rea F, Prisco F.
Hypoglycemia and reduction of the

156

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

insulin requirement as a sign of
celiac disease in children with
IDDM. Diabetes Care 1998;
21:1379-1.

Abid N, McGlone O, Cardwell C, et
al. Clinical and metabolic effects of
gluten free diet in children with type
1 diabetes and coeliac disease.
Pediatr Diabetes 2011; 12(4):322-5.
Sud S, Marcon M, Assor E, et al.
Quality of life in children with
diabetes and celiac  disease:
minimal impact of the ’‘double’
diagnosis. Pediatr Diabetes 2012;
13(2):163-9.

Husby S, Koletzko S, Korponay-
Szab6 IR, et al. European Society for
Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition Guide-
lines for the Diagnosis of Coeliac
Disease. JPGN 2012; 54:136-160.
Bazzigaluppi E, Lampasona V,
Barera G, et al. Comparison of tissue
transglutaminase-specific antibody
assays with established antibody
measurements for coeliac disease. )
Autoimmune 1993; 12:51-56.

Clark JA, Callicoat PA, Brenner NA,
et al. Selective IgA deficiency in
blood donors. Am J Clin Pathol
1983; 80:210-3.

Green PH, Stavropoulos SN, Panagi
SG, et al. Characteristics of adult
coeliac disease in the USA: results of
a national survey. Am ] Gastro-
enterol 2001; 96:126-1.

Kurien M, Leeds JS, Hopper AD, et
al. Serological testing for coeliac
disease in Type 1 diabetes mellitus:
is  immunoglobulin A level
measurement necessery? Diabet
Med 2013; 30:840-5.



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

|
Utravalé6-tudnivalé
e 1-es tipust diabetesben gyakoribb a coeliakia el6forduldsa, ennek hdtterében kozos genetikai hajla-
mosité tényezbk szerepe igazolt.
e T-estipusi diabetesben, tinetmentes dllapotban is fontos a coeliakia sz(rése, mivel szdmos egészség-
tgyi hatdson tdl a coeliakia az anyagcsere mingségére is hatdssal van.
e A vékonybél-biopsia a diagnézis arany standardja, de bizonyos feltételek megléte esetén a diagndzis
endoszképos vizsgdlat nélkul is feldllithatd.
Tesztkérdések

1. Az els6 vdlasztandé sziirévizsgdlat coeliakidra utalé tiinet
esetén:

a) Endomysium ellenes antitest

b) Immunglobulin-A

Szoveti transzglutamindz-ellenes antitest

Deamiddlt gliadinellenes antitest

Gliadinellenes antitest

¢

eaegs

2. Az 1-es tipusu diabetesben fontos a coeliakia sziirése,
mert...? Az aldbbiak koziil egy nem igaz, melyik az?

a) Az atlag populdciéhoz képest emelkedett, kb. 25%-0s
eléforduldssal kell szamolni

b) Felel6s lehet megmagyardzhatatlan hypoglykaemidkért
c) Novekedési retarddciot okozhat

d) Az anyagcsere mindségére kihatdssal lehet

e) Vashidnyos anaemidt okozhat

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

TALLOZO

A gyulladasos bélbetegségek
terapiajanak Uj lehetéségei

a lathataron

When combination therapy isn’t working:

emerging therapies for the management of
inflammatory bowel disease

Krishnareddy S, Swaminath A. World ] Gastroenterol. 2014 Feb
7;20(5):1139-46.*

B. Kovdcs Judit dr.

A kozlemény a hagyomdnyos (kortikoszteroidok,
thiopurinok, methotrexat) és a mar elterjedt biol6-
giai (anti-TNFa, natalizumab) terdpidk korlatainak
tdrgyaldsa utdn definidlja a modern terdpids célt
megtestesité mély remissziét (deep remission),
részletezi a természetes lefolydst modosito terdpi-
dk korai bevezetésének vdrhaté elényeit, a nagy ri-
zikéju IBD-betegek kivdlasztdsat segité modszere-
ket és roviden lefr néhdny, az IBD silyossdgdhoz
alkalmazkodé terdpids algoritmust. Ezek utdn tér-
nek rd a szerz6k hdarom olyan uj biolégiai terdpia
klinikai kisérleti adatokon alapulé ismertetésére,
amelyek eredményesek lehetnek IBD anti-TNFa-
kezeléssel nem befolydsolhaté eseteiben. Az inter-
leukin-12 és interleukin-23 p40 alegysége elleni
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monoklondlis antitest (ustekinumab) hatékonynak
bizonyult felnéttek Crohn-betegségének indukcids
és fenntarté kezelésében. Fontos, hogy a vdlasz
szignifikdnsan nagyobb volt (P<0,05) az el6zéleg
anti-TNFa terdpidban részestlt betegek csoportjd-
ban. A fdzis 3 vizsgdlat folyamatban van. Egy Gjabb
antiadhéziés molekula, a vedolizumab a GEMINI 1
és 2 vizsgdlat szerint felnGttekben mind Crohn-
betegségben, mind ulcerativ colitisben placebénal
hatékonyabb volt az indukciés és a fenntarté keze-
[ésben egyardnt, és a cikk lezdrdsdig nem volt koz-
[és vele kapcsolatban progressziv. multifikdlis
leukoencephalopathidrsl (PML). Végil egy szdjon
at szedhetd, colitis ulcerosa kezelésére bevezetett
Uj szer, a Janus-kindz receptor gdtlé tofacitinib: a
fdzis 2 vizsgdlat eredményei szerint felnGttekben
megfelel§ adagban alkalmazva klinikai remisszié
kivdltdsdban placeboéndl szignifikdnsan hatdso-
sabb volt.

Befejezésul dlljon itt a szerz&k lelkes és koltsi zaro
mondata: ,a tdrgyalt szerek fgérete ragyogd fényt
jelent az IBD kezelésének horizontjan”.

Javasolt irodalom

1. Lobatén T, Vermeire S, Van Assche G, Rutgeerts P. Review
article: anti-adhesion therapies for inflammatory bowel
disease. Aliment Pharmacol Ther. 2014 Mar; 39(6):579-94*
http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/
Press_release/2014/03/WC500163496.pdf

*Megjegyzés: teljes terjedelemben szabadon hozzaférhets az
interneten.
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A fogantatastol szamitott els6 1000 nap taplalasanak
jelent6sége a kronikus betegségek megel6zésében

Significance of first 1000 days’ nutrition from the conception in the prevention of chronic diseases

Arato Andras dr.

Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekgydgydszati
Klinika

Az elmilt évtizedekben igen nagy mértékben
megnovekedett az in. nem fert6zéssel terjedd kro-
nikus betegségek, igy a cardiovascularis korképek,
a 2-es tipust diabetes, az obesitas és a metabolikus
szindroma feln6ttkori gyakorisdga, elsGsorban a
fejlett vilagban. Ezeknek a kérképeknek az ilyen
rovid idén belil észlelt novekedése elsGsorban a
kornyezeti tényez6k kéroki szerepére utal, hiszen
a klasszikus genetikai eltérések érvényesiiléséhez
sokkal tobb id6re van sziikség.

Az elmilt id6szak 6sszehangolt kutatdsai alapjan
egyértelmden kiderilt, hogy a feln&ttkori kréonikus
betegségek kialakuldsdt igen jelentésen befolyd-
solja az élet fogantatdstol szdmitott elsé 1000 nap-
jdban a tapldlds modja, annak mennyisége és mi-
nésége. Kiemelést érdemel az anyatejes tapldlds
potolhatatlan szerepe ebben a primer prevencio-
ban. Fontossdggal bir mar az édesanya tdpldlkoza-
sa is a vdrandéssdg alatt is, hiszen az hosszu tdvon
befolydsolja a kés6bbi kronikus betegségek gyako-
risdgdt, s6t az sem k6zéombos, hogy a leendé anya
vdrandéssdg el6tti tapldlkozdsa milyen volt (1).

David Barker, brit orvos volt az elsg, aki felismerte,
hogy a kis sztiletési sillyal sziletett egyéneknél fel-
néttkorban sokkal nagyobb gyakorisdggal alakul-
tak ki a cardiovascularis betegségek és 2-es tipusu
diabetes (2). A korai tdpldlds hosszu tavon haté ha-
tdsdnak megértését segitette, hogy az utébbi évti-
zedekben egyre inkdbb megismertik az epigene-
tikai hatdsokat, vagyis a DNS funkciéjanak 6rokls-
dd, stabil és visszafordithaté mdédosuldsait a szek-
vencia vdltozdsa nélkil (3). Kornyezeti tényezd&k
hosszu tavu hatdsai elsGsorban az epigenetikai mo-
dosuldsokkal magyardzhaték. Az epigenetikai ha-
tdsok hatdrozzdk meg, hogy egy adott génrél torté-
nik vagy sem dtirds, és hogy az milyen mértékd.

A magzat tiltdpldldsa anyai obesitas és gestatios
diabetes esetén gyakrabban vezet hypertonia, 2-es
tipusu diabetes, metabolikus szindréma és cardio-
vascularis betegségek kialakuldsdhoz. Az ilyen ter-
hességhdl sziiletett gyermekeknek dltaldban a nor-
mdlisndl sokkal nagyobb a sziletési silya. Ugyan-
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ezeknek a kérképeknek a gyakoribb kialakuldsa
észlelhetd életuk folyamdn a kisebb sdllyal vildgra
jott csecsemdkben is. A kis sztiletési silynak az oka
legtobbszor a vdarandés édesanya mindségi és/vagy
mennyiségi szempontbdl nem kielégité tapldlkozd-
sa, de azt okozhatja a placenta diszfunkcigja is.
Kissdlyd djszulottekben akkor alakulnak ki na-
gyobb valdszintséggel ezek a betegségek, ha
postnatalisan nem szopnak és tidlzottan magas a
proteinbevitelik. A vdrandés édesanya energia-
és/vagy proteindeprivdcidja akkor vezet elsgsor-
ban kis szuletési silyhoz, ha az éhezés a terhesség
harmadik trimeszterében a legkifejezettebb. Ezt bi-
zonyitotta, hogy a Il. Vildghdbordban a német blo-
kdd miatti, 1944/45-6s holland téli éhinség utdn
szlletett Gjszulottek kozil azoknak maradt el leg-
inkdbb s sulydk, akiknek az édesanyja a vdarandés-
sdg harmadik trimeszterében volt. Azokban, akik a
fogamzds utdn élték &t magzati életikben az éhe-
zést, még 60 évvel kés6bb is az IGF2 génjik csok-
kent metildcidja volt megfigyelhetd (4).

Meg kell még emliteni azt is, hogy vannak olyan
un. ravasz gének, amelyek azt szabdlyozzdk, hogy
egy adott kornyezetben milyen az anyagcsere opti-
malis bedllitdsa. Igy egy szegény kornyezetben,
ahol nehéz a tdpanyagokhoz jutni, ott elsGsorban
azok a gének kertilnek tdlsdlyba, amelyek el&segi-
tik az energia konzervdldsdt és fokozzdk az inzu-
linrezisztencidt. Mindez ilyen kornyezetben el6-
nyos, és itt jellemz&en az djszulottek kisebb sdllyal
szlletnek. Akkor torténik baj, ha egy ilyen egyén
élete sordn hirtelen egy gazdag kornyezetbe kerdl,
ahol b&ven van téplédlék. llyenkor alakul ki a nagy-
mértékd elhizds, hiszen ez az egyén ahhoz szokott,
hogy minimdlis tdpldlékbevitel esetén is optimadlis
legyen annak a hasznositdsa (5). Ez a programozds
pedig elsGsorban még a méhen belil, majd csecse-
m&- és kisdedkorban dél el.

A sziletés utdni elsé hat hénapban a kizdrélagos
anyatejes tdpldlds biztositja leginkdbb azt, hogy a
késébbiekben a gyermek fejlédése optimdlis le-
gyen és szdmos krénikus betegség el6forduldsi gya-
korisdga is csokken a késgbbiekben. Természete-
sen abban az esetben, ha nincs méd anyatejes tap-
laldsra, akkor torekedni kell arra, hogy az alkalma-
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zott tdpszer minél inkdbb kozelitsen az anyatej
Osszetételéhez, illetve egyéves kor utdn elényos a
kisdedek igényeinek megfelel6en 6sszedllitott for-
muldk addsa.

Az utébbi két évtizedben ismertiik meg, hogy az
anyatejben levé oligoszacharidok fontos szerepet
jdtszanak a bélfléra kedvez§ sszetételének bizto-
sitdsdban, ami fontos az immunrendszer optimdlis
fejlédéséhez is. Amennyiben nem 4ll rendelkezés-

re anyatej, akkor célszer( a tdpszert kiegésziteni az
anyatej oligoszacharidjaihoz hasonlé vegylletek-
kel, rovid szénldncud galakto-oligoszacharidokkal
és a hosszu szénldcu frukto-oligoszacharidokkal.
Igazoldst nyert, hogy az igy kiegészitett tdpszerek
mellett az anyatejesekhez hasonld 6sszetétel( lesz
a bélfléra és emelkedik a széklet szekretoros IgA
immunglobulin koncentrdciéja, ami védelmet je-
lent a fert6zésekkel szemben (6).
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OSSZEFOGLALAS A gyulladdsos bélbetegség pontos etiolégidja és patomechanizmusa egyel6re ismeretlen, annak elle-
nére, hogy az elmilt években ezen kutatdsok egyre inkdbb elétérbe keriiltek. Ezek kéziil is a legfrissebb kutatdsi tertilet
a nem-kédolo RNS-ek egyik szubtipusadt érintik. Ezen révid, kb. 22 nukleotid hosszu, egyszdld mikroRNS-ek gén-
expresszioban betsltott szerepe mdr szamos betegség esetén ismert. IBD-ben, f6leg gyermekpopuldcioban azonban ed-
dig kevés vizsgdlat all rendelkezésre. A kordabbi kézlemények bélbiopsidval nyert szévetmintdkban, az djabbak pedig
mdr a beteg szérumdban is megjelen6 mikroRNS-eket vizsgaltdk. A médszer jelent6sége, hogy a periférids vérbél izo-
ldalhaté mikroRNS-ek jol korreldlnak a gyulladt szbvet vizsgdlata sordn taldltakkal. Amennyiben ezt nagy betegszamd
vizsgdlatok is igazolndk, ugy az igéretes, Uj, neminvaziv diagnosztikus modszer bevezetését tenné lehet6vé, sét a be-

tegség terdpidjaban is dj irdnyvonalat jelenthetne.

Kulcsszavak — gyulladdsos bélbetegség, mikroRNS, neminvaziv diagnosztika

Bevezetés

Az utébbi években egyértelm( vdlt, hogy a gyulla-
ddsos bélbetegség (IBD) incidencidja felnétt és
gyermekkorban is emelkedik. A betegség gyermek-
kori prevalencidjdt és incidencidjat most mdr pon-
tos hazai adatok is mutatjdk, a 2007 éta mkodds
,Hungarian Pediatric Inflammatory bowel disease
Registry”-nek (HUPIR) koészénhetSen (1).

Az IBD pontos etiolégidja egyelSre ismeretlen. Je-
lenlegi elképzelések szerint genetikailag fogékony
egyénekben kulonb6z6 kornyezeti tényezék az
intestinalis mucosa immunrendszerének koéros ak-
tivdléddsdt okozva vezetnek a gyulladdsos folya-
mat elinduldsdhoz (2-4).

A betegség diagndzisa esetenként azonban tovdbb-
ra is jelentds kihivast jelent (5). Az elmdlt években
egyre inkdbb el6térbe kertilt az igény neminvanziv
vizsgdlati moédszerek bevezetésére, amelyekkel
gyorsabban, kiméletesen és koltséghatékonyan le-
hetne a betegség diagndzisat feldllitani, valamint a
korfolyamatot kovetni.

A klasszikus vérkémiai vizsgdlatokon tdl az elmult
években a mindennapi rutin részévé vdltak a ki-
[6nb6z6 antitest vizsgdlatok. Azonban ezen mar-
kerek szenzitivitdsa és specificitdsa 6dnmagdban
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nem alkalmas a diagnézis feldllitdsdhoz, és a pon-
tos differencidldiagnézishoz (5).

A 2000-es évek végétsl ugrdsszerlen megnditt
azon kozlemények szdma, amelyek a ribonuklein-
savak (RNS) egy genetikai informdciét nem kédolé
csoportjdnak, a mikro-RNS-ek (miRNS) inflamma-
ciéban és egyéb patofiziolégiai folyamatokban be-
toltott szerepével foglalkoznak (6).

A miRNS-ek rovid, mindosszesen 18-24 nukleotid
hosszid, endogén, egyszdli RNS-ek, amelyek evo-
[dciésan jol konzervdltak (7). Mikodésik alapja,
hogy a target messenger-RNS (mRNS) 3’-végéhez
kapcsolédva annak degraddciéjat okozzdk, vagy a
genetikai informdcié transzldciéjat akaddlyozzdk
meg. Az els6 miRNS-t 1993-ban irtdk le, a lin-4-et a
Caenorabditis elegans nematoddbdl izoldltdk. Az-
Ota tobb ezer miRNS gént irtak le novények és dlla-
tok genomjdban. Minden egyes miRNS tobb szdz
MRNS-t tud gdtolni, ugyanakkor egy mRNS tobb
miRNS-nek is lehet a célpontja. Ezek alapjdn valo-
szintleg az emberi genom transzkripcids folyama-
tdnak tobb mint fele miRNS-ek befolydsoldsa alatt
all. Igy ezen reguldcioé szerepet jdtszik a biolégiai
folyamatok nagy részének (differencidlédds, proli-
ferdcid, apoptdzis, stressz- és immunvadlasz) szabd-
lyozdsdban (6), és elengedhetetlentl fontos a meg-
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felel szoveti homeosztdzis és fejl6dés fenntartdsd-
ban. A szabdlyozds zavara szamos kérkép, koztiik
neurolégiai (Parkinson-, Alzheimer-kor), kardiol6-
giai, krénikus vese, mdj és hasnydlmirigy,
gastrointestinalis (az epithelialis barrier funkciéza-
vara, infekciék, IBD), autoimmun, valamint malig-
nus betegségek kialakuldsdhoz vezet (7, 8).

Bioszintézis

RNS-hez szdllitédik (RNA-induced silencing
complex — RISC), kifejtve hatdsdt a génexpresz-
sziora. A mdsik szdl lebomlik. A miRNS és a cél-
mRNS 5’-végénél taldlhaté rovid, 2-8 nukleotidok
dltal alkotott, ,mag”-szekvencidkkal komplemen-
ter, ezek megléte alapjdn vélik lehetségessé az in-
terakcié (8) (7. dbra).

A miRNS-ek és az immunitds

A miRNS-ek bioszintézisének és reguldcidjanak fo-
lyamata az utébbi években vélt ismertté. A geneti-
kai informdcié transzkripciéjat a DNS-r6l az RNS-
polimeraz-Il végzi, elsé |épésben pri-miRNS-eket
képezve. Ezeket azutdn egy multiprotein komplex
alakitja tovabb, amelynek két legfontosabb tagja a
Drosha és a DGCR8 (DiGeorge Syndrome critical
region 8), amely sordn egy 70-100 bdzispar hosszu
pre-miRNS keletkezik. Ezen prekurzor miRNS
transzportjat a nukleuszbél a citoplazmdba az
Exportin-5 Ran-GTP dependens transzport fehérje
végzi. A miRNS ekkor még kétszdld, a végleges
hosszisagdra a DICER endonukledz roviditi le.
A két szdl szétvdldsa utdn az érett miRNS a target

A miRNS-ek alapvetd fontossdguiak a velesziiletett
és szerzett immunrendszer fejl6dése és mikodése
szempontjabdl.
A velesziiletettimmunrendszer mikodése a myelo-
id sejtekhez kotédik, a szervezet elsGvonalbeli vé-
dekez6 funkcidjat nydjtja. Makrofdgok és dendri-
tikus sejtek mintdzatfelismeré receptorokon (TLR,
toll-like receptor) keresztul ismerik fel a patogé-
neket, amelyek azutdn kulonbo6zé szigndl transz-
dukciés dtvonalakat aktivdlnak, az immunvdla-
szért felel6s gének expresszidjanak indukcigjat
okozva, amelytél a citokin vdlasz fligg. A miRNS-
ek hatdsa ezen folyamatra legjobban a miRNS-
146a funkciéjan keresztil ismert. A miRNS-146a
expressziojat a TLR-ligand lipo-

poliszacharid (LPS), peptidogli-
kdn és flagellin indukdlja. Funk-
ciéja, hogy a tumornekrézis fak-

tor receptor asszocidlt faktor
(TRAF)-6 és az interleukin (IL)-1
receptor asszocialt kindz

(IRAK)-1 expresszidjat csokkenti,
ezzel negativ feedback hatdssal
van az extenziv gyulladdsos fo-
lyamatra. Hasonlé hatdsi a
miRNS-9, amely indukcidja
TLR4-aktivdciét kovet&en alakul
ki. Funkciéja a TLR4-et aktivalé
nukledris faktor kappa B (NFkB)
génjének (NFkB1) expressziét
gatlé negativ feedback-e. A ko-
rdbbiakndl jéval szertedgazobb
és bonyolultabb a miRNS-155
hatdsmechanizmusa, |ényegé-
ben az LPS szignadl folyamat sza-
mos target pontjdra van negativ
feedback hatdssal.

A miRNS-ek fontosak a szerzett
immunitds, a B- és T-sejtek m-
kodése szempontjdbol is. A bio-
szintézisben szerepet jdtszo
DICER endonukledz hibas miko-
dése az erre mutdns egerek regu-
latoros T-sejtjeiben funkcidvesz-

1. dbra: A miRNS bioszintézinek menete (pri-miRNS: primer miRNS, premi-RNS:
prekurzor miRNS, Ran GTP: premi-RNS guanozin-trifoszfat kots része, Ago: Argonauta
csaldd, RISC: RNA induced silencing complex, illetve ldsd még a szévegben) (9)
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tést, ezdltal az autoimmunitds
kontrolldlatlan fokozéddsdhoz
vezet. Az adaptiv immunitds kap-



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

csdn mar emlitett miRNS-155 emelkedett szintje
igazolédott B-sejtes malignitdsokban. Hidnya
B-sejt memoriafunkcié-hibdhoz vezet. A miRNS-
181a szerepet jatszik a B- és T-sejt-differencidcio-
ban, és expressziéjdnak vdltoztatdsaval befolyd-
solhaté a T-sejt-receptor-szenzitivitds.
Természetesen ezeken feltl szdmos miRNS miiko-
dése tanulmdnyozott és ismert az immunrendszer
mikodése szempontjdbol (8, 10).

MiRNS-ek IBD-ben

Wu és mtsai 2008-ban voltak az elsék, akik IBD be-
tegek vastagbél nydlkahdrtydjdban vizsgdltdk a
miRNS-ek expresszidjat (11). Tizenegy olyan
miRNS-t frtak le, amelyek aktiv colitis ulcerosds
(UC-s) beteg nydlkahdrtydjdban szignifikdnsabb
magasabb szinten expresszalédtak, mint az egész-
séges kontrollok esetén. Ezen felll forditott ard-
nyossdgot igazoltak a MIP-2a-val (makrofdg gyul-
laddsos peptid 2a) — melynek kordbban igazoltdk a
szerepét IBD-ben — és a miRNS-192 kozott. Ezen
Uttor6 munka dj ablakot nyitott az IBD patogene-
zisének vizsgdlatdhoz. Azéta szdmos kozlemény
foglalkozott a miRNS-ek gyulladdsos bélbetegség-
ben betoltott szerepével, amelyek koézil a legfonto-
sabbakat részletesebben ismertetjik (7).

2010-ben hdrom fontos tanulmdnyt kozoltek.
Takagi munkacsoportja 12 UC beteg mintdjat ha-
sonlitotta 12 egészségeséhez, és igazolta a
miRNS-21 és -155 emelkedett szintjét a gyulladt
szovetben. Fasseu és munkatdrsai 300 kilonb6z6
miRNS-t vizsgdltak UC-s, Crohn-betegek (CD), va-
lamint a kontrollpopuldcié vastagbél-nyalkahartya
biopsids mintdibdl. A vizsgdlat jelentGsége, hogy
nemcsak olyan miRNS-t kerestek, amelynek ex-
pressziéja aktiv IBD betegek szovetmintdjdban
emelkedik, hanem olyanokat, amelyek megjelené-
se kilonbozik CD-ben és UC-ben, gy segithetnek

a két betegségcsoport kozott differencidlni. Wu ko-
vetkez6 kozleményében 467 miRNS-t érintd vizs-
gdlati eredményét publikdlta, amelyben 5 olyan
miRNS-t ir le, amelyek a sigmabelet, és 4 olyat,
amely a terminalis ileumot érint6 CD esetén ex-
presszdlédnak fokozottan (7). Lin és munkacso-
portja friss kozleményének jelentésége, hogy nem-
csak négy olyan miRNS-t igazoltak (miRNS-31,
-206, -424, -146), amelyeket az IBD specifikus
markereinek tartanak, hanem a miRNS-31 ex-
presszidjat mind friss, fagyasztott szovetbdl és for-
malinban fixdlt, paraffinba dgyazott mintdbdl is
egyardnt sikertlt kimutatni  (12).  Koukos
mMiRNS-124 hatdsat vizsgdlta (gyermekmintdk) a
STAT3 expressziéjdra, amely az IBD patomecha-
nizmusdban jdtszik szerepet (13).

Tovébbi publikdciék az adott miRNS és a target gén
kozotti vizsgdlatok eredményeirgl széInak. Pekow
€és munkatdrsai a tumorszuppresszor hatdsu
mMiRNS-143 és -145, valamint a célgénjeik, IRS-1
(miR-145), K-RAS, API-5 és MEK-2 (miR-143) ko-
zott irtak le forditott korreldciot (10). Nguyen je-
lentdsen csokkent miRNS-7-szintet taldlt a gyulladt
vastaghél nydlkahdrtydjdban (CD) az egészsége-
sekhez viszonyitva, ott, ahol célgén CD98 ex-
presszidja fokozott volt, az enterocyta fiziolégids
Bian és munkatdrsai szintén colonnydlkahdrtya
vizsgdlata sordn frta le a miRNS-150 emelkedett
szintjét, amelynek célgénje az apoptézisban szere-
pet jdtsz6 c-Myb protoonkogén (7).

Az alapkutatdsok kovetkezd fontos csoportja azok,
amelyek a miRNS-ek és az SNP-k (single-
nucleotide polymorphism) kozotti kapcsolatot
vizsgdlja. Brest és Zwiers hasonlé vizsgdlatokban
igazoltdk, hogy az miRNS-kot6 rész kozelében el-
helyezkeds SNP-k befolydsoljdk a génexpresszidt,
igy a betegség kialakuldsat is (7, 17). Brest vizsga-
lati eredményeit az 1. tabldzatban ismertetjuk.

1. tdbldzat: A legfontosabb szoveti eredetd miRNS-vizsgdlatok IBD-s betegekben (miRs - miRNS; ISH: in situ hibridizdcié; qRT-PCR:
quantitative real-time polymerase chain reaction). A fokozottan expresszdl6dé miRNS-ek vastag betivel kiemelve (7, 11, 15)

miRNS Minta- Vizsgalati csoport Mérési médszer Szerzé
forras

miRs-192, 375, 422b, 16, 21, 23a, 24, sigma aktfv UC (n = 15) vs. microarray és Wu et al

29a, 126, 195 és let-7f egészséges (h =15)  gRT-PCR

miR-21 és miR-155 sigma aktfv UC (n=12) vs. microarray és Takagi et al

egészséges (n = 12)

miRs-150, 196b, 199a-3p, 199b-5p, 223, colon
és 320a

inaktiv UC (n = 8) vs. gRT-PCR
inaktiv CD (n = 8)

qRT-PCR

Fasseu et al

miR-196 colon aktiv CD (n = 83) vs. gRT-PCR és ISH Brest et al
egészséges (n = 67)
miR-21 colon UC (n = 30) vs. qRT-PCR Yang et al

egészséges (n = 30)
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2. tdbldzat: A legfontosabb szérumbdl kimutathaté miRNS-vizsgdlatok IBD betegekben (Coskun és munkatdrsai alapjdn). (miRs -
miRNS; ISH: In situ hibridizdcié; qRT-PCR: quantitative real-time polymerase chain reaction.) A fokozottan expresszdlédé miRNS-ek

vastag bettvel kiemelve (7, 14)

miRNS Minta Vizsgalati csoport Mérési Szerz6
modszer

miRs-149*, miRplus-F1065, 199a-5p, periférids vér  aktiv CD (n = 14) vs. microarray ~ Wu et al

362-3p, 340*, 532-3p és miRplus-E1271 egészséges (n = 13) és qRT-PCR

miRs-16, 23a, 29a, 106a, 107, 126, 191, periférids vér  aktiv CD (n = 128) vs. gRT-PCR Paraskevi et al

199a-5p, 200c¢, 362-3p és 532-3p egészséges (n = 162)

miR-16, 21, 28-5p, 151-5p, 155 és periférids vér  aktiv UC (n = 88) vs. gRT-PCR Paraskevi et al

199a-5p egészséges (n = 162)

miR-27a*, miR-140-3p, miR-140-5p, periférids vér  aktiv és inaktiv CD (n = 18) vs. gRT-PCR Iborra et al

miR-16, miR-195, miR-877 egészséges (n = 33)

miR-127-3p, miR-491-5p, miR-18a, periférids vér  aktiv és inaktiv UC és CD (n = 36) vs. gRT-PCR Iborra et al

miR-145 let-7b, miR-185, miR-29c,
miR-19b, miR-20b, miR-106a, miR-17,
miR-222, miR-135a*

Szérumvizsgalatok

Az eddigiekben bemutatott vizsgdlatok kozos jel-
lemzGje, hogy szovetmintdkbdl mutattdk ki az
miRNS-eket, illetve a target géneket. Azonban
miRNS-t lehet izoldlni szérumbdl és egyéb test-
nedvbdl is. Ezen fontos tulajdonsdg az alapja a le-
hetséges neminvaziv diagnosztikai markerként tor-
ténd felhaszndldsra. Kordbbi vizsgdlatok madr iga-
zoltdk, hogy malignus tumorok esetén a keringé
miRNS-profil jol korreldl a szovetekbdl kimutatha-
téval (14). A 2. tabldzatban az IBD-s betegek széru-
mdban kimutathaté diszreguldlt miRNS-kel foglal-
kozé fontosabb vizsgdlatokat foglaljuk ossze.

Az elsG vizsgdlat ebben az esetben is Wu és munka-
tdrsai nevéhez fizédik (18). Szamos miRNS-t vizs-
gdlva sikerult elktlonitenitk olyanokat, amelyek
szintje szignifikdns mértékben csokkent vagy
emelkedett, lehetévé téve CD, UC, illetve a kont-
rollpopuldcié kozotti differencidldsra. A vizsgdlat
nem taldlt eltérést az miRNS expressziéban ilealis
és colon-CD, illetve extenziv és distalis UC dssze-
hasonlitdsa sordn. Azt, hogy a gyulladds stlyossa-
ga befolydsolja-e az miRNS-expressziét, nem vizs-
gdltdk (10). Zahm és munkatdrsainak kozleményé-
ben 11 olyan miRNS-rél szdmolnak be, amelyek
szérumkoncentrdciéja emelkedett gyermek Crohn-
betegek szérumdban a kontrollcsoporthoz viszo-
nyitva. A vizsgdlat diagnosztikus szenzitivitdsdt
80%-osnak taldltdk (19). Hasonléképpen Paraskevi
és Duttagupta is szdmos miRNS-r6l kozolt szignifi-
kdnsan kilonb6z6 expressziot IBD-sek és egészsé-
gesek kozott (CD vs. kontroll, illetve UC vs. kont-
roll) (7). Iborra munkacsoportjdnak friss kozlemé-
nyében aktiv és inaktiv CD-s és UC-s betegek, vala-
mint kontrollpopuldcié mintdit hasonlitotta 6ssze a
2. tdbldzatban ldthaté eredménnyel, amely alapjdn
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egészséges (n = 33)

feltételezik, hogy a betegség meglététdl, kiterjedé-
sét6l, az IBD altipusatol fiiggéen kilonbozs, speci-
fikus miRNS-mintdzat igazolhatoé.

A két tablazat adatait dttekintve lathaté, hogy ese-
tenként kiillonb6z6 miRNS expresszié igazolédott
a vér- és szovetmintdkban. Az eltérések oka els6-
sorban a betegség jellegébdl adédik, a gyulladdsos
folyamat nemcsak a bélnydlkahdrtydra lokalizélo-
dik, hanem szisztémds folyamatot indit el. Ezen tul,
a kilonbdz6 autoimmun betegségekben, illetve
UC-ben és CD-ben taldlhats, 4atfedést mutaté
miRNS-ek koz6s patomechanizmusra utalnak. To-
vabbi okok kozott a vizsgdlati metodikdk, betegpo-
puldcié, valamint a betegség fenotipusa kozotti
kilonbségek szerepelnek (14).

Kovetkeztetés

Az elmilt évek kutatdsainak eredményeképp a
miRNS-ek szdmos betegségben betoltott pato-
fiziolégiai szerepe igazolddott. A tudomdny elGre-
haladdsdval pdrhuzamosan folyamatosan fenndll
az igény a neminvaziv diagnosztika médszerek fej-
[6désére. Kilonosen igaz ez a gyulladdsos bélbe-
tegségek esetében, ahol a jelenleg rendelkezésre
dllé diagnosztikus tarhdz esetenként kevés a korké-
pek pontos differencidldsra. A bemutatott kozlemé-
nyek alapjdn is ldthaté, hogy a miRNS vizsgdlat
igéretes Uj lehet6ség ezen az dton. Ahhoz azon-
ban, hogy a mindennapi gyakorlat rutin labordiag-
nosztikai moédszerévé vidljon, nagy betegszdmd,
gyermekekben végzett vizsgdlati eredmények
adataira van szikség.

Megjegyzés: a kozlemény az OTKA 105530 tdmo-
gatdsdval készilt.
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Summary

The significance of microRNAs in the diagnosis of inflammatory bowel disease
Sztics D.', Varkonyi A.' Béres N.?, Szab6 D.?, Araté A.?, Veres G.%; 1University of Szeged, Department of
Pediatrics, Szeged' and *Semmelweis University, 1°' Department of Pediatrics, Budapest

The exact ethiology and pathomechanism of inflammatory bowel disease (IBD) is yet unknown, despite that in the last
few years more and more studies aim to clarify this issues. Recent studies have identified one dysregulated subtype of
non-coding RNAs in tissue samples of IBD patients. These short, 22 nucleotide long, single-stranded micro RNAs
(miRNA) function in gene expression is well known in different diseases, but not in pediatric IBD. Recent studies have
identified dysregulated miRNAs in tissue samples of IBD patients, and similar differences in peripherial blood samples
of the same patients. The significance of the method is, that circulating miRNA profiles are correlated with tissue
miRNA profiles. If these results could be confirmed in studies with larger samples, miRNA profiling can be a promising
new, non-invasive diagnostic tool, and maybe a new line in therapeutic approach.
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Utraval6-tudnivaloé

* A miRNS-ek rovid, kb. 22 nukleotid hosszu, egyszdlid RNS-ek, amelyek a cél mRNS-ek 3’-végéhez

kapcsolédva annak degraddciéjat okozzak.

e Ezen reguldciés mechanizmus szerepet jatszik a bioldgiai folyamatok nagy részének (differencidlé-

dds, proliferdcié, apoptézis, stressz- és immunvdlasz) szabdlyozdsdban.

* Az eddigi vizsgdlatok alapjdn a periférids vérbél izoldlhaté miRNS-ek j61 korreldlnak a gyulladt szo-
vet vizsgdlata sordn taldltakkal.
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Tesztkérdések

1. Melyik fehérje nem vesz részt a miRNS-ek képzésében?

a) DICER

b) Drosha

c) DGCR8

d) Glukéz-6-foszfdt-dehidrogendz
)

e) RNS-polimerdz-Il

2. Mely TLR ligand?
Lipopoliszacharid
Fibrinogén

Glukéz

Makrofdg-1 antigén
NF«kB

a)
b)
c)
d)

e)

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

TALLOZO

Tippek és trikkok az MR-
angiografiahoz gyermekkori és
teln6ttkori congenitalis
cardiovascularis betegségekben

Tipps and tricks for MR angiography of pediatric
and adult congenital cardiovascular diseases

Young PhM, et al. AJR 2013 200: 90-9

Varkonyi Ildiké dr.

A kontrasztanyagos MR-angiogrdfia (MRA) sugar-
terheléssel nem jdrg, alternativ képalkoté médszer
a CT-angiografia és a hagyomdnyos angiografia
mellett. A veleszletett cardiovascularis betegsé-
gekben szenvedd betegek esetében a sugdrvéde-
lemnek kiemelt szerepe van, hiszen ndluk élet-
hosszig tarté kontrollvizsgdlatokra lehet szkség,
ami nagy kumulativ sugdrterheléssel jar.

Az MRA technikai lehet&ségeit ebben a betegcso-
portban szdmos tényezd korldtozza: a betegek kis
méretei, a kontrasztanyag-bolus id6zitésének ne-
hézségei, illetve operdlt betegekben a beltetett
stentek, clipek dltal okozott métermékek.

A Mayo Klinikdrél szdrmazé kozlemény olyan
technikai trkkoket mutat be, amelyek haszndlatd-
val javithaté az MRA technikdja, értékelhetgsége,
és ezdltal a klinikumban valé alkalmazdsa.

Az MRA el6nye a hagyomdnyos mdédszerekkel
szemben az a lehet&ség, hogy a szervezet nagy ré-
szét tudja egyszerre leképezni, valamint a tér hd-
rom dimenzidjdban képes azt megmutatni. Kis
gyermekek esetében ehhez legtobbszor dltaldnos
anesztézidra van sziikség, annak minden rizikéjd-
val egytt. Apré méreteik miatt nehézséget jelent a
megfelel§ térbeli felbontds elérése; a kis mennyisé-
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gl beadandé kontrasztbolust nehéz dgy id6ziteni,
hogy az a megfeleld pillanatban érje el a kivdnt ré-
giét. A betegekben [évg shuntok, illetve a
posztoperativ anatémia tovdbbi technikai kihivdst
jelentenek. Az MR-berendezések és a technikai le-
hetgségek folyamatos fejl6dése ezek lekzdésében
segit.

Az un. parallel képalkotds (parallel imaging) a
szkennelési idG lecsokkentését, a térbeli felbontds
javitdsdt, vagy azonos szkennelési idStartam mel-
lett nagyobb testtérfogat vizsgdlatdt teszi lehetGvé.
A kontrasztbolus helyes id6zitését kiillonb6z6 tech-
nikai megolddsok konnyitik meg. Altatott gyerme-
kekben a mozgdsi mitermékeket apnoe alkalmaza-
sdval csokkentik.

A gadoliniumtartalmu kontrasztanyagok (k.a.) ko-
zul tobb dtmeneti interakcidba [ép a szérum albu-
minnal, ami az erekben erdsebb és tovabb tarté
kontraszthatdssal jdr. Ez utébbi az dn. blood pool
fazisban, akdr 1 6rdval a k.a. beaddsa utdn is lehe-
tévé teszi a képalkotdst, ami a vénds rendszer dbrd-
zoldsdban el6nyos.

Technikai trukkokkel csokkenthetsk a fémeszko-
zok dltal okozott mitermékek.

Nem utolsé sorban fontos, hogy a radiolégus az
egy-egy MRA sordn elGdllitott tobb ezer képet a kli-
nikus szdmdra is érthet6vé tegye: ebben segitsé-
gukre vannak a postprocessing technikdk, melyek
kiemelik az érképleteket (maximum intensity pro-
jection), az eltéréseket térben mutatjdk meg
(volume rendering). A szerzék klinikai esetek kép-
bemutatdsdval prezentdljdk az egyes technikai
tritkkok alkalmazdsat, azok hasznat az MRA sordn.

A szerz6k megallapitdsai. Az MRA jol haszndlhaté
gyermekek és feln6ttek cardiovascularis betegsé-
geinek vizsgdlatdra. Igaz, hogy ebben a beteg po-
puldciéban specidlis technikai kihivdsok rejlenek,
a folyamatosan fejl6d6 MR-technikdk azonban
egyre inkdbb lehet6vé teszik ezek lektizdését.
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Taplalasterapia és eosinophil enteropathia

a Rezidens Szalonban

Nutrition therapy and eosinophil enteropathy in ,Rezidens Szalon”

Tomsits Erika dr.", Veres Gabor dr.?

'Semmelweis Egyetem, 1. Sz. Gyermekgyégydszati
Klinika, Budapest

’Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati
Klinika, Budapest

A Rezidens Szalon soron kovetkezé rendezvényén
a tapldlkozasterdpia és az eosinophil enteropa-
thidk dlltak a kozéppontban. Mivel utébbi a vér-
ben is okozhat eosinophiliat, ennek differencialdi-
agnosztikdja is teritékre kerult. Ennek értelmében
ilyenkor lehet féregfert6zésre gondolni, de ne az
Enterobius vermicularisra (cérnagiliszta), mert az
a végbélviszketésen kiviil mast ritkan okoz. A min-
dennapi gyakorlatban hazankban eosinophilidval
jaro leggyakoribb intestinalis infekcié a Toxocara
canis. Ezen kivil allergids kérképekre, asztmara,
hypereosinophil szindrémara, IBD-re, vasculitises

kérképekre vagy hiper-Ig szindromara (Jéb-
szindroma) kell leginkdabb gondolni. Daganatos
megbetegedések, eosinophil leukaemia ritkan for-
dul elé.

Tdpldldasterdpia a gyerekgy6gydsz szemével

A tdpldldsterdpia célja a beteg szervezet anyagcse-
re folyamatainak optimalizdldsa, a beteg taplaltsa-
gi dllapotdnak meg6rzése, vagy javitdsa. A tapla-
ldsterdpia sordn a tdpldlék alkotéinak, a tdplalds
moédjdnak lehetSleg egyénre szabott megvdlaszta-
sdval a betegség legy6zésének esélyét fokozzuk.
A tdpldlkozds alapvet§ élettani folyamat, hidnya
vagy nem megfelel6 modja kovetkeztében kialaku-
16 kordllapot a malnutricio épplgy végzetes lehet,
mintha nem gondoskodunk a beteg megfelel& [éle-
geztetésérdl, csak legfeljebb a malnutriciénak a
kovetkezményei nem né-
hany percen belil, hanem

a szervezet energiaraktd-
raitél, az energia és tdp-
anyagigény nagysagatol
figgSen akdr néhdny nap-
tél néhdny hdénapig tarté
id6szakon belil mutatko-
zik meg. Az elégtelen tap-
ldlkozds a testosszetétel
kedvezétlen  vdltozdsat
okozza és csokkenti a
szervezet betegséggel va-
[6 megkilizdésének esé-
lyét. A szervezet energia-
éstdpanyag szlkségletétsl
eltéré tdpldlds vagy alul-
taplaltsaghoz, vagy tiltdp-
ldltsagi dllapothoz vezet.
Az alultdplaltsag kialaku-
ldsi patomechanizmusa és
testosszetételre gyakorolt

Tomsits Erika, egyetemi docens

hatdsa alapjan megkilon-
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% fertb6zések % miitéti komplikaciok % halalozas
60+ 60 - 60 -
P<0,02 P<0,02 P<0,05
50+ 50 - 50
404 40 - 40 -
30+ 30 -~ 30 -
204 20 - 20 -
10+ 10 10 A
0- 0 - 0 -
SDS SDS SDS SDS SDS SDS
testhossz testhossz testhossz testhossz testhossz testhossz
>-1(n=42) <1 (n=59) >-1(n=42) <-1(n=59) >-1(n=42) <-1(n=59)

fliggései (Moukarzel AA, et al. in Basics in Clinical Nutrition Fourth Edition, 62th page, Editor in Chief Sobotka L. ESPEN 2011 kozle-

ményben részletesen olvashatok)

boztetiink: 1. éhezést, amikor beviteli hidnyrél van
sz6 és a szervezetben fehérjemegtarté testtomeg-
vesztés |ép fel, 2. cahexidt, mely gyulladdsos
citokinek dltal vezényelt fehérjeveszts katabolikus
dllapot, és 3. a sarcopenidt, amikor akdr 6ssz-
testtomeg vdltozdsa nélkil a szervezet elsGsorban
izomszovetében [évE fehérjéjét vesziti el. A test-
Osszetétel-vdltozdssal egyltt kedvezétlen anyag-
csere-egyensulyvdltozdsok Iépnek fel, - vala-
mennyi szervben, de nem ugyanolyan mértékben —
funkciézavar alakul ki, a betegség szov6dményei
halmozédnak, romlik az életkilatds, illetve a vdr-
hat6 életmingség és emelkednek a gydgyitds kolt-
ségei. A szervezet gyors fejl6dési szakaszaiban k-
[onosen sérulékeny és a malnutricié kdros kovet-
kezményei nem teljesen korrigdlhatéak. A fokozott
anyagcsere miatt a gyors fejlddésben 1év§ szerve-
zet fokozottan veszélyeztetett. A nem optimdlis
tapldltsdgi dllapot felismerése, szakszerd tdpldlds-
terdpidval torténd korrekcidja a hatékony gyogyi-
tds elengedhetetlen velejdréja. A kérhdzi gyogyi-
tdsra szorul6é gyermekek 30-50%-a mdr a kérhazi
kezelés elején tdpldltsdgi dllapota miatt legaldbb
kozepes fokban veszélyeztetett. A tdpldltsdgi dlla-
pot felmérése, a szlikséges tdpldldsterdpia megvd-
lasztdsa és megvaldsitdsa folyamatos csapatmun-
kdt, tdpldlkozds-anyagcsere terlleten jdratos szak-
orvos, dietetikus, dpold, gydgyszerész segitségét
igényli, és kizdrolag az alapbetegséget gyogyité te-
ammel szoros egytttmiikodésben hatékony. A mel-
lékelt oszlopgrafikonok (1. dbra) meggy6z&ek a
gyermekkori alultdpldltsdg kedvezétlen kovetkez-
ményeinek a bemutatdsdban.

Eosinophil oesophagitis

Eosinophil oesophagitisnek a nyel&csé olyan gyul-
laddsdt nevezzik, amikor az endoszképosan vett
biopsids mintdban a nagy nagyitdsu ldtétérben leg-
aldbb 15 eosinophil sejt tinik els. Eletkor szerint 2
tipusos csdcsa van, egyrészt csecsemdkorban,
mdsrészt 10-14 éves kor kozott, de barmely élet-
korban, akdr felnéttekben is el6fordulhat. A jellem-
z§ tinet az étvdgytalansdg, olyan GOR panasz,
amikor nincs pH-eltérés, illetve nem tud nyelni
(dysphagia). Tizenéves korban tipusos panasz a
gombocérzés, féleg fitikndl jelentkezd ilyen tiinet-
nél gondoljunk rd. Sajnos, a diagnosztika dontd
eleme az invaziv endoszképia, ahol makroszképo-
san a nyel6csGben fehéres-sdrgds csomdcskak lat-
szanak (eosinophil sejtes clusterek) vagy silyo-
sabb esetben koncentrikus korok és hosszanti ba-
rdzdék, jelezve azt, hogy itt mdr egy fibroticus fo-
lyamatrél van sz6. Utébbindl tipusos panasz a dys-
phagia. A kérkép jellemzgi az 1. tabldzatban taldl-

1. tdbldzat: Eosinophil oesophagitis jellemz&i

75% fiu

Etelallergia 50%-ban, asztma: 33%-ban
Atlagéletkor 11 év (1-17 év)

Periférids eosinophilia 40-45% (> 700 mm?)
GOR panasz, de nyel6cs6-pH normalis

Minél id6sebb (10 év folott): dysphagia
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hatok. Terdpidja az elimindcids étrend, elementa-
lis, aminosavakra lebontott tdpszer (Neocate), va-
lamint inhaldcids steroid lenyelve. Utébbindl a
nydllal keveredd szteroid direkt mucosalis hatdsa
érvényesll.

Eosinophil colitis

Féleg anyatejjel tapldlt, jol fejl6d6, mosolygds cse-
csemd&knél lathaté az, hogy a székletben friss véres
csikok, pottyok jelennek meg. Ezt az ijeszts tlinetet
leszamitva az egyébként tiinet- és panaszmentes
csecsemdknél a véres széklet leggyakoribb oka (in-
fekcid és a fissura mellett)
az allergids-eosinophil

ahol anaemia, vashidny és thrombocytosis lehet je-
len. A vastagbéltiikrozés elsGsorban fogyds, kéros
laborértékek és progresszié esetén indokolt.
Lymphonodularis hyperplasia, aphthds léziok l4t-
haték a vizsgdlat sordn. Amennyiben a nagy nagyi-
tdsu ldtotérben 25 eosinophil sejtnél tobb taldlha-
t6, akkor a korképet eosinophil colitisnek nevez-
zik. Bdr nagyon ritka, hogy Crohn-betegség, IBD
csecsemdkorban jelentkezzen (évente hazdnkban
néhdny eset), gondolni kell rd akkor, ha az elimina-
ciés étrendre, elementdlis tdpldldsra sem sz(nik
meg a haematochesis.

sejtes colitis. Az allergids-
eosinophil sejtes colitis |é-
nyegében az anyatejben,
illetve tdpszerben |évé
allergénekkel szemben ki-
alakule  tilérzékenység,
leginkdbb a tejtermék
okozza. A tehéntejfehérje
indukdlta allergia a cse-
csemb&k mindossze 50%-
dban IgE-medidlt, ezért a
specifikus IgE és a prick
teszt gyakran negativ.
Szoptatott csecseménél az
anyai tej- és tojdsmentes
étrend, a tdpszeres csecse-
méknél az extenziven
hidrolizdlt vagy aminosav
alapui tdpszer bevezetése
javasolandé. Amennyiben

4 hét alatt nincs javulds,
akkor vérvétel javasolt,

A Rezidens Szalon legkézelebb mdjus 21-én szerddn lesz, ekkor Szabé Andrds professzor ir és Tory Kalman adnak majd elé.
Utobbi a Nature Geneticsben megjelent kozleményiik hdttér informdcidjdrol fog eléaddst tartani.

A rendezvényekre valé jelentkezési tudnivalck és a 2014-es idépontok a tematikaval
a www.gyermeklinika.hu honlapon olvashatok.
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Tavaszi kiallitasok Budapesten és Hodmez6vasarhelyen

Harsfalvi Magdolna

mivészettorténész, a Virdg Judit Galéria munkatdrsa

A plein air mestere Szinyei Merse Pdl, Fonyédon
— A Zoldes Balatonrdl

Szinyei Merse Pdl a hazai plein air festészet egyik
legnagyobb mestere. Az 1894-gyel kezd6d§ és ha-
ldldig tarté realista-naturalista korszakdban az
érett mavészt f6leg szul&foldje véltozatos szépsé-
gl tdjai ihlették alkotdsra. Az utolsé hisz év mun-
kdi kozott tobb olyan képet ismertink, amelyet a
motivumok szépsége és a bel§luk dradé derl miatt
festett. A Zoldes Balaton keletkezésének idején
Szinyei csalddjdval Fonyédon id6zo6tt. Szinyei nem
szeretett kozszemlére téve dolgozni, inkdbb elvo-
nult, hogy csendben és zavartalanul tudja leképez-
ni az eléje tarulé ldtvanyt. ,Kézvetlenil a té part-
jdn, sajdt utasitdsai szerint készilt fabodé dllt,

Szinyei Merse Pél: Zoldes Balaton,1916

melynek csak a téra nyrlott fekvé formdtumd abla-
ka, ahonnan az embernek kényelmes kildtdsa lehe-
tett a vizre, védelem alatt szélben, viharban, esé-
ben, hdéségben. Igazdn célszerd épitmény volt.
A mester szeretettel és nagy hozzdértéssel foglal-
kozott ilyesmivel is.”*

Szinyei hiresen j6 szin- és formaérzéke pdrosult
braviros festgi tuddsdval, fgy akdr a hatalmas, nyflt
viztomeg félelmet keltd erejét, akdr a nyugodt, ti-
korsima viz horizonttal valé taldlkozdsdt is meste-
rien tudta dbrdzolni. A viz megfestése, f6leg a moz-
gdsban lév6 vizé, rendkivil bonyolult festészeti
feladat, nem véletlen, hogy példdaul Mednydnszky-
nak és Egry Jozsefnek is évtizedes munkdjdba ke-
rilt, hogy tokéletesitsék e téren tuddsukat. ,Fiatal-
ember, ha fdt fest, gondoljon mindig arra, hogy
lombjain a madadr dtszdllhat...”* - korrigdlta
Szinyei a fiatal, fest6nek készil6 és ndluk vakdcio-
z6 Molndr C. Pdlt. A zoldes, hullamzé Balaton fe-
lett vihar kozeleg, a jatékos szél felborzolja a viz
felszinét — Szinyei mlvébgl mégis a végtelen nyu-
galom és harménia drad.

Guldcsy Lajos, Itdlia szerelmese
— A Kastélyparkrdl

,1902. december 3. délutdn 2 6rakor egy kiil6nos
Oltézetd fiatalember szdllt le az anconai vonalat
befuto vasditi kocsibol a romai pdlyaudvaron. Fején
egy 1830 kortili divatos cilinder, testén sotét télika-
bdt, melyre még egy sotét havelock volt folcsapva,
ldbszdran francia forradalombeli, térdig éré ga-
mdsni, kopott szin' ugyan, de eldrulta, hogy vise-
I6je nagy silyt helyez az el6kel6 és bizarr megjele-
nésre. Egy amerikai vdgdsu cipd egészitette ki a ru-
hdzatot, melyben hdrom szdzad divatja futott ke-
resztil. Flaubert vagy Balzac tolla bizonydra job-
ban tudnd jellemezniezta figurat”. (Guldcsy Lajos:
TGn&dés)

*Szépmivészet, 1944. mdrc. p. 105-107. és Molndr C. Pdl unokdjanak szives kozlése alapjan
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Ez a fiatalember a hiszéves Guldcsy Lajos volt, aki
el6szor ment Itdlidba. Utazdsa orokre meghatdroz-
ta alkotdi pdlydjat. A torténelmi mdlt, Itdlia kozép-
kori, reneszdnsz vdrosai végzetes, soha el nem mu-
|6 rajongdssal toltotték el a fiatal mévészt. Ahogy
Gauguin mUvészetének legmeghatdrozébb, késdi
szakasza nem valésulhatott volna meg a déltengeri
szigeteken, vagy Csonvdryé a Kozel-Keleten tett
utazdsai nélkal, dgy Guldcsy mlvészete sem ala-
kult volna azzd, amivé Itdlia foldjén vald utazdsai
tették. O itt ,diszletet” taldlt keserédes dlmaihoz,
pontosabban, hiteles kozeget a valdsdgba dtultet-
het§ dbrdndokhoz. Guldcsy érzékeny, a nyugati ci-
vilizdcié technikai vivmdnyaitél idegenkeds koltSi
lelkiletének, Itdlia a megnyugvdst jelentette. Sok-
szorreneszdnsz ruhdt 6ltve ldtjuk viszont archiv fo-
tékon az dbrdndos tekintetd muavészt, egy letlnt
kor szerelmesét.

A Kastélyparkon idétlen, idilli tdj jelenik meg,
Guldcsy a kép festése idején Bellagioban id6zott.
Az emberalakok jelzésszertek, stilizdltak, harmo-
nikusan olvadnak bele az &ket korulolels tdjba.
A fdk szinpadiasan keretezik a jelenetet, a messze-
ség felé tekerg6z6 sétalt vezet. A Kastélypark sej-
telmes kép, zoldes-barnds, aranyos lazdrral bevont
feltletei, finom, ldgy kontidrjai a németalfoldi fes-
tészetet idézik. Guldcsy csodds kertjei és tdjai ku-
lonleges torténeteket hordoznak, emlékeket éb-
resztve a nézében.

Az olasz Riviéra és Vaszary ,fehér korszaka”
— A Pesaroi fiird6zékrél

Vaszary Jdnos a modern magyar mivészet egyik
legvirtu6zabb festGegyénisége. Eletmivének sok-
szinGsége rdmutat, hogy mesterien és merészen
vdltoztatta stilusait. Kevés mdvészrél mondhato el,
hogy kilonb6z6 korszakaiban egyenértékd kvali-
tdssal dolgozott. 1928-t6l kezdve egy Uj stilus, a
mester utolsé és legjobbnak vélt korszaka, a ,fehér
korszak” koszont be festészetében, ugyanis ekkori-
ban kezdi el az olasz Riviéra napfényes, mdig ked-
velt, ismert tdulShelyeit |dtogatni.

A kordbbi, 1920-as évek eleji fekete alapozdsu
vdsznak utdn a fehérre alapozott vdsznakon a kiha-
gyott fehér feltletek 6ndll6, képépits funkcidval
birnak. A ,fehér korszak” miveit, fgy a Pesaroi fir-
dézdbket is, onfeledt jatékossdg és nagyvildgi han-
gulat jellemzi. A mivész konnyed ecsetvondsok-
kal, nagyvonald, homogén szinfelileteket visz fel
vdsznadra.

Habadr a két vilaghdboru kozti idészakban jarunk, a
békés szdzadvég ragyogdsa mégis jelen van, a ten-
gerparti vdroskdk teljes pompdjukban virulnak.
Thomas Mann is hasonléan ldthatta Velencét, vagy
éppenséggel Torre di Venerét, ahol a Mario és a va-
rdzslé cimd kisregénye jdatszédik. Vaszary Mann-
hoz hasonléan mesterien tdrja elénk a nyaraldk, a
tengerparti nylizsgés ldtvanydt, meg tudja jelenite-
ni az 6nfeledt tengerparti jaték és szérakozds pilla-
natait. ... Ez az 6rokké mozgd, larmds, 6nmagat
€16 és megsokszorozé tomeg szines kabinok és
még szinesebb ernydk és vitorlaszerden kifeszitett
tendelldk kozt zajlik; itt futkos, larmdz, alszik €és
uszik reggeltél — késd estig.”A Pesaroi furd6zék ci-
md remekm@bél a mediterrdn vildg konnyedsége,
életszeretete és optimizmusa drad.

Guldcsy Lajos: Kastélypark

Vaszary Jdnos: Pesaroi fird6z6k

A Virdg Judit Galéria és Aukcioshdz mdjus 19-én, hétfén bocsdjtja drverésre tavaszi képzémivészeti kollekcidjat. A tobb mint 160
tételt szamldlo anyag a 19-20. szdzadi klasszikus magyar festészetre, valamint Zsolnay kerdmidkra fokuszdl. Az aukciés anyagbdl
rendezett kidllitas ingyenesen megtekinthetd a Galéridban 2014. mdjus 7. — mdjus 18. kézétt, minden nap 10.00 — 18.00 ordig.
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—Epizod: Torténelmi emlékek a Magyar Gyermekorvos
Tarsasag életébol, a ,,Gyermekgyogyaszat”-ban kézolt (1)
egy esszencialis pulmonalis haemosiderosis eset nyoman

Boda Domokos dr.

A hdbord utdni néhdny évtizedben az MGYT szak-
mai életében kiilonlegesen fontosak voltak a féleg
a budapesti Gyermekklinika dltal rendezett tudo-
manyos Ulések. A rendezvényeken a budapesti
gyermekorvosok szinte testiletileg megjelentek.
Az akkori aktudlis témdkat ismerteté elGaddsokat,
f6leg a szakma szintén jelen levé elitjeinek olykor
szenvedélyes hangvétel( vitdja kovette. Sajdt korai
szakmai fejl6édésemben az tiléseken valé részvéte-
leknek valdsdggal iskolateremtd jelent&sége volt.

Alig volt olyan alkalom, hogy a vitdban Steiner Bé-
la, a késébbi Szabolcs utcai Orvostovdabbképzé
Egyetem professzora, ne vett volna részt. Nagy ta-
pasztalatd, jol felkészult klinikus volt. Sajdtsdgos
médon, elokvens hozzdszéldsait mindig némi pé-
tosz jellemezte.

T6le szdrmazott az a jelentSs felismerés, amely
szerint meningitis tuberculosdban a liquor cukor-
tartalma jelent&sen csokkent, aminek nagy jelent6-
sége volt a szer6zus meningitisektsl valé elkulonf-
tésben. Taldn ennek volt szerepe abban, hogy hoz-
zdszoldsaiban — fgy vagy gy — a menigitis tubercu-
losdra valo utalds szinte soha nem maradt el.

Kilonosen emlékezetes volt az egyik el6adasa,
amelyen egy kilonleges esetr6l szamolt be. Az is-
mertetett krénikus lefolydsu beteg tiineteire jellem-
z§ volt a havonta rendszeresen ismétl6d6 rosszul-
[ét, nagy foku gyengeséggel, a szinte befolydsolha-
tatlan vashidnyos anémidval. A beteg elldtdsaban
fordulatot az jelentett, amikor az el6adé, a rosszul-
létek idején mérsékelt fokd Iépduzzanatot észlelt,
majd ennek okaként a betegséget autimmun kor-
képnek min@sitette és ezért javaslatdra splenecto-

Tisztelet Steiner Béla professzor emlékének
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mia tortént. Ezt kovetSen a betegség lefolydsdban
fordulatszerd javulds kovetkezett be.

Amikor el6addsdt a beteg dllapotdban bekovetke-
zett Uj drdmai jellegl fejlemény ismertetésével fe-
jezte be, elmondta, hogy egészen vdratlanul, ro-
viddel azel6tt a betegen milidris tuberculosist diag-
nosztizdltak, majd tovdbbi kezelésre a Szabadsdg-
hegyi Gyerekszanatériumba helyezték &t.

Ekkor, djabb fejleményként, els6nek Flesch Istvdn,
a Szabadsdghegyi gyermekszanatérium igazgatd
f6orvosa jelentkezett sz6ldsra, aki kozolte, hogy a
betegen elvégzett tudbbiopsids lelet szerint, a
pneumocytdkban fagocitdlt hemosziderin lelet
alapjdn esszencidlis pulmonalis haemosiderosist
igazoltak.

Ez a bejelentés Steiner Béldt egydltaldn nem érin-
tette kellemetlentl. S6t, a helyzetet felismerve, ott
azonnal ugy foglalt dlldst, hogy ezek szerint neki
sikertlt ennek a ritka sdlyos betegségnek auto-
immun eredetét és hatdsos kezelését felismernie.

A torténet utéélete: Steiner Béla tovabbi klinikai
megfigyelésekkel, az autoimmun eredetet kiegé-
szit6 vizsgdlatokkal kiegészitve, az esetrgl 0ssze-
sen 14 (1) kozleményben, koztik legrészleteseb-
ben az Arch. Dis Childh. 1954. évfolyamdban (2)
szamolt be. Eredményeit a nemzetkozi szakiroda-
lom elfogadta. Bdr azéta, ezen a szakterileten is
sok minden tortént, a Google internetes keresd sze-
rint, Steiner cikkeit ma is igen nagyszamu
kozlemény idézi.

Irodalom

1. Miuller KE, Krikovszky D, Renyi I, Kovdcs L. Gyermekgyé-
gydszat 2014;65(1):13-14.

Steiner B. Essential pulmonary haemosiderosis as an
immuno-haematological problem. Arch. Dis. Child.
1954;29(2):391-397.
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Fejlesztések és képzések a Koragyermekkori programban

A 0-7 éves korosztdlyba tartoz6 gyermekek optima-
lis fejlédésének komplex tdmogatdsat célzé
TAMOP 6.1.4 Koragyermekkori (0-7 év) program —
az elmult masfél évben mintegy 70, elsésorban az
alapellatdst és a korai intervenciot érint§ jogsza-
bdly-mdédositdsi javaslatot gy(jtott 6ssze. A projekt
keretében nyolc irdnyelv fejlesztésére kerilt sor,
melynek alapjdn a gyermek-alapelldtasba uj, kor-
szer(, egységes médszertani elemek éptilnek be.

Az j vizsgdlati médszerek és irdnyelvek — a képz6-
helyek beleegyezése esetén — beéptilhetnek az or-
vosok posztgradudlis oktatdsdba is. Ugyanakkor ki-
emelten fontos, hogy az alapellatds gyakorlé szak-
emberei szdmdra is konnyen elérhet6 legyen az az
elméleti hattér, amelynek gyakorlati haszndlata a
kozeljovSben a gyermekelldtdsi tevékenység része
lesz.

Szuldi megfigyelésen alapulé kérdéiv

A projektben kifejlesztett a sztil6k megfigyelésein
alapulé kérdéiv (roviden szulgi kérdiv), valamint
az ehhez kapcsolédé tdjékoztats, edukdcids anya-
gok célja, hogy a gyermekek életkor szerinti vizs-
gdlatai a szul6k tapasztalatdt, véleményét is ve-
gyék figyelembe, illetve bdvitsék a szul6k
gyermekeik fejlédésével kapcsolatos ismereteit.

A szakértSk dltal osszedllitott kérdéssor 15 életkor-
ban vizsgdlja a 0-7 éves gyermekek pszicho-
motoros fejl6dését. A kérdgiv tesztelése egy pilot
program keretében 1650 gyermek (és szuleik), va-
lamint a tesztelésre specidlisan felkészitett orvosok
és védéndk bevondsdval tortént. A pilotban vizs-
gdltdk a részt vevs gyermekek, csalddok terileti,
gazdasdgi-szocidlis kortlményeit, és tekintetbe
vették a kérdések nyelvi értelmezhet&ségét is.

Az el6zetes felmérések szerint a korai életszakasz-
ban kisz(rt eltérg fejl6dést mutaté gyermekek ard-
nya 5% alatt van. A szUl&i kérd&iv tesztelésére el-
végzett pilot vizsgdlatban ez az ardny 7,33%-ra
emelkedett. A tovdbbkildés ardnydnak javuldsdt
elsGsorban az eredményezte, hogy egyrészt stan-
dardizdlt orvosi vizsgdlati lapokat haszndltak, mas-

részt a vizsgdlatot egyetlen gyermek sem kertlhet-
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te el. Hosszu tdvon azonban nem is ez a néhdny
szdzalékos novekedés a legfontosabb, hanem hogy
hamarabb, a korai intervencié eredményessége
szempontjdbél kedvezébb életkorban torténhet

meg a felismerés, intervenciéra szorulo
gyermekek kiszirése.

A projekt dltal kifejlesztett, majd tesztelt sziilGi
megfigyelésen alapulé kérd6iv-csomag az aldbbi

fejlodési tertiletek vizsgdlatdt foglalja ¢ssze:

az

= Nagymotoros készségek vizsgdlata, értékelése,
fejlédésének kovetése.

= Finommotoros, grafomotoros készségek fejlgdé-
sének kovetése.

= Receptiv és expressziv nyelvi készségek, a be-
széd fejl6désének kovetése.

= Szocidlis, emociondlis készségek fejlédésének
kovetése.

= Preakadémiai készségek életkornak megfeleld
vizsgdlata, értékelése.

Gyermek-alapelldtdsi Utmutaté

A testi és a pszichomotoros fejlddés kulonbozd
részteriileteinek, az érzékszervek funkcidinak
vizsgdlatdra, értékelésére vonatkozé mddszertani
irdnyelvek 6sszefoglaldsa egy 6ndllé dokumentum
keretében torténik. A Gyermek-alapelldtasi Utmu-
taté tdjdonsdga és legnagyobb elénye, hogy el&szor
szintetizdlja az alapelldték Osszes teenddjét, rd-
addsul olyan formdban, hogy a hdzi gyermekorvos-
ok, a vegyes praxisi hdziorvosok, valamint a védg-
nék is folyamatosan l4tjdk egymds feladatait az
adott "fejlédési "mérfoldkovek" vizsgdlata sordn.

Szakmai irdanyelvek

Alapvetd cél, hogy a 0-7 éves kord gyermekek elld-
tdsi folyamatdban egységes szakmai szabdlyok ér-
vényeslljenek, ennek érdekében a tudomdny min-
denkori dlldsét tikroz6 és bizonyitékokon alapulé
szakmai irdnyelvek késziljenek, melyek felhasz-
ndljak a tapasztalati bizonyitékokat, és az ellatdsi
kornyezetben megfelelen alkalmazhaték.
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|
A projektben kidolgozott Uj szakmai irdnyelvek té- szervezett akkreditdlt tovabbképzés. A tematika-
makorei: ban azok a médszertani fejlesztések jelennek meg,
amelyek a hdzi gyermekorvosok, illetve a vegyes
= A 0-7 éves kori gyermekek nyilvdntartdsa az praxistd hdziorvosok valamint a védénék munkdja-
alapelldtdsban ban Gj mdédszertani irdnyelvek révén véltoztatdst
m Az djszilott és a gyermekdgyas anya tertleten vagy Uj gyakorlatot eredményeznek. Ez a tovdbb-
torténd elsd elldtdsa, az egészségligyi alapelldtds képzés tartalmazza a projekt moédszertani fejlesz-
feladatai. téseibgl a legfontosabb témdkat, az dj szakmai
B Az egészséges ljszulott és csecsemd gondozdsa. ismereteket, és az (j metodika begyakorldsat.
= Az egészséges csecsemd (0-12 honap) tapldldsa
m Az 1-3 éves kor kozotti egészséges kisgyermekek A témaspecifikus, tréning-jellegl tovdbbképzések
tapldldsa. sordn pedig egy-egy témdra fékuszdlva, gyakorlat
= A gyermekek testi fejl6désének, novekedésének orientdltan és mélyebben sajatithaté el a komplex
és tdplaltsdgi dllapotdnak értékelése. tovdbbképzésben is megismerhet§ szakmai tarta-
= A 0-18 éves koru gyermekek teljes kord, életkor- lom.
hoz kotott halldsszirése
= A 0-18 kord gyermekek latdsfejl6désének kove- A témaspecifikus képzési programok kozé az aldb-
tése, a kancsalsdg és a fénytorési hibdk felisme- bi tovdbbképzések tartoznak:
rése.
m Kommunikdcios készségfejlesztés: a védénd és a
hdzi gyermekorvos/hdziorvos, mint a csalddok
Képzések, képzéstipusok segitdje
= Koragyermekkori fejlédés és zavarai
A tovdbbképzések tematikdjuk szerint két csoport- = Koragyermekkori fejlédés-lélektani ismeretek
ba sorolhaték: az egyik csoportba tartozik az dn. = Csalddi 0sszjaték. csaladdinamikai ismeretek el-
komplex, akkreditdlt tovdbbképzés, amely dtfogd mélete és gyakorlata védénsk és gyermekeket el-
képet nydjt a fent bemutatott és egyéb, a projekt- ldt6 hdziorvosok szamdra
ben fejlesztett szakmai, médszertani anyagokroél, a = ,Majd kinovi?” A koragyermekkori intervencios
mdsikba pedig a témaspecifikus akkreditdlt to- rendszer és a korai fejlesztés
vdbbképzések tartoznak, amelyek egy-egy kiemelt = A csoport, mint pszicholdgiai tér: kilonbozé
témadra fékuszdlnak. élethelyzet( sziil6k csoportos foglalkozdsa
A komplex tovdbbképzés tuddsszint-felméréssel Dr. Kalman Mihdly,
zdrulé tdvoktatdsi vagy kontaktnapos formdban 2014. marcius Prof. Dr. Fogarasi Andras,

Kereki Judit

Palyazati felhivas

A ,Gyermekek Gyogyitasaért” Alapitvany Kuratériuma pdlydzatot ir ki a ,Dr. Frank Mdria Emlékérem”
elnyerésére. Az Alapitvdny célja: a gyermekek egészségéért kiemelkedd gyogyitd és/vagy tudoményos te-
vékenységet folytaté orvosok elismerése. Az emlékérem dijazott, nem megoszthatd, az Alapitvany éven-
ként egy alkalommal bocsdtja ki. Palydzni lehet barmilyen, a gyermekgyégydszat témakorébe tartozo,
még nem publikdlt — lehet6leg erre az alkalomra készitett — 6ndllé palyamunkaval.

A pdlydzat benydjtdsi hatdrideje: 2014. jdlius 31.

cime: ,Gyermekek Gydégyitdsdért” Alapitvdny Kuratériuma
Markhot Ferenc Oktatékérhdz Gyermekosztdly

3301 Eger, Pf. 15.

Eletkori hatdr: 40 év. Mellékelends: szakmai 6néletrajz.
A gy&ztes pdlyami benylijtéja az Emlékplakettet a pdlyadfjjal 2014.szeptemberében, a Dr. Frank Mdria
Emlékiilésen kapja meg, ahol ismertetnie kell pdlyamunkajat.

A pdlydzat 2013. évi nyertese Prékai Agnes dr. (Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekklinika) volt.

Dr. Vargyay Eva
osztdlyvezetd f6orvos, a kuratérium elnoke
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TALLOZO

A koézponti idegrendszeri
vasculitisek kérismézése
gyermekkorban

Diagnosiing central nervous system vasculitis
in children

Tania Cellucci. Current in Pediatrics. 2010;

22:731-738.

Opinion

Pék Tamas dr.

A kozponti idegrendszer ereinek primer gyulladd-
sos folyamata (primary angiitis of the CNS
{PACNS}), mint 6ndllé betegségentitds, 1959 6ta
ismert. Diagnosztikus kritériumai kozé tartozik az
djonnan észlelt neurolégiai deficit, az angio-
grafidval vagy szoOvettanilag igazolt vasculitis és
valamennyi hasonlé eltéréssel jaré szekunder be-
tegség kizdrdsa. Gyermekkorban két tipust lehet el-
kaloniteni.

Az angiogrifids eltéréssel jaré vaculitisekben els6-
sorban fokdlis tinetekre szdamithatunk, mint a
hemiparesis, a féloldali szenzoros zavarok, a fi-
nom motoros beidegzés zavarai vagy a dysphagia.
Kognitiv zavar, magatartds-valtozds az esetek har-
maddban jelentkezhet, fejfdjdst a betegek tobb
mint fele panaszol. A gyulladdsos paraméterek
(CRP, We) emelkedettek lehetnek. A liquorban
pleiocytosist és fehérjét az esetek kevesebb, mint
felében lathatunk. MR-képen tipusos elvdltozasok
az erek szlkuletei, a kanyarulatos erek, de akdr tel-
jes érelzdrédds is észlelhets. Az angiografids elté-
réssel jaré vasculitisek progressziéjuk szerint to-
vabbi két csoportra oszthaték.

Nem progressziv esetekben a harom hénappal ké-
s6bb készult kontroll képalkoté vizsgdlaton nincs
dj érintett terllet, a gyulladds dltaldban az elulsg,
illetve kozépsé agyi artéridk proximalis szakaszait
érinti és klinikai megjelenési formdjukban a
stroke-szer( tiinetek jellemzik.

Progressziv vasculitisek esetén — kezelés nélkul -
Uj, érintett tertiletek jelennek meg a kontroll képal-
koté vizsgdlaton. Ezekben az esetekben egyszerre
érintettek az agyi erek proximalis és distalis szaka-
szaiis. F6kénterre a csoportra jellemzé a fejfdjds, a
kognitiv zavarok és a magatartdsvdltozds. Az
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angiografids eltéréssel nem jaré formdkban gyako-
ri a diffdz neurolégiai zavar, a fejfdjds, valamint dl-
taldnos tinetek (ldz, faradékonysdg) jelenléte. Ki-
alakulhat kognitiv zavar, személyiségvdltozds,
deprimadlt hangulat is, ugyanakkor fokdlis tiinetek
is el6fordulhatnak. A betegség kialakuldsa is vdlto-
z6 lehet, akut panaszokat okozé, illetve hetek alatt
kibontakozé esetek is ismertek. A liquorban gyak-
ran ldthaté emelkedett sejtszdm és fehérje.
MR-képen nincs tipusos elvdltozds. A diagndzist itt
az agybiopsia és a szovettan biztositja. A betegség
definicié szerint kizdré diagndzis, ezért keresni
kell minden olyan betegséget, mely hasonlé meg-
jelenési formdval bir. Infekcié, metabolikus eredet
(pl. leukodystrophia), egyéb gyulladdsos betegsé-
gek (pl. autoimmun betegségek, demielinizdcids
korképek, Rasmussen-encephalitis), nem gyulladd-
sos vasculopathidk (pl. thromboembolia, Moya-
moya-betegség), lymphoma, Bj,-vitmamin-hidny
hasonlé megjelenéssel jarhatnak. A mdsodlagos
kozponti idegrendszeri (KIR) vasculitisek (ahol
nemcsak a kozponti idegrendszer erei érintettek)
okai is lehetnek fert6z6 eredetliek, gyulladdsos
eredetGek (pl. Behget-kér, Sjogren-szindréoma,
SLE, Kawasaki-betegség, Wegener-granulomato-
sis), illetve egyéb korképekben kialakulék (IBD,
gyogyszer indukdlta, daganatos betegségben). A
demielinizdcids kérképekkel valé elktlonitésben a
szovettani vizsgdlatnak van nagy szerepe.

A diagnosztika elsG |épése a gyermek aktudlis fizi-
kdlis, neurolégiai, illetve pszichdtriai statusdnak
felmérése. Laboratériumi vizsgdlatokkal vérképet,
gyulladdsos markereket, szérumbal von
Willebrand-faktor antigént javasolt nézni, tovdbba
a liquorvizsgdlat sem nélkilozhets. A képalkotd
vizsgdlatok kozul leginkdbb az MR elfogadott.
Amennyiben angiografids vizsgdlaton eltérés nem
ldthaté, szovettani vizsgdlat jon széba.

Az angiografids eltéréssel jar6, nem progressziv
vasculitisek kezelésében a heparin jdtssza a fGsze-
repet. A szteroid hatékonysdga nem bizonyitott. A
progressziv vasculitisek, valamint az angiogrdfids
eltéréssel nem jar6é formdk kezelése megegyezik.
Indukcids kezelésként a cyclophosphamid javasol-
haté 6 hénapig, majd mdsfél évig mycophenolate
mofetil vagy azathioprin. Adjuvdns terdpiaként
nagy doézisu kortikoszteroid adhaté, mely csak las-
san csokkentve, tobb mintegy év utdn hagyhaté el.



KONGRESSZUS, 2014 GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

|

Magyar Gyermekorvosok Tarsasaga

2014 évi Jubileumi Nagygytlése
a Magyar Gyermeksebész Tarsasag
Jubileumi Kongresszusa
Gyermekgyodgyaszati Tovabbképz6 Tanfolyam
Ramada Resort Budapest, 2014. mdjus 22-24.
Fovédnok
Ader Janos
Magyarorszdg koztdrsasdgi elnoke
Elnokok
Dr. Szabé Andras
Dr. Tulassay Tivadar
Dr. Verebély Tibor
Tudomadnyos Bizottsag
Dr. Balla Gyorgy Dr. Fogarasi Andrds Dr. Olh Eva Dr. Szalai Zsuzsanna
Dr. Barkai Ldszlo Dr. Gardos Ldszlé Dr. Oroszldn Gyorgy Dr. Szatmadri Andrds
Dr. Bereczki Csaba Dr. Gyurkovits Kalmdn Dr. Pintér Andras Dr. Tdri Sandor
Dr. Bodrogi Tibor Dr. Katona Madrta Dr. Ruszinko Viktoria Dr. Ujhelyi Eniké
Dr. Decsi Tamas Dr. Kdlman Mihdly Dr. Simon Gébor Dr. Vdrkonyi Agnes
Dr. Ertl Tibor Dr. Molndr Dénes Dr. Soltész Gyula Dr. Velkey Gyorgy
Dr. Fekete Ferenc Dr. Marédi Ldszlo Dr. Szabé Eva
Dr. Fekete Gyorgy Dr. Nagy Kdlman Dr. Szabé Lészl6
Helyi Tudomdnyos Bizottsag

Dr. Araté Andrds Dr. Kis Eva Dr. Reusz Gyorgy Dr. Téth-Heyn Péter
Dr. Garami Miklds Dr. Kovdcs Gébor Dr. Szabé Attila Dr. Tory Kédlmdn
Dr. Jendvari Zoltan Dr. Pdszthy Bea Dr. Szabo Miklés Dr. Veres Géabor

Dr. Kdlmdn Attila

Diszvendégek

Dr. Boda Domokos Dr. Maddcsy Laszlé

Dr. Boddszky Hedvig Dr. Miltényi Miklés

Dr. Cholnoky Péter Dr. Olgh Eva

Dr. Cserhdti Endre Dr. Pintér Andrds

Dr. Fekete Gyorgy Dr. Pintér Sandor

Dr. Kontor Elemér Dr. Sculer Dezsé

Dr. Kosztolanyi Gyorgy Dr. Sélyom Jdnos

Dr. Ldszl6 Aranka Dr. Soltész Gyula

Dr. Machay Tamas Dr. Sulyok Endre

Kongresszusi informacié

Convention Budapest Kft. Horvdt Rendta (regisztrdcio)
H-1461 Budapest, Pf: 11. E-mail: rhorvat@convention.hu
Telefon: +36 1299 0184, 299 0185, 299 0186 Bagdi Kdroly tgyvezets igazgato (kidllitds)
Fax: 06-1-2990187 E-mail: kbagdi@convention.hu

175



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

]
SZIMPOZIUM 1.

NEONATOLOGIA

Ujsziiléttek és oxigén
Balla Gyogy dr.

Ujsziilottek és szén-dioxid
Szabé Miklés dr.
Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekklinika Budapest

A széndioxid a belsé kornyezet dllandé része, az anyagcsere végtermé-
ke, amelynek sikeres eltdvolitdsa nélkiilozhetetlen a biolégiai folyama-
tok normdlis mikodéséhez.

A belsé kornyezet aktudlis CO,-szintje szimos homeosztatikus rendszert
és szervm(kodést befolydsol, tobbek kozott a sav-bdzis hdztartdst, az ér-
ténust, az idegi jeldtvitelt, de moduldlja az immunfunkcidkat is. Az aktu-
dlis pCO,-szintet elsGsorban a CO, metabolikus produkciéja és a ventila-
ci6 egyenstilya hatdrozza meg. A ventildcié centrdlis szabdlyozdsa igen
keskeny pCO, sdvra hangoltan torténik. A pCO, érzékelésen alapulé lég-
zésszabdlyozds mélyebb megértését segitette congenitalis centrdlis
hipoventildciés szindréma (CCHS) kordbban Ondine-szindréma kialaku-
ldsdért felelSs gén felfedezése.

A korasziilottek és djszulottek pulmonalis eredetl [égzészavarai gyakran
okoznak hypercapnidt. A hypercapnia acidosist, fokozott agyi vérat-
dramldst okoz, koraszilottekben az agyvérzés fokozott rizikéjdval jar. A
légzészavarok kezelésének egyik elsédleges célja a magas pCO,-értékek
elkertilése és normalizdldsa pl. neminvaziv vagy invaziv [élegeztetéssel,
illetve a 1égzést serkents gyogyszeres kezeléssel. Ugyanakkor a mester-
séges lélegeztetés egyik komplikdcidja a nem kivdnatos hypocapnia el6-
forduldsa lehet.

A hypocapnia csokkenti a hemoglobin oxigénleadé képességét (Bohr-ef-
fektus), és ezzel az esetlegesen fendll6 szoveti hypoxaemidt ronthatja. A
hypocapnia az agyi erek konstrikciéja révén csokkenti az agyi vérdt-
dramldst, amely kulonosen korasziilottekben, hypoxids ischaemids ence-
phalopathidban szoros kapcsolatban dll a maradandé kozponti idegrend-
szeri kdrosoddsok kialakuldsdval. Ezért a koraszilottek 1égzésterdpidja
sordn esszencidlis a rendszeres vérgdzvizsgalatokkal, illetve a folyama-
tos transcutan vérgdz-monitorizdldssal a hypocapnids epizédok elkeri-
lésére val6 torekvés. A hypocapnia agyi alkalosist és hyperlactataemiat
okoz. Az alkalosis szerepet jdtszik az djszilottkori és a csecsemdékori [dz-
gorcs kialakuldsdban is.

Az agyi alkalosis és az ezzel kapcsolatos idegrendszeri gorcsok sikerrel
kezelhetGek a légkorinél magasabb (3-10%) CO,-koncentrdcidju beléle-
geztetett gazkeverékkel experimetdlis kortilmények kozott. A CO,-
belélegzetés jovébeni terdpids alkalmazdsa felmertul a koraszilott
apnoék és az hypoxids ischaemids encephalopathidval kapcsolatos
Gjszilottkori gorcsok kezelésében.

Ujsziiléttek és gliikéz
Ertl Tibor dr., Gyarmati Judit dr.

Pécsi Tudomanyegyetem, Klinikai Kézpont, Altalanos Orvos-
tudomadnyi Kar, Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika,
Neonatoldgiai Tanszék

A koraszulottek tilélési esélyének javuldsdval az djszilott intenziv osz-
tdlyok beteganyagdban jelentGsen emelkedett az igen alacsony sziletési
silyd koraszilottek (VLBW) szédma. A korai neonatalis periédusban a
gliikéz az elsédleges energiaforrds a kozponti idegrendszer szdmdra. A
VLBW korasziilottek relative nagy agytomegik miatt testtomeg-kilo-
grammonként 3-4-szer tobb glukézt hasznositanak, mint a felnéttek. A
glikogénkészletek gyors kimeriilése és a glukoneogenezis zavara miatt
az endogén glikézprodukcié a szukségletek alig harmadat biztositja, a
hypoglykaemia megel&zésére, kezelésére parenteralis tdpldlds vdlik
szikségessé. Ugyanakkor koraszulottekben akdr bazdlis szikségletet
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(4-6 mg/ttkg/perc) nem meghaladé glikézbevitel is hyperglykaemidghoz
vezethet. A hypoglykaemia klinikumadval foglalkozé kutatdsok mellett
egyre nagyobb hangsulyt kap a hyperglykaemia patomechanizmusanak
vizsgdlata.

Az inzulinszintézis zavara miatt f6leg proinzulin termel&dik, melynek bi-
oldgiai aktivitdsa tizede az inzulinénak. A relativ inzulinhidny miatt a
parenteralis tton bevitt glikézt a mdjsejtek nem képesek hasznositani.
Az inzulinhidny mellett koraszulottekben a hyperglykaemia esélyét to-
vébb néveliaz inzulinrezisztencia, tovabbd az inzulinérzékeny szovetek
(zsirszovet, vdz- és szivizomzat) kis mennyisége és a csokkent periférids
glikozfelvétel. A glikéz inflizié mellett a parenteralis lipidkészitmények
a plazma glikézkoncentrdciéjdt mintegy 24%-kal emelik az alapszint-
hez viszonyitva. Ezzel szemben aminosavkészitmények addsa utdn a vér-
cukorszint csokkenésérgl szamoltak be (a leucin, valin, izoleucin, gluta-
min és arginin fokozza az inzulinszekréciot).

Az 1000 g alatti sillyal sztletett (ELBW) koraszilottekben a hyper-
glykaemia el6forduldsi gyakorisdga igen tdg hatdrok kozott van,
20-86%. A jelentds eltérések részben azzal fliggnek 6ssze, hogy sem a
hyperglykaemia definiciéjdval, sem a vércukorszint-meghatdrozasok
modszerével, ajdnlott gyakorisdgdval kapcsolatban nincs egységes allds-
foglalds. Egy kozelmultban megjelent tanulmdny arrél szamolt be, hogy
az elsé élethét sordn folyamatos transcutan vércukorszint-monitori-
zdldssal a VLBW korasziilottek 57,9%-dban detektdlhaté magas vércu-
korszint. Hasonl6 ardnyokat mutatnak prospektiv tanulmdnyunk adatai,
mely sordn napi 5 vércukorszint-meghatdrozds mellett a VLBW koraszu-
lottek 50%-dban, az ELBW 70%-dban észleltiink hyperglykaemidt. Sajat
megfigyeléseink 6sszhangban dllnak mds retrospektiv tanulmdnyok
eredményeivel, melyek alapjdn a hyperglykaemids korasziilottekben
gyakoribb az agyvérzés. Tovdbbi tanulmdnyok a hyperglykaemia és a
neonatalis szepszis, gombds fert§zés, necrotizdlé enterocolitis, silyos
korasziilott retinopathia (ROP) kozti kapcsolatra hivjak fel a figyelmet.
VLBW korasziilottjeink adatainak elemzése alapjdn a hyperglykaemia je-
lenléte az alacsony gestatiés kor mellett figgetlen rizikétényezének bi-
zonyult a ROP bdrmely stadiumdnak kialakuldsdra.

A 2-4. élethét kozott a hyperglykaemids betegeink 60%-a, 4 hetes kor
utdn 72%-a részesilt szteroid- kezelésben. Vizsgdltuk a szérum frukt6z-
aminszintek alakuldsdt VLBW koraszilottekben, és ennek 9sszefiiggését
a hyperglykaemidval, tovdbba a hyperglykaemidval kapcsolatos kompli-
kacickkal. Eredményeink alapjan a szérumfruktézamin nem bizonyult
alkalmas markernek a neonatalis hyperglykaemidval kapcsolatos utéké-
pek prognosztizdldsdra. A hyperglykaemia alsé hatdranak meghataroza-
sa vdrat magdra, nem lehet egyértelmden dlldst foglalni abban a kérdés-
ben, hogy mia hyperglykaemia kezelésének egyértelmd elénye és kockd-
zata, nem tudjuk, hogy az alacsony vagy magas gliikéz bevitel az el6ny6-
sebb. A hyperglykaemids koraszulott inzulinkezelése javasolt, ugyanak-
kor az inzulin rutin haszndlata a hyperglykaemia megel6zésére nem
ajanlott.

Extrém korasziilottek — honnan lesznek ij
terdpiak?
Bélteki Gusztav dr.

Consultant Neonatologist, Cambridge University Hospitals
NHS Foundation Trust, Cambridge, United Kingdom

A nyolcvanas és kilencvenes években az igen kissulyd korasziilottek élet-
kildtdsa lényegesen javult, és az életképesség hatdra lejjebb tolédott. Az
ezredfordulé kornyékén azonban ez a javulds jelentGsen lelassult, és a
23-25. gestatids hétre sziletett Gjszilottek ma is jelentds haldlozdssal és
tartés szervkdrododdsokkal néznek szembe. E kdrosoddsok a szervek
éretlensége és az emiatt sziikséges intenziv terdpia miatt gyorsan kifej-
I6dnek. A tovdbbi javulds ezért elsGsorban a korai, a szilés el6tt vagy ro-
viddel a szilés utdn alkalmazott terdpidktél vdarhaté. Ugyancsak nagy
szlikség lenne korai biomarkerekre, amelyek a késébbi betegségeket el6-
re jelzik és személyre szabott kezelést tesznek lehetévé. ElGaddsomban
hdrom lehetséges kutatdsi vonalat mutatok be, amelyek ilyen eredmé-
nyekhez vezetnek:



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

1. Asziletéskor rendelkezésre dl16 koldokzsindrvér és placenta vizsga-
lata genomikai médszerekkel. Az RNS-szekvendlds, proteomika és
metabolomika lehet6vé teheti, hogy nagyszamu lehetséges gént és
génterméket egyidejlleg vizsgaljunk e szovetekbdl, és (j biomar-
kereket fedezziink fel. Kilondsen fontos lenne olyan markerek felfe-
dezése, amelyek a kési vagy krénikus kérdllapotokat jelzik el6re.

2. Az ujszulottbetegségek genetikai alapjdnak vizsgdlata. Jéllehet a
bronchopulmonalis dysplasia, nekrotizdlé enterocolitis és egyéb ko-
raszilott-betegségek ritkdn lépnek fel korasziilottség hidnydban, po-
puldcié-genetikai vizsgdlatok bebizonyitottdk, hogy jelentds 6rokle-
tes alapjuk van. Az orokletes héttér felderitése olyan molekuldris
utak megismeréséhez vezet, amelyek Uj terdpids beavatkozdsok cél-
pontjdul szolgdlhatnak. Az exom és teljes genom szekvendlds uj uta-
kat nyitott meg e genetikai hdttér vizsgdlatdra. Kiillonosen érdekes le-
het az extrém fenotipusokkal jelentkezé djszilottek vizsgdlata
genomikai médszerekkel.

SZIMPOZIUM 2.

3. Az utébbiévekben fedezték fel, hogy noha csupdn a genom kis része
forditédik at fehérjévé, tilnyomé része dtirédik RNS-sé. A fehérjét
nem kédol6 rovid és hosszid RNS-ek befolydsoljdk a fehérjéket kédo-
16 gének mikodését, fontosak az egyedfejlédés sordn és mutdcidik
vagy kéros kifejez6désuk betegségekhez vezethet. A fehérjét kédolé
génekkel dtfedést mutaté nativ antiszenz RNS-ek potencidlis terdpi-
ds lehet@séget is kindlnak. Mi RNS szekvendlds alkalmazdsdval azt
vizsgdltuk, hogy mely nemkédolé RNS termelése kapcslédik be, il-
letve ki a tid6 magzati érése sordn. E munka sordn azonositottunk
microRNS-eket és hosszd nem kédolé RNS-eket, amelyek szerepe a
magzati, illetve Gjszulott tidében ismeretlen. El6addsomban bemu-
tatom ezen RNS-ek potencidlis jelent§ségét és a tovdbbi vizsgdlatok
lehetséges dtjait.

ONKO-HEMATOLOGIA

Erdekességek, tijdonsdgok a hematoldgiai
malignitdsok terén

Kovdcs Gabor dr., Erdélyi Ddniel dr., Maller Judit dr.

Molekularis/célzott kezelések lehetiségei
a gyermekonkologidaban

Garami Miklés dr., Hauser Péter dr., Cséka Monika dr.

Adolescens koriak malignus betegségeinek
ellitdsa - feln6tt vagy gyermek intézményben?

Kiss Csongor dr., Szegedi Istvan dr.

Gyermekkori kézponti idegrendszeri daganatok
érijdonképzodés-gitlo kezelésének
magyarorszdgi eredményei a Kieran-sémaval
Hauser Péter dr., Vancsé Ildiké dr., Pécza Timea dr.,
Schuler Dezsé dr., Garami Miklés dr.

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. A gyermekkori primeren kemorezisztens, illetve recidivdlé
kozponti idegrendszeri daganatok kezelésében érdjdonképzsdés gatls,
Uj per os terdpids médszer (Kieran-séma) kertilt bevezetésre. A magyaror-
szdgi kezelési eredményeket értékeltiik ki.

Mddszerek. 2010-t6l a Semmelweis Egyetem, II. Sz. Gyermekklinikdjdn
kezelt recidivdld, illetve progredidlé kozponti idegrendszeri daganatos
betegeknél folyamatos napi per os kombindlt kezelési sémét alkalmaz-
tunk minden esetben egyedi mérlegelés alapjén (Kieran-séma: thali-
domide, celecoxib, etoposide és cyclophosphamide). A kezelés haté-
konysdgdt a szovettani diagnézis, a betegek demografiai adatai, a keze-
|és hatékonysdga, mellékhatdsai és tolerabilitdsa szempontjdbdl retro-
spektiv médon elemeztiik.

Eredmények. 2010 és 2013 kozott 20 beteget kezeltiink a Kieran-sémadval
(medulloblastoma: 3, ependymoma: 5, Anaplasticus astrocytoma: 2,
glioblastoma multiforme: 4, plexus choroideus carcinoma: 1, centralis
primitiv neuroectodermalis tumor: 1, opticus glioma:2, agytoérzsi tumor:
2). A median kezelés idGtartama: 0,60 év, a median progressziémentes
tdlélés 0,61 év volt. A korai eredmények elemzése alapjdn a kezelés
medulloblastoma, ependymoma, high-grade glioma és opticus gliomdk
azon eseteiben bizonyult hatékonynak, amikor a kezelés megkezdésekor
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a vdrhato élettartam meghaladta a 3 hénapot. A kezelést az elGzetes ke-
zelések fluggvényében mérsékelt fokd myelosuppressio és 16%-ban
transiens ischaemids attack-hoz hasonlé epizédok kisérték. A betegek a
kezelés mellett folyamatosan iskoldba-6vodaba tudtak jérni.

Konklizio. A Kieran-sémdval végzett kezelés egyes gyermekkori kozpon-
ti idegrendszeri daganatok esetében jél tolerdlhaté és hatékony volt,
megfelel6 életmingséget biztositva a betegek szamdra.

A methotrexat farmakogenetikdja osteosarcomds
gyermekekben

Hegyi Mdrta dr.", Csordds Katalin dr.!, Eipel Olivér dr.",
Csdgoly Edit dr.', Erdelyi Déniel Jdnos', F.Semsei Agnes dr.?,
Szalai Csaba dr.?, Arany Adam dr.?, Antal Péter?,

Kovacs Gabor dr.

'Semmelweis Egyetem, Budapest, Il. Sz. Gyermekklinika

? Semmelweis Egyetem, Budapest, Genetikai, Sejt- és Immun-
bioldgiai Intézet

* Budapesti Miszaki és Gazdasdgtudomdnyi Egyetem, Villa-
mosmérnoki és Informatikai Kar, Méréstechnika és Informdci-
0s Rendszerek Tanszék

Bevezetés. Az osteosarcoma a leggyakoribb primer malignus csonttumor
gyermekkorban. Az osteosarcoma kezelésének egyik alappillére a nagy-
dézisd intravénds methotrexate (MTX). Jelentds kilonbségek vannak a
betegek kozott a terdpids vdlaszban és a mellékhatdsok kialakuldsdban.
Betegek és modszerek. A Il. Sz. Gyermekklinikdn kezelt 98 osteo-
sarcomds beteg epidemioldgiai adatait, kemoterdpidra adott szovettani
vdlaszdt, metastasis el6forduldsat, valamint a kezeléstik sordn kapott 929
MTX blokkjdnak adatait gydjtottiik ©ssze. Tizenegy MTX patomecha-
nizmusdban szerepet jdtszé génnek 6sszesen 29 polimorfizmusat hatd-
roztuk meg. Elemzésiink sordn frekventista és Bayes-i statisztikai méd-
szerekkel kerestlink 6sszefliggést a genotipus és a klinikai adatok kozott.

Eredmények. A silyos mdjtoxicitdsban szenvedd betegeknél szignifikdn-
san magasabb volt a 48 6rds MTX-expozicid, csontvel§- és vesetoxicitds
fellépése esetén nagyobb volt a 24 6rds MTX-szint. Magasabb 48 6ras
szérumszintek esetén jobb tidlélés volt kimutathatd. A toxicitds és a tul-
élés kozott nem taldltunk 6sszefliggést. Az ABCB1 rs928256, az ABCC3
rs4793665, a GGH rs3758149 és az SXR rs3814058 SNP-k mind az egy-
véltozés, mind a tobbvaltozés vizsgdlatokban relevdns hatdstnak bizo-
nyultak.

Konklizié. A MTX elhiiz6dé jelenléte a szervezetben ugyan silyos mel-
lékhatdsokhoz vezethet, azonban a terdpia hatékonysagdt noveli. Eddigi
eredményeink felvetik egy populdciés farmakokinetikai modellen és bi-
zonyos polimorfizmusokon alapulé egyéni gyégyszeradagolds jovébeni
haszndt.
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A BANTALMAZOTT GYERMEK

Bevezetés: ljeszté szamok

Kassai Tamads dr., Kovdcs Zsuzsanna

A jéghegy csticsa: megvert elhanyagolt
gyermekek a baleseti sebészeten

Kassai Tamds dr.

A gyermekkori bantalmazads hatdsa
a személyiségfejlédésre
Paszthy Bea dr.

SZIMPOZIUM 4.

Szimpdziumszervezd: Kassai Tamds dr.
Uléselnékék: Kassai Tamds dr., Kovdcs Zsuzsanna dr.

Atfogé kommentdr a gyermekek elleni erészak
megel6zésérdl és kezelésérdl. Kiilfoldi kitekintés

Herczog Mdria dr.

A kortdrsbdntalmazds lelki és fizikai egészségre
gyakorolt kdros hatds

Zsiros Emese dr.

Gyermekbdntalmazas és elhanyagolds —
az OGYEI tevékenysége, uj irdnyelv

OGYEI munkacsoport

GYULLADASOS BELBETEGSEGEK

Kiilfoldi tapasztalatok és esetek IBD-ben
Tarnok Andras dr., Téth Gergely dr.

A gyermekkori gyulladdsos bélbetegségek
epidemioldgidja. HUPIR

Miiller Katalin Eszter dr.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekklinika, Budapest

Az gyulladdsos bélbetegségek (IBD) incidencidja az elmult évtizedekben
vildgszerte jelentésen megemelkedett. Egy nemrégen megjelent kozle-
mény szerint a publikdlt incidencia adatokat extrapoldlva mintegy 2,5-3
millié IBD-s beteg van kontinenstinkén. Hazankban a Veszprém megyé-
ben mkodé regiszter alapjdn az elmdlt 25 évben az IBD incidencidja fo-
lyamatosan emelkedett 1977 és 2002 kozott a colitis ulcerosa (UC)
incidencidja 1,66/100 ezerr6l 11/100 ezerre, a Crohn-betegség (CD)
incidencidja 0,41/100 ezerrél 4,68/100 ezerre emelkedett. Az orszdgos
gyermekkori IBD regiszter (Hungarian Pediatric IBD Registry, HUPIR)
szerint hazdnkban az gyermekkori IBD dtlagos incidencidja 2007-2011
kozott 7,8/100 ezer. volt

Az incidencianévekedés hatterében elsGsorban kornyezeti tényezék 4ll-
hatnak. Az elmult évtizedekben tapasztalhato étkezési szokdsok megvdl-
tozdsa a bélnydlkahdrtya lumindlis antigének expoziciéjdnak megvdlto-
zdsdt hozta magdval, mely az IBD patogenezisében lényeges momen-
tumnak tekinthetd. Egyre tobb sz6 esik a perinatalis tényezdk (anyatejes
tapldlds, antibiotikumok, korai infekciék) szerepérél is az IBD kialakuld-
sa kapcsdn.

Az epidemioldgiai vizsgdlatok nemcsak az etiopatogenezis feltdrdsdban
lehetnek fontosak, hanem a betegség klinikumanak, prognézisanak meg-
ismerésében is. Az IBD-s betegek 20-25%-a gyermek a diagndzis feldlli-
tdsakor. Mdig vitatott, hogy van-e kilonbség a gyermekkori és a felnétt-
kori IBD kozott. A vizsgdlatok alapjdn a gyermekkori IBD néhdny sajdtos-
sdgdra derult fény. Gyermekkorban a CD gyakoribb, mig a feln6tteknél
az UC domindl. Kiemelt jelentség(i — a megfelel§ hossznovekedés, és a
kései pubertds. A betegség mind CD-ben, mint UC-ben kiterjedtebb gyer-
mekkorban, mint felnGttkorban.

A regiszterek kiemelt jelentSséggel birnak az elldtds minéségének meg-
itélésében is. A HUPIR mikodésének elsé ot éve sordn (2007-2011) az
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OGD gyakorisdga 51%-r6l 74%-ra, az ilealis intubdcié gyakorisaga
51%-r61 70%-ra emelkedett. Tovdbbd az epidemiolégiai vizsgalatok els-
segitik a betegek prognosztikai besoroldsat: pl. a vékonybél érintettség-
gel jaré CD-s betegek gyakrabban igényelnek ismétl6d6 sebészeti be-
avatkozdsokat. A hosszu tavi nyomonkovetések igazoltdk, hogy a korai
immunmoduldns terdpia CD-ben csokkenti a késébbi sebészeti beavat-
kozdsok szamat.

A novekvd prevalencia azt jelzi, hogy az IBD az egészségligyi elldté
rendszerekre is egyre nagyobb terhet r6.

Characteristics of fecal calprotectin in IBD
Kaija-Leena Kolho dr. (Helsinki)

A szerologiai antitestek keletkezésének
koriilményei IBD-ben

Kovdacs Marta dr.

Petz Aladdr Megyei Oktaté Korhdz, Gydr

A gyulladdsos bélbetegséggel 6sszefliggést mutaté szerolégiai markerek
panelje egyre béviil. Keletkezésiikben fontos tényezé lehet a sajat bélfls-
rdval szembeni tolerancia elvesztése, azonban pontos patogenetikai sze-
repiik mdig nem tisztdzott. A neminvaziv szeroldgiai tesztek alkalmazdsa
hasznos lehet az IBD diagnézisdanak feldllitdsdban, valamint a Crohn-
betegség és a colitis ulcerosa differencidldiagnéziséban. A kombindlt
markerek alkalmazdsa (pancreas ellenes antitestek és ASCA/pANCA) ja-
vitja a diagnosztikus szenzitivitdst. Néhdny tanulmdny felvetette, hogy
életkorfliggd kuilonbségek lehetnek jelen az antitestmintdzatban, kiilono-
sen fiatalabb gyermekekben. Crohn-betegség esetén sok betegben fejls-
dik ki sztenotizdlé és perfordlé fenotipus, illetve a betegek jelentds ha-
nyada igényel sebészi beavatkozdst a betegség fenndlldsdnak idGtartama
alatt. Jelen ismereteink szerint a mikrobidlis antigénekkel szemben ter-
mel6ds antitestek szdma, illetve azok titerének novekedése Crohn-
betegségben osszefliggést mutat a szovédményes fenotipussal és a sebé-
szi beavatkozdsok sziikségességével. A gyermekkorban kezd6dé colitis
ulcerosdt az extenziv colitis és a colectomia magas ardnya jellemzi.
A gyermekkori colitis ulcerosdban az anti-Cbirl és a pANCA jelenléte
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osszefliggést mutat a pouchitis kialakuldsdval ileal pouch-anal anasto-
mosis elvégzését kovetden. igy a diagnézis feldllitdsakor a szeroldgiai
markerek elemzése alapjan elképzelhet6 a hosszabb tdvd prognézis
megitélése. Osszegzésképpen elmondhaté, hogy az utébbi idsben a sze-
rolégiai markereknek a betegség fenotipusdval és lefolydsdval valé kap-
csolata keriilt az érdeklddés kozéppontjdba. Kiilonosen fontos azon bete-
gek kivdlasztdsa, akiknek fokozott a rizikéja a gyors betegség progresszi-
6ra, mivel a korai farmakolégiai intervencié megvdltoztathatja a beteg-
ség természetes lefolydsat, csokkentheti a szov6dményeket és a kérhdzi
kezelés idGtartamat IBD-ben.

A gyermekkori gyulladdsos bélbetegség (IBD)
terapids lehetdsegei

Veres Gabor dr.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekklinika, Budapest

A kozelmiltban végzett eurépai és észak-amerikai epidemioldgiai ada-
tok alapjdn a gyermekkori gyulladdsos bélbetegség (IBD) gyakorisdga
emelkedik, kiilonosen a Crohn-betegség incidencidja. Nemzetkozi ada-
tok szerint a gyermekkori colitis ulcerosa incidencidja 2-4/10°, a Crohn-
betegségben pedig 3-6/10°. 2007. janudr 1-t6l hazdnkban makods re-
giszter (HUPIR: Hungarian Pediatric IBD Registry) incidencidi hasonléak

SZIMPOZIUM 5.

ezekhez az adatokhoz. Sajnos a betegség oka nem ismert, kezelése en-
nek megfelel6en nehéz. Jelenleg lumindlis, B1 tipusid (gyulladdsos)
Crohn-betegség elsddleges vdlasztando terdpidja a kizarélagos enteralis
tépldlds (EEN: Exclusive Enteral Nutrition), amit 6-8 héten keresztul kell
alkalmazni.

A betegség aktiv szakdban gyors javulds prednisolon, ill. methylpredni-
solon (Medrol) addsdval is elérhet6, ha az EEN nem megoldott
(1 mg/kg/nap, maximum 60 mg). A mindennapi gyakorlatban a szteroidot
2-4 hétig adjuk, majd [épcsGzetesen leépitjiik. Fontos, hogy a leépitéssel
egyltt maximum 3 hénapig adhaté a steroid. Ujabban olyan szteroid ké-
szitmények is rendelkezésre dllnak, amelynek szisztémds hatdsa elha-
nyagolhaté (pl. budenoside: Budenofalk, Entocort), mivel a készitmény-
b6l a hatéanyag az ileumban szabadul fel és a portalis keringésbél a mdj
lebontja, nem engedi a szert a szisztémds keringésbe (,first pass
metabolism”). Amennyiben ezzel a terdpidval remisszié nem érhetd el,
immunmoduldns szereket kell alkalmazni, pl. azathioprine-t (Imuran)
(2-2,5mg/kg/nap) vagy 6-mercaptopurine-t. Fontos kiemelni, hogy ez a
terdpia és a késébb ismertetésre kertl§ anti-TNF-alfa kezelés (infliximab)
képes amucosa gydgyitdsdra (EEN-nel egyiitt), ami az egyik legfontosabb
terdpids célnak tekinthets. Az Imurant a gyermekek tobbsége jol tolerdlja
(85%), kisebb hdnyadukndl I1ép fel adverz reakcié: pancreatitis (3%),
cytopenia-leukopenia (2%), gyakoribb fert6zés (7%) és hepatitis (0,3%).
Az anti-TNF terdpia (infliximab, Remicade) j6tékony hatdsa gyermekkori
Crohn betegségben (fistulds vagy stlyos formdkban) is bizonyitott, ezen
kiviil a humanizalt anti-TNF kezelés (adalimumab, Humira) is elérhetd,
ami még kedvezébb mellékhatds profillal bir.

ANOREXIA NERVOSA

Az evés és a testkép zavarai a XXI. szdzadban

Tiry Ferenc dr.
Semmelweis Egyetem, Magatartdstudomdnyi Intézet, Budapest

Az evészavarok a modern civilizdciés zavarok mintabetegségeinek te-
kinthetsk. Az anorexia nervosdt 1873-ban irtak le, a mdsik, klasszikus-
nak szdmité és mdra mdr kozismert evészavart, a bulimidt pedig
1978-ban. Azéta gyakorlatilag évtizedenként megjelent egy-egy Uj evés-
zavar-altipus. 1992-ben ko6zolték o6ndllé zavarként a faldszavart,
1993-ban irtdk le Gj betegségegységként az izomdysmorphidt, a testépits
férfiak testképzavardt. 1998-ban jelent meg az orthorexia, ami egészsé-
gesétel-fliggGségnek felel meg (az egészségesnek tartott ételek tilzott
preferencidjat jelenti). A fentiek mellett az elhizdst is figyelembe kell
venni, mely népegészségligyi kérdéssé valt. Ma a feln6tt hazai népesség
egyotode elhizott (azaz testtomeg-indexe 30 f6lotti), tovdbbi 47% pedig
tdlsdlyos (a testtomegindex 25-30 kozotti). Az elGadds dttekinti az evés-
zavarok bévils spektrumdnak epidemiolégiai adatait és tinettanat.

A testkép fejlédése a gyermekkorban

Csenki Laura dr.
Semmelweis Egyetem, . Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A test, annak fejlédése és vdltozdsa, valamint a testhez kapcsolédé fizi-
kai és pszichés tapasztalatok kozponti jelentGsséggel birnak a személyi-
ség alakuldsdban. Az énképet, az onértékelést jelentds mértékben meg-
hatdrozza a testkép, ami a sajdt testtel kapcsolatos pszicholégiai élmé-
nyeket és attitGdoket foglal magdba, valamint azt a médot, ahogyan ezek
élményszinten szervez&dnek. A testkép a legaprébb mozgdsok, testi ta-
pasztalatok élményébdl alakul ki. A sajdt test és a kornyezet explordldsa
sordn nyert szenzoros és motoros tapasztalatokbél formdlédik a testrél,
testhatdrokrdl, a test kiterjedésérgl és kompetencidjarél valé tudds. A
testkép fogalom tobb 6sszetevébdl dll: a személy sajat testére vonatkozé
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perceptudlis tapasztalata; a személy konceptudlis tuddsa a testrél; és az
érzelmi viszonyuldsa a sajdt testéhez.

A testkép kialakuldsdt nem magyardzhatjuk egyetlen elmélettel, kialaku-
ldsdban szerepet jatszanak a szocidlis tanuldsi folyamatok, valamint a vi-
selkedés és érzelmeink kognitiv folyamatai. Az interperszondlis kapcso-
latok és intraperszondlis folyamatok hatdsdra a testképen keresztiil is for-
mdélédik az énkép, alakul ki az identitds. A novekedéssel jdro testi vdlto-
zdsok gyermek- és serdiil6korban mindvégig hatnak a testkép alakuldsa-
ra, perceptudlis, kognitiv, érzelmi és szocidlis szinten.

Az énkép és a testkép fejlddése csecsemdbkortdl kezdve szorosan dssze-
kapcsolédik. A sajdt test észlelése, az oninditotta mozgds és annak meg-
tapasztalt hatékonysdga az alapja minden tovdbbi én-élménynek. A fej-
I6dés sordn a testi és a mozgds dltali tapasztalatok mindvégig szervezd
tényezGi az énképnek és az identitds alapjat hatdrozzdk meg. Erre a fejls-
désre jelentds hatdssal birnak a felnéttek (tdrsadalom, média, sztl6k) és a
kortdrsak (testvérek, iskolatdrsak, bardtok) visszajelzései, értékelése.
Ezen visszajelzések nélkil nem épil az énkép, de ezek mentén negativ
onértékels folyamatok is kialakulhatnak.

Atestkép a fejlédés sordn fontos alapja lesz az onértékelésnek. Gyermek-
kortél megfigyelhetd, hogy a sajdt test, annak megjelenése és ligyessége
a f6 hivatkozdsi pont az dltaldnos onértékelésben. Szintén mdr gyermek-
korban megtapaszthatéak nemi kiilonbségek a testkép megélésben. A le-
dnyok igen korai életkortdl veszélyeztettebbek a negativ testkép, és a sa-
jattesttel valé elégedetlenség kialakuldsdra. Ez a kiilonbség serdil6korra
még markdnsabbd vdlik, melyet a biolégiai vdltozdsok, a tarsadalom, a
szUl6 és a kortdrsak reakciéi is befolydsolnak.

A negativ testkép f6 hatétényezsi a média dltal sugallt idedlok
internalizdsa, a testi megjelenéssel 6sszefliggd kortdrs-versengés, vala-
mint kortdrs cstfolds, bantalmazds. Ez szdmtalan késobbi pszichopatol6-
giai tiinet vagy korkép (evészavarok, hangulati problémédk, szorongdsos
zavarok, alacsony onértékelés) kialakuldsdhoz vezethet. A negativ test-
kép egyfajta distresszként is értelmezhets, melynek hatdsa lehet az élet-
mindségre, az interperszondlis kapcsolatok alakuldsdra, az iskolai (ké-
s6bb munkahelyi) funkciondldsra.
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Az anorexia nervosa kialakuldsanak
neurobioldgiai hdttere
Torzsok-Sonnevend Maria dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika,
Gyermek- és Ifjusagpszichidtriai Osztdly

Az elmilt évtized kutatdsai arra vildgitottak rd, hogy az anorexia nervosa
kialakuldsdban a neurobiolégiai tényezSknek legaldbb olyan fontos sze-
repe van, mint a pszicholégiai sériilékenységnek. Az el6adds osszefog-
lalja a kutatdsi irdnyzatokat és az eddigi eredményeket.

Csaldd- és ikervizsgdlatok szerint az anorexia heritabilitdsa 0,4-0,7 kozé
esik, ez kozelit szdmos olyan betegséghez, melyet biolégiai megalapo-
zottsagulnak gondolunk.

Az asszocidcids genetikai vizsgdlatok korldtai a potencidis kandiddns gé-
nek széles spektruma, valamint a bevont személyek csekély szama. 1d6-
rél id6re — ahogy mds betegségek kutatdsa terén is — egy-egy figyelemfel-
kelts eredmény sziiletik, melyet késébb nem sikeril reprodukdlni.

A linkage vizsgdlatoknak sikerult kimutatni egyez6 kromoszémarégio-
kat, ezek finomabb felbontdsa részben varat magdra, részben megerdsit-
het egy-egy kandiddtus gént, részben eddig ismeretlen funkciéjd géneket
hozott a figyelem kozéppontjédba.

Az epigenetikus vdltozdsok vizsgdlata érdekes lehetGségeket vet fel, ald-
hizva a gén-kornyezet interakcio jelent&ségét. Itt a trauma — szerotonin-
erg rendszer — evésmagatartds osszefliggései, valamint a szulgi generdci-
6ban atélt stressz, éhezés hatdsat érdemes emliteni.

A kutatdsok mdsik fontos része a pszichopatoldgiai tinetekbdl kiindulva
keresi a kdrosodott agyfunkcié feltételezhets helyét, ehhez dltaldban
agyi képalkoté vizsgdlatokat, provokdcios teszteket haszndlnak. Itt az
insularis kéreg, illetve a frontostriatalis korok szerepe emelhetd ki.

A kutatdsi eredmények feltehetSen azért sem mutatnak egységes irdnyba,
mert a jelenlegi nozoldgiai beosztdsok a viselkedésen, bizonyos megfi-
gyelhetS tinetek meglétén alapulnak, kevés pszichidtriai betegségnek
vannak ismert biolégiai markerei. A klinikai tapasztalat alapjan az ano-
rexia nervosdban tobb altipus is megfigyelhets, melyek egymdstol a be-
tegség lefolydsdban, a személyiség jellemzGiben, az 4télt életesemény-
ben, a komorbiditasokban és a csaladi mikodésekben is eltérnek. Az
endofenotipusok lehet8sége visszakoszon azokban a linkage kutatdsok-
ban is, ahol a betegeket bizonyos mérhets paraméterek alapjan (beteg-
ség, kezdete, legalacsonyabb testsily, menarche idépontja) csoportosit-
va az alcsoportok kozott tobb egyezd génrégié mutatkozott.

Az endofenotipusok felderitésének egyik lehet&sége a személyiség vizs-
gdlata (ktilonosen a temperamentumjellemzék, melyek genetikai megha-
tdrozottak.) A mdsik lehet8ség a testképzavar és mds kognitiv torzitdsok
figyelembe vétele, illetve szdmszerGsitése. Fontos lenne a komorbidita-
sok részletes vizsgdlata is — sajdt klinikai mintdnkban a betegek tobbsége
egyéb pszichidtriai zavarral (kényszer, depresszié, szorongds) is diag-
nosztizdlhaté, mely szintén tobbirdnyid 6sszefliggéseket vet fel. Az els-
adds sordn tobb lehetséges endofenotipusra kitérek.
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Az anorexia nervosa komplex terdpidja az j
kutatdsi eredmények tiikrében

Paszthy Bea dr.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A gyermek- és serdil6korban kezd6d6 anorexia nervosa (AN) sdlyos,
életveszélyes betegség, mely a felnéttkorra dtivels krénikus pszichés és
szomatikus megbetegedésekhez, illetve korai haldlozdshoz vezethet. A
korképet jelentSs testsilyvesztés, a silygyarapoddstdl valé intenziv féle-
lem, testképzavar és amenorrhoea jellemzi.

Az AN a legnagyobb mortalitdsd pszichidtriai betegség, kovetéses vizs-
gdlatok tanulsdga szerint a kérkép haldlozdsi ratdja a betegség kezdete
utdn 10 évvel 6-10 %. Igen nagy a kérkép krénikussd vdldsdnak ardnya
is. Atilélé betegeknek csupan 45-50%-a gyégyul meg, bar tobbségiiknél
maradhatnak egyes koéros evési szokdsok vagy gondolatok. A betegek
30-35%-a bizonyos tinetekben javuldst mutat, mig 20%-a krénikusan
anorexids marad. Ennek megel§zése érdekében rendkivil fontos, a kér-
kép helyes diagnosztizdldsa utdn, az adekvdt terdpia haladéktalan elkez-
dése.

A biopszichoszocidlis megkozelités szempontjabél az evészavarokat
paradigmatikus érték( pszichoszomatikus zavaroknak tartjuk, mert kitd-
nden példdzzak azt, hogy a tarsadalmi-kulturdlis tényezdk (pl. a karcsu-
sdgidedl nyomadsa), a pszicholégiai vonatkozdsok (egyéni és csaldddina-
mikai tényezdk) és a bioldgiai eltérések milyen komplex médon jelenhet-
nek meg egy kérképben 6tvozve. A pszichoszomatikus kérképek megér-
tésének, diagnosztizdldsdnak és terdpidjanak szempontjdbdl elengedhe-
tetlen a multidiszciplindris szemlélet. Bar a betegség kialakuldsa pszi-
chés okokra vezethet§ vissza, a gyermek- és serdilékorban kezd6d6
AN-hoz tdrsulé tartés éhezés szovédményeként fellépd szomatikus tiine-
tek és kordllapotok a novekvs és fejlédésben levs szervezet bdrmely
szervét kdrosithatjdk. A beteg szomatikus stabilizdldsa és a pszichoterd-
pia sordn is rendszeres szomatikus ellenérzés a komplex terdpia fontos
része.

A betegségbeldtds hidnya, a betegség tagaddsa jellemzd tinet az
AN-ban, mely egyrészt a betegség felismerését nehezitheti, mdsrészt a
beteg terdpids egytttm(kodésének hidnydban a terdpia is ellehetetlentl-
het. Ezért a terdpia kezdetekor kulcs mozzanat a beteg motivdciéjdnak
elnyerése.

A legljabb betegségértelmezés térhdditasdval az anorexia nervosa pszi-
choterdpidja is ennek megfelel6en komplex. A beteg egyetlen gyégyuldsi
esélye az adekvdtan kivitelezett intenziv pszichoterdpia. Az AN eviden-
cidkon alapulé terdpidja a csalddterdpia. Emellett egyéni terdpidkat is
végziink, a kognitiv viselkedésterdpia széles korben alkalmazott terdpids
modszer. Ha a kényszeres tiinetek domindlnak, sikerrel kecsegtet a kog-
nitiv remedidcids terdpia, mely célja a beteg ridig gondolkoddsi stilusd-
nak megvaltoztatdsa. Amennyiben a betegség hatterében kordbban el-
szenvedett pszichotrauma, elhanyagolds, bantalmazas dll, az EMDR (Eye
Movement Desensitization and Reprocessing) terdpia alkalmazdsa kor-
szer(i és komoly evidencidk igazoljdk hatékonysdgat. A csaldd- és egyéni
terdpidk mellett a csoportterdpidt alkalmazzuk, kiemelten sikeres a test-
képzavar-terdpia mivészetterdpids médszerekkel.

Az eurépai protokollok specidlis evészavar részlegek kialakitdsat szor-
galmazzdk, ahol a szomatikus és pszichidtriai diagnosztika és gyégyke-
zelés egyszerre torténhet. Kezdeményezésemre éppen tiz éve ilyen rész-
leg alakult, s azéta is sikeresen mGkodik a Semmelweis Egyetem I. Sz.
Gyermekgydgydszati Klinikajan.
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UJSZULOTTSEBESZET — AKTUALITASOK

Ujsziilott-sebészeti korképek korszert
praenatalis diagnosztikdja

Hajdd Jdlia dr.

Alapkutatdsok djsziilott-sebészeti korképekben
Vajda Péter dr.

Miitéti alkalmassdg — mitéti el6készités

Szentirmai Csaba dr.

SZIMPOZIUM 7

Szimpoziumszervezd: Voros Péter dr.
Uléselnokék: Verebély Tibor dr., Hajdd Jdlia dr.

Congenitalis rekeszsérv

Kovacs Tamas dr.

Necrotizdlo enterocolitis aktudlis kérdései

Voros Péter dr.

Subvesicalis obstructio

Csizy Istvan dr.

CIVILIZACIOS BETEGSEGEK: OBEZITAS,

RIZIKO

A kovér gyerekek sziviigyei

Torok Déra dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

Az elmdilt 30 évben a tilstilyos gyermekek szama meghdromszorozédott
vildgszerte, ez egyre novekvd népegészségligyi problémat jelent. Ma-
gyarorszagon az elhizott gyermekek aranya 20% korli, folyamatosan
novekszik. A probléma silyossdgdt felismerve az American Medical
Association 2013-ban 6ndll6 betegségként ismerte el az obesitast.
Tulsilyrél beszélink, ha a gyermek testtomegindexe (BMI) meghaladja
az életkor és nem szerinti 85 percentilist, elhizdsrél, ha a 95 percentilist.
A tdlsdly szamos betegség rizikéjat noveli meg pl. hypertonia, diabetes,
hyperlipidaemia, cardiovascularis betegségek, zsirmdj, alvdsi apnoe,
iztleti bantalmak, egyes daganatok stb. A szekunder megbetegedések
egy része felnéttkorban jelentkezik, de a tilsilyos tizenévesek 30%-
dban kimutathaték a kezd6d6 metabolikus szindréma egyes elemei. Az
elhizott gyermekek legaldbb 80%-a felnéttként is elhizott lesz.
Gyermekkorban, a felnéttkorhoz hasonléan, a leggyakoribb a tdlevés mi-
atti, ,idiopathids” elhizds, azaz tobb energia keril bevitelre, mint
amennyi felhaszndlédik. Kialakuldsdban alapvetéen az életmdd fontos.
Az elhizas tulajdonképpen a szervezet normalis vdlasza egy nem norma-
lis, ,obezitogén” kornyezetre.

A szekunder betegségeket minden esetben keresni kell (ordlis cukorter-
helés, 24 6rds vérnyomdsmérés, mdjfunkcio, lipidek), és el kell I4tni.
Szakorvosi, szoros ellendrzés mellett 10 éves életkor folott gyégyszeres
koleszterincsokkentG terdpia lehet indokolt. A hyperandrogen tinetek el-
ldtdsdaban kombindlt 6sztrogén és antiandrogén terdpia lehet sziikséges.
Az egészséges testardnyok kialakitdsa fontos gyermekkorban, de az ext-
rém diétdkat, gyogyszeres és sebészi megolddsokat kertilni kell. ElsGsor-
ban az egészséges étkezési szokdsok kialakitdsdra és a rendszeres test-
mozgdsra kell koncentrdlni, egyénre szabott tandcsaddsra és hosszu gon-
dozdsra van szikség. Gyermekkorban a szekunder betegségek jelentss
része a teststily csokkentésével jelentdsen javul, illetve normalizélédik,
de akik gyermekkoruk éta elhizottak, sokkal magasabb cardiovascularis
és metabolikus rizikénak vannak kitéve, mint akik egészséges alkatu gye-
rekek voltak.

A gyermekkori diabetes
Téth-Heyn Péter dr.
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DIABETES, CARDIOVASCULARIS

Szimpoziumszervezd: Szabé Andrds dr.
Uléselnokék: Szabé Andrds dr., Téth-Heyn Péter dr.

Cardiovascularis riziko gyermekkorban

Maurovich-Horviath Pal dr.

A civilizdcids betegségek epigenetikdja
Szabé Andras dr.

Epigenetikai vizsgdlatok gyermekkori elhizasban

Acs Orsolya Déra dr."*, Péterfia Bdlint dr.?,
Hollési Péter dr.?, Lehotkai Néra dr.", Luczay Andrea dr.’,
Kovalszky llona?, Patécs Attila dr.?, Térok Déra dr.',

Szabé Andrds dr.

" Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
2 Semmelweis Egyetem, I. Sz. Patoldgiai Intézet
’ Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Belgydgydszati Klinika

* Semmelweis Egyetem, Doktori Iskola

Bevezetés. Az ,elhizdsra hajlamos alkat” tobb komponensbdl tevédik
Ossze, atorokitésében epigenetikai mechanizmusok fontos szerepet jat-
szanak. A D-vitamin-anyagcsere jellegzetesen megvaltozik obezitdsban,
az alacsony D-vitamin-szint és inzulinrezisztencia gyakran fordul el6 el-
hizdssal egyutt. Az aktiv D-vitamin-szint kialakitdsdban fontos 1-alfa-
hidroxildz génje (CYP27B1), szdmos mds génnel egylitt része lehetaz un.
,obez epigenetikus mintdnak”, a D-vitamin az epigenetikus szabdlyoza-
son keresztiil kapcsolédik be az obezitdsban és metabolikus szindréma-
ban jellemzd mintdzatba. Hipotézis. Az obezitdsban és inzulinreziszten-
cidban gyakran tapasztalt alacsony D-vitamin-szint a CYP27B1 gén
hipermetildlt dllapotdval tdrsul, igy végeredményben kevesebb aktiv
D-vitamin termel&dik.

Célkitizés. Vizsgdlatunk sordn az elhizottsdg, a metabolikus paraméte-
rek, a D-vitamin-szintek alakuldsa, valamint az dltalunk vizsgdlt gének
metildltsdga kozotti osszefliggésekre kivdn fényt deriteni.

Médszerek. Osszesen 104 (47 fid, 57 ledny) 3 és 18 év kozotti, alapbe-
tegségben nem szenvedd, elhizott (BMI pc 95<) SE Il. Sz Gyermekklini-
kdn megjelent gyermeket vontunk be vizsgdlatunkba. Az antropometriai
és metabolikus paramétereket, 24 6rds vérnyomdsmérés értékeit minden
esetben rogzitettiik. Anamnesztikus adatokat kérdéivekbdl nyertik. Peri-
férias vérbslizolalt DNS-mintdakona VDR, CYP27A1, CYP27B1, CYP2R1
és a CYP24A1 gének metildltsagat biszulfit polimerdz lancreakcio
(BS-PCR) utdn metildciéspecifikus olvaddspont-elemzéssel (MS-HRM)
vizsgaltuk. Statisztikai szamitasainkat SPSS és Prism programokkal vé-
geztik. Az elGaddsban el6zetes eredményeinket ismertetjik.
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TAPLALAS KULONLEGES ALLAPOTOKBAN

A méhen beliili novekedésben elmaradt
djsziilottek tdpldldsa: cél-e a behozo névekedés?

Decsi Tamas dr.

Velesziiletett anyagcsere-betegségben szenvedd
gyermekek étrendjének kiegészitése

Lochner Szimonetta dr.

Az elégtelen sdl):fyarapoda’s okai és kezelése
csecsemd- és kisdedkorban

Araté Andras dr.

Vdltozdsok a cystds fibrosisrol szolo
ismeretekben és a kezelésben

Péder Gyorgy dr.

A cystds fibrosis (cf) a leggyakoribb 6rokl6dé ,ritka betegség”, a kaukd-
zusi népességben 1: 2500-3000, mig tdvol-keleten 1:70 000 (Hawai)
gyakorisdggal fordul els. A betegség mortalitdsdt ~90%-ban a tudé be-
tegsége okozza. A tilélés jelentGsen megnétt: az 1950-60-as években
kevesen érték meg az iskoldskort, 1969-ben 14 év volt, az elmult évti-
zedben 40 éves életkor lett a vdrhatd, hazai betegeink 40%-a felnéttkord.
Mindezen eredmény koszonhetd a hatdsos és intenziv antibiotikus keze-
lésnek (ciprofloxacin, inhaldciés tobramycin stb), az intenziv nydkoldé
és eltdvolité médszereknek (inhaldcio hiperténids séoldattal és dorndz a
enzimmel, mellkasi fizioterdpia), hatékony lipdz készitményeknek és a
jobb szociookonémiai helyzetnek.

A tudében az ismétl6dé gyulladdsok (Staphylococcus, Haemophilus,
Pseudomonas) vezetnek a diffiz bronchiectdsidhoz, csokkend légzés-

SZIMPOZIUM 9.

Szimpoziumszervezd: Arato Andrds dr.
Uléselnokok: Arato Andrds dr., Decsi Tamds dr.

funkcids értékekkel a végdllapothoz. Bakterioldgiai lelet alapjdn adott
célzott és kombindlt antibiotikus kezelés csokkenti a tidéfolyamat rom-
ldsdt, amit az alterndlé inhaldciés antibiotikum adds tovabb javit.
A 2013. évi Cochrane adatbdzis metaanalizisében tiidGexacerbdcié ese-
tén (romlé dllapot és légzésfunkcio, ldz, kopet vdltozdsa sth.) 10-14 na-
pos kombindlt iv. antibiotikus kezelést alkalmaznak.

A cf mutdcidk alapjan tortént osztdlyozdsa, a CFTR fehérjeképzbdés
megismerése vezetett a mutdcio specifikus kezelés lehetgségéhez. Klini-
kai Il. fazisban folyik vizsgdlat az I. nonsense csoportban (korai stop
kodon belépés kovetkeztében ,rovidebb”, mikodésképtelen a CFTR fe-
hérje ). A leggyakoribb Il. missence csoportban (AF508) a lumacaftor
(VX809) korrektor készitmény csokkenti a verejték Cl- koncentrdciéjat. A
2012. augusztusban az FDA dltal USA-ban engedélyezett Kalydeco
(ivacaftor) a Ill. missence csoport (G551D) kezelését oldja meg csokkent-
ve a verejték Cl- koncentrdciéjdt, emelve a FEV1 értéket. 2013. évi koz-
lemény mdr 7-11 évesek placebokontrolldlt 24 hetes kezelésében a
FEV1 szignifikdns 10,6%-os emelkedését, mig a verejték-Cl” szignifikans
csokkenését (dtlag 47,9 mmol/l) irta le. Mdr beszdmoltak az utébbi két
készitmény egyiuttes addsdnak hatékonysdgdrél a AF508 mutaciét hordo-
z6k kezelésében. Idén tavasszal indult, a terv szerint 500 beteggel, a
kombinalt kezelés, kozottik 6-11 év kozotti gyermekekkel. Ezen ered-
mények a kozeljovs eredményes kezelési lehetdségét jelentik cf-es bete-
geink részére.

Ismeretessé vdlt, hogy a kloridcsatorna a jodid- és tiociandt-ion (SCN)
apikdlis felszinre jutdsat is szabdlyozza. A légdti nydlkahdrtydn a tio-
ciandt aktiv, antibakteridlis hipotiocianitté alakul, és ez a jelentds véde-
kezési mechanizmus a cf-es betegekben csokkent, ami a jelzett bakterid-
lis megtelepedést magyardzza. Epithel-sejttenyészen az apikdlis felszin-
re adott tiociandt dtalakul antibakteridlis hatdsu hipotiocianitté és a kér-
okozdkat elpusztitja. Ez Gjabb lehet&séget jelent a cf kezelésében, ez ird-
nyu vizsgdlatok folyamatban vannak.

A parenteralis tdpldlds helye és szerepe
a gyermekkori betegségekben

Tomsits Erika dr.

Mit kivdan az onkoldgus a sebésztél?

Hauser Péter dr.

Szimpoziumszervezd: Jendvdri Zoltan dr.
Uléselnokok: Verebély Tibor dr., Pintér Andrds dr.

Hepatoblastoma korszeri kezelése

Kébori Laszlo dr.

Korszeri onkoradioldgiai kivizsgdlds
Rudas Gdbor dr.

Csecsemdkori neuroblastoma sebészi kezelése

Farkas Andrds dr.

Mi kell a patologusnak a megfelel6 hisztologiai
diagnozishoz?

Jarai Baldzs dr.

Inoperdbilis high risk neuroblastoma miitéti
kezelése

Jendvari Zoltan dr.
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GASZTROENTEROLOGIA

MicroRNS-ek vizsgdlata Crohn-beteg
gyermekekben

Béres Néra Judit dr.", Szabé Doléresz dr.!, Araté Andrés dr.',
Kiss Andrds dr.%, Lendvai Géabor dr.?, Veres Gabor dr.'

" Semmelweis Egyetem, I. sz. Gyermekgydgydszati Klinika
? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Patoldgiai Intézet

Bevezetés. Az utébbi években megnévekedett az érdekl6dés az epige-
netikai tényez6k kozé tartozé mikroRNS-ek irdnt, amelyek részt vesznek
a génexpresszié szabdlyozdsdban. Szdmos kérkép patomechaniz-
musdban bebizonyosodott a szerepiik, azonban a gyermekkori Crohn-
betegségben (CD) még csekély szamdu vizsgdlatot végeztek.

Célkitizés. Kutatasunk célja olyan mikroRNS-ek vizsgdlata, melyek
prognosztikai, illetve diagnosztikai markerek lehetnek a gyermekkori
CD-ben. Olyan mikroRNS-eket vdlasztottunk, melyek szerepe ismert a
CD-ben megjelend gyulladdsos jeldtviteli folyamatokban. Kérdésiink,
hogy ezek expresszidjaban latunk-e kiilonbséget CD és kontroll gyerme-
kek mintdit vizsgdlva, illetve van-e kilonbség az endoszképidndl mak-
roszképosan latott kép microRNS mintdzatdban.

Mddszerek. Munkdnk sordn az I. Sz. Gyermekgydégydszati Klinikdn gon-
dozott CD (C; n=12) gyermekek makroszképosan ép (Cép; n=11) és feké-
lyes (Ckéros; n=11), valamint kontrollként egészséges (K; n=16) gyerme-
kek biopsids mintdit haszndltuk fel. Mértik a miR-122, miR-146a,
miR-155 mikroRNS-ek expressziéjdt Real-Time PCR-rel.

Eredmények. A miR-146a és miR-155 expresszidja szignifikinsan maga-
sabb volta CD gyermekek biopsidiban a kontrollcsoporthoz képest, mely
szignifikdns emelkedés tovdbb névekedett a makroszképosan is fekélyes
biopsidk esetén (K vs. C, p<0,05; K vs. Ckéros, p<0,001; Cép vs.Ckéros
p<0,05). MiR-122 esetén szignifikdnsan magasabb expressziét mértiink a
makroszképosan ép biopsids mintdkban a kontrollcsoporthoz képest (K
vs. Cép, p<0,05).

Kovetkeztetés. Szignifikdns mikroRNS expresszids kiilonbséget ldttunk
nemcsak a kontroll- és Crohn- biopsidk kozott, hanem ezeknek megfele-
I6en az endoszképidndl makroszképosan ldtott ép és kéros bélszaka-
szokbdl vett mintdk kozott is. Eredményeink alapjan feltételezhetd, hogy
ezek a mikroRNS-ek szerepet jdtszanak a gyermekkori Crohn-betegség
patomechanizmusdban.

Primer sclerotizalo cholangitis és gyulladdsos
bélbetegség egyiittes eléforduldsa esetén
gondozott betegeink tiinetei alapjin a mdj

érintettsége stilyosabb

Vojnisek Zsuzsa dr., Sz6ényi Ldszl6 dr., Dezsé6fi Antal dr.
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. Primer sclerotizdl6 cholangitis (PSC) és gyulladdsos bélbeteg-
ség (IBD) egyuttes el6forduldsa ismert tény, tekintettel azonban ritkasd-
gdra és heterogenitdsdra a gondozds sordn felmeril6 kérdések megvdla-
szoldsa nehéz feladat. Munkdnk célja volt a két betegség egydttes el6for-
duldsakor észlelt adatok 6sszegy(jtése és értékelése.

Betegek, médszer. Vizsgdlatunkba 15 primer PSC- ben és IBD-ben szen-
vedd gyermeket vontunk be. Az 5 ldny és 10 fid dtlagéletkora a diagnézis
feldllitésakor 11,1 év volt. A PSC diagnézisa valamennyi esetben jelleg-
zetes laboratériumi, mdjszovettani és képalkotd vizsgdlati eredményen
alapult.

Eredmények. A PSC-hez 12 beteg esetében tdrsult colitis ulcerosa (80%),
2 gyermeknél Crohn-betegség (13%) és 1 esetben unclassified colitis
(6%). Nyolc esetben a PSC (53%), 4 esetben IBD (27%) jelentkezett el6-
szor, 3 esetben (20%) a két betegség egylitt kezd6dott. Tizennégy beteg-
nél a PSC aktivitdsa domindlt, az IBD alacsony aktivitdssal birt (93%). A
diagnézis feldllitasat kovetGen az immunszuppresszié minden esetben
szteroiddal indult, majd a gondozds sordn 3 esetben azathioprin, 1 eset-
ben biolégiai terdpia valt indokolttd, 2 gyermek mdjtranszplantdcion
esett dt, 1 f6 transzplantdcids listdn vdarakozik. A mdjdtiltetett betegek
IBD aktivitdsa a transzplantdciét kovetSen alacsony. Egy esetben magas
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Uléselnskok: Nagy Aniké dr., Dezsdfi Antal dr.

aktivitdsi Crohn-betegség miatt biolégiai terdpia indult. A terdpia beve-
zetését kovetSen és a gondozds sordn az immunszuppresszié mértéke,
esetleg elhagydsa, illetve relapszus esetén visszaaddsa a tarsulé betegsé-
gek tiineteinek figgvényében tortént, fliggetlentl egymastdl.
Kovetkeztetések. A PSC és IBD egylittes el6forduldsa ritka. Nemzetkozi
adatokkal megegyezd&en a PSC-hez gyakrabban tarsul UC és a silyosabb
betegség a PSC volt. A mdj dllapota és a gyulladdsos bélbetegség aktivitd-
sa egymastdl fliggetlentl véltozott. Jelen pillanatban nem dll rendelkezé-
stinkre egységes diagnosztikus és terdpids protokoll, ezért a gasztro-
enterolégus és hepatolégus szoros egyittmikodése nélkulozhetetlen a
betegek gondozdsakor.

A gyermekkori fyulladésos bélbetegségek
regiszterének elmilt 5 éve: novekvo incidencia,
javulo diagnosztikus gyakorlat

Miiller Katalin Eszter dr., Magyar Gyermek IBD regiszter
tagjai (HUPIR), Veres Gdbor dr.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. A gyulladdsos bélbetegségek (IBD) incidencidja az elmult év-
tizedekben jelentsen megemelkedett mind felnSttkorban, mind gyer-
mekkorban. 2007-ben a Magyar Gyermekgasztroenterolégiai Tdrsasdg
létrehozott egy orszdgos, prospektiv, gyermekkori IBD regisztert
(HUPIR), amely a hazai gyermek-gasztroenterolégiai kozpontok koope-
racidjaként mikodik immdron 7. éve.

Cél. A2007-2011 kozott rogzitett adatok alapjan az incidencia és a diag-
nosztikai gyakorlat vdltozdsdnak bemutatdsa.

Modszer. A HUPIR 27 gyermekgasztroenterolégiai intézmény egylttmd-
kodésével jott [étre. A résztvevs intézményekben minden djonnan kéris-
mézett 18 év alatti IBD-s gyermekrél egy adatlapot toltenek ki. A kérds-
fven rogzitjik a demogrdfiai és antropometriai adatok mellett a csalddi
halmozédast, a bélrendszeren kiviili megnyilvanuldsokat, az aktivitdsi
indexeket, a laboratériumi eredményeket, a diagnosztikai eljardsokat és
a kezelést.

Eredmények. Hazdnkban a gyermekkori IBD dtlagos incidencidja
2007-2011 kozott 7,8/100 ezer volt. Az incidencia ebben az id§szakban
7/100 ezerrsl 8,6/100 ezerre emelkedett. Az 6t év alattiak szdma a vizs-
gdlt periédusban meghdromszorozédott. Az elmuilt években az
ileo-kolonoszképia gyakorisdga 51%-r6l 70%-ra, mig az oesophago-
gastroduodenoscopidé 51%-rél 74%-ra nétt. Vékonybél képalkoté vizs-
gdlat a diagnéziskor a betegek 30,3%-dban tortént.

Osszefoglalds. A Gyermekgasztroenterolégiai Tdrsasdg tagjainak egyiitt-
mikodésével egy prospektiv, valid adatbdzis sziletett. Fontos gyakorlati
eredménynek tartjuk, hogy az ileocolonoscopia és a felsé endoszképia
ardnya lényegesen javult az elmdlt években. A hazai incidencia a nem-
zetkozi adatokkal osszevetve kozepesen magas. A novekvé tendencia
osszhangban dll a nemzetkozi és a veszprémi IBD regiszterben tapasztalt
trendekkel. Az IBD gyakorisdganak emelkedését elsGsorban az elmdlt 20
évben tapasztalhaté életmdédvaltozds kovetkezményének tartjuk, és nem
diagnosztikai gyakorlat véltozdsdnak.

Terdpids lehetdségek felsé endoszkopidval

Dezsdfi Antal dr.
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. A felsé endoszképids vizsgdlatok nemcsak diagnosztikus cél-
lal térténhetnek. Az esetek egy jelent8s részében a beavatkozdsokra terd-
pids céllal keriil sor. Ezek kozé tartozik a gastrointestinalis vérzések elld-
tdsa, tdpcsatorna szikiletek tagitdsa, illetve kiilonb6zé tapldlé szonddk
elhelyezése. Vizsgdlatunk célja volt az utébbi tiz évben az I. Sz. Gyer-
mekklinikdn portalis hypertonia miatt kezelt gyermekek vérzéscsillapité
eljdrdsainak dttekintése.

Anyag, modszer. A vizsgalt periédus alatt akut gastrointestinalis vérzés
miatt 39 gyermeket dpoltunk. Atlagos életkoruk 10,8 év volt (18 ldny, 21
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fid). A mdjcirrhosishoz vezetd leggyakoribb kérképek az extrahepaticus
biliaris atresia, cystds fibrosis, congenitalis mdjfibrosis és a vena portae
thrombosis voltak.

Eredmények. A portalis hypertensiéban szenveds betegeket az elsé vér-
zés alkalmdval mas intézetbdl vettik fel, mig a tovadbbi esetekben, gon-
dozottként otthonrdl jottek. Felvételkor azonnal transzfiziét igényelt 9
gyermek. Huszonkét gyermeknél nyel6csé varix sclerotizacio, 19 gyer-
meknél gumigyrd ligatura tortént. A 39 gyermeknél ésszesen 105 vér-
zéscsillapité beavatkozdst végeztink. Akut gastrointestinalis vérzés mi-
att nem halt meg gyermek.

Megbeszélés. Eredmények azt mutatjdk, hogy a portalis hypertensio tala-
jan kialakult fels6 gastrointestinalis vérzések megbizhaté médon kezel-
het6k endoszképos vérzéscsillapité eljardsokkal. A portalis hypertensio
talajdn kialakult gastrointestinalis vérzés esetén a beteg dllapotdnak sta-
bilizdldsa utdn kell a beteget a végsé elldtdst végzs intézetbe kiildeni. A
gumigy(rd ligatura biztonsdgosabb és hatékonyabb a vérzések kontrolla-
ldsdra.

Az endoszkdpia szerepe az enteralis tdpldlasban

Kadenczki Orsolya, Nemes E. dr., Baké K. dr., Garai G. dr.,
Sasi-Szabo-L. dr., Korponay-Szabé I. dr., Balla Gy. dr.

Debreceni Egyetem, Gyermekgydgydszati Intézet

Enteralis tapldlds alkalmazdsa javasolt, ha a beteg szdjon keresztil nem
képes anyagcsereigényének megfeleld kalériabevitelre intakt, funkcio-
ndlisan ép emésztérendszer mellett. Nasoenteralis tdpldlds vdlasztandé
elséként, amennyiben az oralis tdpldlds 30 napon belul az elvdrt mérték-
ben visszadllithat6. Tartés enteralis tapldldsi igény esetén tdpldlé gastro-
stoma vagy jejunostoma kialakitdsa indokolt. Kevésbé invaziv és megter-
hel6 a beteg szdmdra, ha endoszkép segitségét vessziik igénybe a per-
cutan gastrostoma (PEG), a PEG-en keresztil dthizott jejunostoma (PEG))
vagy a direkt percutan jejunostoma (DPEG) behelyezésére. 2009 6ta Inté-
zetiinkben kozel 70 alkalommal végeztiink el percutan endoszképos be-
avatkozdst, az indikdciét tobbnyire mentalis sériilésbsl adédé taplalko-
zdsi elégtelenség képezte. Az esetek kevesebb mint 10%-dban észleltiink
szovédményt, a tapldlds terdpia bedllitasa szinte minden esetben sikeres
volt. Az elGadds ismerteti ezen beavatkozdsok, technikdk gyermekkori
indikdcidit, kontraindikdciéit, elényeit, hdtranyait és szovédményeit.
TAMOP-4.2.2.A-11/1/KONV-2012-0045

Allergids eosinophil gastrointestinalis korképek
endoszkdpos diagnosztikdja

Czelecz Judit dr.

Mindennapi orvosi gyakorlatunkban — a szakirodalommal egyez&en — a
tapldlékallergia-helyzet romldsdt, a betegek szamdnak jelentSs emelke-
dését tapasztalhatjuk meg. A gastrointestinalis traktus eosinophil gyulla-
ddsa az allergids megbetegedések ugyan kevésbé gyakori, de folyamato-
san szaporodé kiillon megjelenési formdja, ami elsésorban a nyelGcsovet
és a vastagbelet, ritkdbban a gyomrot és a vékonybelet érinti. Ezekben a
betegségekben az eosinophil sejtek szovettanilag igazolt jelenléte ma-
gas: 20 sejt/nagy nagyitdsud latétér. ElGaddsomban dttekintjik ezen kér-
képek endoszképos diagnosztikdjdt.

Az oesophagus allergids gyulladdsa komoly differencidldiagnosztikai ne-
hézséget jelenthet, ha csupdn a klinikumra és a laboratériumi eredmé-
nyekre tdamaszkodunk, a diagnosztikus dilemmdnkra egyértelm( vdlaszt
csupdn az endoszkoépia szovettani eredménye adhat. A nyelGcsében
hisztolégiailag minden esetben eosinophil beszirédés lithaté, mig a
makroszképos kép csupan 70%-ban mutat eltérést, fehér plakkok, kon-
centrikus vagy akar hosszanti red6zet megjelenésével. Igy terdpiarezisz-
tens reflux, nyelészavar esetén mindig gondolni kell ezen entitdsra, és el
kell végezni a felsé endoszkdpiat.

Bar az allergids vagy stlyosabb formdjdt jelents eosinophil colitis esetén
a pontos diagnézis csak az endoszképia makroszképos és hisztolégiai
eredménye alapjdn dllithato fel, ebben az esetben mar a klinikum is na-
gyon sokat mondd, az elimindcids diétdra adott kedvezd vdlasz dltaldban
nem teszi szitkségessé az endoszkdpia elvégzését. Vastagbéltikrozés el-
sGsorban fogyds, kéros laboratériumi értékek és fokozodé vérzés esetén
indokolt, mikor mdr az IBD gyandja is felmeril. A colonoscopia sordn
lymphonodularis hyperplasidt, aphthds elvdltozdsokat, erythemadt és
oedemds bélfalat ldthatunk, a szovettani leletben megjelend eosinophil
szdm igazolja a betegség fenndlldsat.
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Allergids eosinophil gastritis, gastroenterocolitis esetén a visszatérg ha-
nyds, hasi fadjdalom, teltségérzet, vérzés és fehérjevesztés mint jellemzd
tiinetek elengedhetetlenné teszik az endoszképos vizsgdlat elvégzését,
melynek sordn erythema, 6déma, erosiék, lymphonodularis hyperplasia
ldthaté, az eosinophil infiltrdcié szovettani megjelenése mellett.
Osszefoglalva az allergids eosinophil oesophagitis és gastroenterocolitis
endoszképos diagnézis, az endoszképia elvégzése fontos, hiszen a diag-
nézis pontos feldllftdsa meghatdrozza a terdpids lépéseinket, ezzel szem-
ben az eosinophil colitises betegek dont6 tobbségében csak ritkdn szik-
séges az invaziv beavatkozds.

Kapszulds endoszkdpia: gyermekkori indikaciok
és alkalmazdsok
Lasztity Natdlia dr., Nagy Aniké dr.

Heim Pdl Kérhdz, Gasztroenterologiai és Nephroldgiai
Osztdly

A vékonybél teljes hosszdnak vizsgalatdra alkalmas kapszulds endoszké-
pos vizsgédlatok 2004-ben kezdddtek a 10 és 18 év kozotti gyermekek ko-
rében, majd 2009. decemberétél a vizsgdlat fiatalabb korcsoportokban is
elvégezhetd, a legfiatalabb vizsgdlt gyermek 8 hénapos volt. A kapszulds
endoszkdpia, a vékonybél vizsgdlatdt célz6 egyéb eljarasokkal szemben
kevésbé megterhels, nem jdr sugdrterheléssel, altatds csak endoszképos
lehelyezés esetén valik sziikségessé.

A leggyakoribb gyermekkori indikdcié az igazolt vagy gyanitott
Crohn-betegség, melyben magas a vizsgdlat diagnosztikus értéke(
50-65%) és szenzitivitdsa (80-90%) a mucosalis laesiok felismerésében.
Tovéabbi gyakori indikdciék az ismeretlen eredet’ bélrendszeri vérzés,
ahol a diagnosztikus érték 27-60%-0s, polyposis szindrémdk, silyos
malabsorptio, fehérjeveszts enteropathia és a graft versus host betegség.
Amennyiben a vizsgdlat ideje alatt a kapszula dtjut a vastagbélbe, teljes
vizsgdlatrél beszéliink, ezek ardnya nagyobb esetszému nemzetkozi fel-
mérések alapjdn 79-86%, kapszula retencié 1,8-2,6%-ban fordul elg,
gyakoribb Crohn-betegségben, elérheti az 5-6%-ot. A vizsgalat sikeres-
ségét és értékelhetdségét nagymértékben befolydsolja a megfelel6 el6ké-
szités

Kérhdzunkban 3,5 év alatt 6sszesen 53 kapszulds endoszképos vizsgdla-
tot végeztiink gyermekeknél. Harom f6 indikdciés csoportot alkottak a
gyulladdsos bélbetegségben szenveddk (38/53), az ismeretlen eredetd
intestinalis vérzés, polyposis szindromak. A legfiatalabb vizsgdlt gyer-
mek 3 éves volt, endoszképos lehelyezés a fiatalabb, 10 év alatti korosz-
tdlyban vdlt sziikségessé 6/53 esetben kooperdcié hidnydban. A teles
vizsgdlatok ardnya a nemzetkozi adatokhoz hasonld, egy gyermeknél
alakult ki kapszularetencié terminalis ileumot érints, lument szikité
Crohn-betegség miatt. A vékonybél Crohn-betegsége esetében a kapszu-
lds endoszkopos vizsgdlat segitségével tudtuk feldllitani a diagnézist és
felmérni a betegség pontos kiterjedését. Ismeretlen eredetd intestinalis
vérzések kevesebb mint 50%-ban sikertilt azonositani a vérzésforrast.

A kapszulds endoszképos vizsgdlat gyermekkorban biztonsdgosan alkal-
mazhaté, neminvaziv eljdrds. A széles korben torténé alkalmazds gyer-
mekgydgydszati protokollok kidolgozdsat teszi szitkségessé, mind az in-

dikdciok, megel6z6 vizsgalatok, mind a kivitelezés szempontjabél.

A gyermekkori colonoscopia sajdtossdgai,
kihivdsai

Tarnok Andras dr.

Pécsi Tudomdnyegyetem, Gyermekgydgydszati Klinika

Az alsé tdpcsatornai endoszképia gyermekkorban jéval ritkdbban indi-
kdlt felnéttkorihoz képest. A vizsgdlat indikdciéit, mlszerigényét, kivite-
lezését, a beteg el6készitését tekintve is szdmos kiilonbség van a két kor-
csoport kozott. Felndttkorban a vastagbéltumor és a véres székletirités-
sel jaré korképek képezik a f6 indikdciét. Gyermekkorban utébbi indo-
kolja leggyakrabban a vizsgdlat elvégzését, mig a tumor raritdsnak szd-
mit. A gyermekkori véres székletiirités vezets okaként a gyulladdsos bél-
betegségek szerepelnek, ennél ritkdbban taldlkozunk polypussal vagy
vérzést okozo6 éranomadlidval. Utébbi kettd esetén endoszképpal terdpids
beavatkozds (polypectomia, illetve vérzéscsillapitds) is végezhetd.

A vastagbéltikrozést narkézisban, lehet§ség szerint specidlis gyermek-
colonoscoppal végezzik és torekedjtink a totdlis colonoscopidn tdl a ter-
mindlis ileum intubdcidjdra is. A vizsgdlatot megel6zGen a vastagbél ki-
tisztitdsa elengedhetetlen. A colonoscopia sikerét, az ahhoz sziikséges
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id6t és a mucosa vizualizdlhatésdgat az el6készités nagymértékében be-
folydsolja. A vastagbél kitisztitdsahoz szdmos protokoll létezik, melyek
kozul néhdny akdr otthon is alkalmazhaté sziilGi segitséggel, feliigyelet-
tel. Az el6készitéshez haszndlt protokoll megvdlasztdsakor nemcsak a
beteg testméreteit, hanem a colitises tineteket, a vérzés silyossagat és
nem utolsé sorban a gyermek kooperdciéjdt is figyelembe kell venniink.
A gyermekek szdmadra a legkedvez6bb, ha olyan el6készitést alkalma-
zunk, mely beontést nem igényel.

A vizsgdlat sordn kilonosen szem elétt kell tartanunk, hogy a narkézis
miatt a gyermek részérdl a fajdalmat, bélfali fesziilést és a mesenterium
megnylldsat tekintve nem kapunk visszajelzést, melyek a feln6tth6z ké-
pest vékonyabb bélfal miatt egyiittesen novelik a komplikdciék, perford-
ci6 kockdzatat.

A kolonoszképia lehetséges komplikdci6i, dgymint vérzés, perforacio,
fert6zés és a narkézis szovédményei kiméletes vizsgdlattal, koriltekintd
és adekvat terdpids beavatkozdsokkal és gyakorlott anaeszteziolégiai
héttér mellett kifejezetten ritkdn fordulnak el6.

Heveny gasztroenterolodgiai korképek elldtdsa
az endoszkdpia segitségével csecsemo- és
gyermekkorban

Paszti Ildiké Madria dr.", Bazsika Anna dr.?, Varga Eva dr.?,
Gergely Szilvia dr.?

Szent Jdnos Korhdz és Eszak-budai Egyesitett Kérhdzak,
" Gyermeksebészeti és Traumatoldgiai Osztdly,
? Gyermek Anaesthesioldgiai és Intensiv Therdpias Osztdly

Az akut gasztroenteroldgiai kérképek egy része a vérzés kiilonbozs for-
mdiban nyilvanul meg, a fels6 ,vagy az alsé béltraktusbél. 1984-t6l a
Bethesda Gyermekkérhdzban alakitottuk ki dj profilként a gasztroente-
rolégiai endoscopidt, 1992-t6l a Heim Pdl Gyermekkérhdzban lett dj
profil, 2002-t6l pedig a Szent Janos kérhazban tettiik alkalmassa a ma-
szerparkot csecsemék és kisgyermekek rutinszerl gasztroenterolégiai
vizsgalatdra.

A vérhdnyds oka lehet a gyulladt anyai emlébimbd, tonsillitis, oeso-
phagus-, gyomorvaricositas, Mallory-Weiss-szindréma, gyégyszerek
(NSAID, szteroid, salicylat), GERD, corrosiv sériilés, erosiv gastritis,
ulcus ventriculi kovetkezményeként. A legkisebb csecsemd 6 hénapos
volt, akiben duodenalis ulcust taldltunk (bronchitis mellett). Oeso-
phagusvaricositas esetén fontos a kivdlté ok megtaldldsa (praehepaticus,
intrahepaticus blokk, mucoviscidosis, mucopolysaccharidosis) és ennek
megfelelGen a kezelési terv feldllitdsa (sclerotizdlds, gytrd, shunt mdtét)
1992-2013 kozott a Heim Pal Gyermekkérhdz és Szent Jdnos kérhdzban
195 betegben 350 felsé endoscopos vizsgdlatot végeztiink 6-36 6rdn be-
lul a corrosiv sériilést kovetGen. A diagndzis korai feldllitdsa, gyogysze-
res kezelés elkezdése (enteralis tdpldlds tipusdnak bedllitdsa) nyelScsé
tdgitds esetén ritkdn kertil m(tétre a beteg.6 esetben volt nyel6cs6péotlas,
1 esetben GEA,1 esetben antropyloroplastica.

Ritka kérképek kozé tartozik, de haematemesissel, hasi fdjdalommal jar a
gyomorvolvulus, amikor endoscopia, majd mtét tortént. Duodenum-
stenosis esetében a fels6 endoscopia (lehetSleg intraoperativ) a Vater-
papilla helyzetét segit tiszazni. Blue rubber bleb naevus, Klippel-
Trenanay-szindréma esetében vérzést okozé angioma slerotizdldsat vé-
geztik a gyomorban, a sigmdban. Véres széklet esetében nagyon fontos a
Clostridium difficile toxin vizsgdlata. Peutz—Jeghers-szindrémaban vé-
res széklettel jaré ileus miatt bélresectiot kovetSen kerilt sor a felsé
endoscopidra. Meckel-diverticulumbdl ered6 vérzés gyakran shockos al-
lapotot idéz el, amig a fulminans colitis ulcerosa ritkdn okoz ilyen dlla-
potot. 7 hénapos csecsemében véres széklet miatti colonoscopia dig-
nosztizdlta a colon transversum szdkiletét, majd vastagbél-resectiét vé-
geztiink. Colitis ulcerosa diagnézisa mellett egyik betegtinknél hirtelen
anaemia jelentkezett nagyobb mennyiségl véres széklettel, amit vérzé
Meckel-diverticulum okozott. A két betegség egyittes elGforduldsat nem
taldltuk az irodalomban. Véres székletet okozhat allergids colitis, vas-
tagbél-polypus, polyposis. A polypusokndl lehet8ség szerint operativ be-
avatkozdsra (endoscopos polypectomidra) is sor kertil. Crohn-betegség
ulcerativ fazisaban is lehet a székletben vér, de ezeket nem szokta nagy-
fokid anaemia kisérni. Az idében és adekvdtan megvdlasztott gasztro-
enterolégiai endoscopia jelentds diagnosztikai és terdpias lehetGség a
keztinkben.
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Hogyan segiti a klinikust a colon tranzitid6-mé-
és a colorectalis mobilitdsi zavarban szenvedé
gyermek egyéni kezelésének megtervezésében?

Poremba Bedta dr.', Gombos J. dr.?, Réti Gy. dr'.

B.A.Z. Megyei Kérhdz és Egyetemi Oktaté Kérhdz,

" GYEK Gyermeksebészeti, Traumatoldgiai és Egési Osztaly
2 Nukledris Medicina Laboratérium, Réntgen Izotép
Diagnosztika - Terdpia

Célkitizés. A kronikus obstipdcié gyakori probléma. Hatterében szdmos
korkép dllhat, akdr colorectalis motilitdsi zavar is. A funkciondlis ok fel-
tdrdsa nem egyszer(. A terdpidt egyénre szabottan kell megtervezni, miu-
tdn lokalizdltuk a beteg bélszakaszt. Ennek feltérképezésében nagy sze-
repe van a colon tranzitidémérésnek, melyet CT-vizsgalattal lehet kiegé-
sziteni vagy egybekotni (SPECT/CT). A kombinalt (képflizids) vizsgalattal
pontosan meghatdrozhaté az érintett bélszakasz anatémiai helye.
Betegek és modszerek. A vizsgdlatokat per os beadott Tc-99m-jelzett
Fyton (Natrium fytium) radiofarmakonnal végeztiik. A felvételeket 2, 6,
24,30 és 48 6ra miilva készitettiik. 10 betegnél tortént radioizotépos co-
lon tranzitid6mérés (6 fid, 4 lany). A betegek életkora 3-12 év kozotti
volt. 1 betegnél végeztik 48 6ra milva low dose CT-rekonstrukciot
(SPECT/CT).

Eredmények. 3 betegnél taldltunk szabdlyos béltranzitot, ezeknél a paci-
enseknél nem volt sziikség sebészi beavatkozdsra. 4 betegnél igazolé-
dott funkciondlis fecalis retentio, ebbdl 3 esetben végeztiink sphinctero-
myectomidt, 1 esetben pedig sacralis myectomidt. A fennmaradé 3 beteg-
ben slow colon tranzitot taldltunk, az érintett teriilet 2 esetben a bal
colonfélre terjedt (sajdt betegtinknél bal oldali hemicolectomia tortént, a
madsik betegrél nincs informdcionk, mds intézménybe keriilt) 1 esetben
pedig izoldltan a colon descendensre terjedt. Ennek a betegnek jelenleg
tehermentesitd stomdja van, definitiv mdtét elstt 4ll.

Kovetkeztetés. Csak a részletes funkciondlis kivizsgdldson dtesett és bi-
zonyitottan stlyos, konzervativ kezeléssel nem megoldhaté coloninerti-
dban szenvedd betegeknél jon széba sebészi kezelés (MACE, hemicolec-
tomia, subtotalis colectomia, sphincteromyectomia). A mtétet igényls
esetek kisz(résére a colon tranzit id6 mérése megbizhaté médszer.

Gyermekkorban kezd6dé Bechet-kor két eset
kapcsdn

Oroszlan Kldra dr., Csiirke Ildiké dr., Nagy Rita dr.,
Kassay Anett dr., Dicsé Ferenc dr.

$z-5z-B M-i Kérhdzak és Josa Andrds Egyetemi Oktatékoérhdz-
Gyermekosztdly, Nyiregyhdza

16 éves fil és egy 17 éves ledny betegiinknél diagnosztizdlt Bechet-kér
el6forduldsardl és differencidldiagnosztikus nehézségeirsl szeretnénk
beszamolni. A Beghet- kér komplex autoinflammatorikus megbetegedés,
egy adott genetikai hajlam talajdn, kulonb6z6 kornyezeti tényezdsk
egyuttes hatdsa dltal kivaltott ismeretlen etiolégidjd multifaktoridlis be-
tegség. Gyermekkorban ritka systemds vasculitis, mely az artérids és vé-
nds oldaltegyardnt érintheti. A diagnézis feldllitdsdhoz a jellegzetes reci-
divdlé szdjnydlkahdrtya fekélyek mellett még legaldbb 2 egyéb tiinet
fenndlldsa is sziikséges tgy, mint a genitdlis fekély, uveitis, jellemz& bér-
levéltozdsok,valamint pozitiv pathergids teszt. Viszonylag gyakran tdr-
sul izuleti és gastrointestinalis érintettséggel. Az uveitis nemritkdn vak-
sdggal fenyeget, mig a kozponti idegrendszeri érintettség magas mortali-
tdssal jdr. Betegeinket a krénikus recidivdlé szdjnydlkahdrtya laesiok
miatt vizsgdltuk. Elsé beteglink gasztroenterolégiai kivizsgdldst kovets-
en kerilt gondozénkba szdjnydlkahdrtydn jelentkezd visszatéré aphthds
és hasi panaszai miatt. Tineti terdpia mellett dllapota nem javult, ezért
szteroid addsdt kezdtiik, melyre j6l reagdlt, de a jelentkez6 mellékhatd-
sok miatt a kezelést 6nkényesen elhagyta. Nydlkahdrtya laesioi visszatér-
tek izileti panaszok és genitalis fekélyek kiséretében. Fid betegiink ho-
napok 6ta fenndllg, tiineti kezelésre nem reagdlé buccalis aphthdk, jelen-
t8s testsulycsokkenés miatt kertlt osztdlyunkra. Jellegzetes bértiinetei és
terdpiarezisztens stomatitise miatt Beghet-kért diagnosztizdltunk, ennek
megfelel§ terdpiat kezdtiink, melynek hatdsdra tiinetei szandlodtak.

A diagnézisunkat a jellemzé biokémiai és immunszerolégiai marker hia-
nydban a tunetek és az egyéb, differencidldiagnosztikai szempontbdl
széba jovs betegségek kizdrdsdra alapoztuk. Eseteinket azért tartottuk
bemutatdsra érdemesnek, mert a Beghet-kér gyermekkorban jéval gyako-
ribb, mint ahogy azt gondoljuk. Ugyanakkor a felnéttek esetében a
Bechet-kér klinikai jellemz6i j6l definidltak, mig a gyermekek tunetei
nem mindig meritik ki a klasszifikdciés kritériumokat.
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A renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer
dtldsdnak hatdsa diabeteses nephropathidban:
ozpontban a renalis fibrosis

Ké&szegi Sandor dr."*, Hodrea Judit dr."*, Léndrt Lilla'*,

Hosszd Adam'#, Vannay Addm dr.2*, Wagner Ldszl6 dr.?,

Tulassay Tivadar dr.?* Szabé J. Attila dr.?,

Fekete Andrea dr.'*

" MTA-SE ,Lendiilet” Diabétesz Kutatécsoport

? MTA-SE Gyermekgydgydszati és Nephroldgiai Kutatécsoport
? Semmelweis Egyetem, Transzplantdcids és Sebészeti Klinika
* Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. A diabeteses nephropathia (DN) a felngttkori krénikus vese-
elégtelenség vezetd oka, kezelése nem megoldott, pontos patomecha-
nizmusa nem ismert. Diabetesben a fokozott a renin-angiotenzin—
aldoszteron rendszer (RAAS) aktivitds hozzdjdrul a vese fibroticus dtala-
kuldsdhoz. A fibrosis kialakuldsdaban részt vevé egyik kulcsmolekula a
platelet-derived growth factor (PDGF), melynek szigndltranszdukcids t-
vonala, szerepe a DN kialakuldsdban nem tisztdzott.

Mddszerek. Him Wistar patkdnyokat streptozotocinnal (65 mg / ttkg ip.)
indukdlt diabetes 5 hetes fenndlldsa utdan 2 hétig kezeltink enalaprillal
(40 mg/ttkg/nap) vagy ramiprillal (10 mg/ ttkg /nap), lozartdnnal (20 mg/
ttkg /nap), spironolaktonnal vagy eplerenonnal (50-50 mg/ ttkg /nap).
Kontrollként kezeletlen cukorbeteg, ill. egészséges dllatok szolgaltak
(n=6/csoport). A mesangialis matrix expanzio6 és a renalis fibrosis értéke-
lése PAS, Masson, illetve fibronektin festett metszeteken tértént. Human
proximalis tubulus sejteket (HK2) normal (5,5 mM) magas koncentrdcioju
gliik6z oldatban (35 mM), ill. kontrollként mannitolban (35 mM) tenyész-
tettiink, majd mértuk a sejtek PDGF termelését. A PDGF hatds igazoldsa-
ra normal rat kidney 49F (NRK-49F) fibroblast sejteket PDGF-fel kezel-
tink (10 ng/ml) és meghatdroztuk az aSMA mennyiségét.

Eredmények. A renalis és metabolikus paraméterek vdltozdsa igazolta a
DN kialakuldsat, a vesefunkcio beszikiilését a RAAS gatlok mérsékelték.
A diabetesben fokozott mezangidlis madtrix expanziét és interstitialis
fibrosist valamennyi RAAS inhibitor kezelés mérsékelte, mig a fibronek-
tin mennyiségét csak az ACE-gdtlék és az eplerenon csokkentette. Magas
cukorkoncentrdcié hatdsdra a tubulus sejtekben nétt a PDGF mennyisé-
ge, ilyen vdltozds mannitolkezelés esetében nem észlelhetd. A fibroblast
sejtek PDGF hatdsdra nagyobb mennyiségli aSMA-t termeltek. A teljes
vesében, mind az aSMA, mind a PDGF mennyisége megndétt diabe-
tesben, melyet a RAAS gatlék jtékonyan befolydsoltak.

Kovetkeztetés. A proximalis tubulus sejtekben a gliik6z indukdlta PDGF
noveli a fibroblastok aSMA termelését, ezzel hozzdjdrulva a fibrosis ki-
alakuldsdhoz. Vizsgdlataink szerint a RAAS gdtldk direkt hatdsa ezt a fo-
lyamatot mérsékli, mely uj terdpids célpontot jelenthet a jovében a vese
fibrézis kezelésében.

Tdmogatdsok: LP008/2011, OTKA-NK84087/2010, K100909,

K108688, KMR12-1-2012-0074; Vannay Addém Bolyai Jdnos Oszténdfj-
ban részesiil; a kozlemény az MTA Bolyai Jdnos Kutatdsi Osztondij ta-
mogatdsdval valdsult meg.

RAAS-gdtlds hatdsdnak vizsgdlata az érfal
rugalmassdgdra diabeteses patkdanyon

Dégi Arianna dr.", Cseprekdl Orsolya dr.", Gellai Rendta dr.,
Hodrea Judit dr.", Hosszd Addm dr.", Kis Eva dr.",

K&szegi Sandor dr.!, Léndrt Lilla dr.", Fekete Andrea dr.",
Nddasy Gyorgy dr.%, Reusz Gyorgy dr.'

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

? Semmelweis Egyetem, Klinikai Kisérleti Kutaté- és Humdn
Elettani Intézet

A renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer (RAAS) napjainkban szdamos
kutatds targydt képezi. A RAAS szerepét igazoltik a vesebetegségek és az
atherosclerosis kialakuldsdban. A rendszert gdtlé dgensek hatdsosak le-
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Uléselnokok: Reusz Gyorgy dr., Szatmdri Andrds dr.

hetnek a diabetes mellitushoz tarsulé sziv- és vesekdrosodds megallitdsd-
ban. A pulzushullam terjedési sebesség (PWV) ismert cardiovascularis ri-
zikét jelz6 mutaté. Kifejlesztettek egy uj, kistestd kisérleti dllatokon al-
kalmazhaté PWV mérésére szolgdlé késziiléket. Célunk a PWV meghatd-
rozdsa volt egészséges és 1-es tipust diabeses patkdnymodellen; vizsgal-
tuk a RAAS-gdtlds hatdsdt. Him Wistar patkdnyoknadl streptozotocinnal
(65 mg/ttkg, ip.) diabetest indukdltunk. A diabetes kialakuldsat kovets 5.
héten az dllatokat randomizdltuk: egészséges és kezeletlen diabeteses;
p.o. enalaprillal, losartannal, eplerenonnal, spironolaktonnal kezelt dl-
latok (csoportonként n=6-8). Kéthetes kezelést kovetSen isofluran anesz-
tézidban PWV- és vérnyomdsmérés tortént; az dllatokat lesltik, labor-
vizsgdlatokat, szovettani elemzést végeztiink. A csoportok vérnyomasér-
tékei kozott nem taldltunk kilonbséget, a RAAS-gatlokkal kezelt dllatok
vércukorszintje nem kiilonb6zott. Az alacsonyabb GFR magasabb vércu-
korszintekkel és nagyobb sziv tomeggel jér (r<-0,3; p<0,03). A PWV érté-
ke figg az dllat testtomegétsl, a systolés és diastolés vérnyomdstol
(r>0,29; p<0,03). Az enalaprillal kezelt dllatok PWV értéke alacsonyabb
a tobbi csoportéhoz viszonyitva (p<0,003). A sziv tomege, az
intima-media tdvolsdg és a média-keresztmetszet nem kilonbozott.
A PWV nem invaziv mérése kisérletes dllatban megvaldsithaté. Uj lehe-
t6ség kronikus vizsgdlatban az érfal rugalmassaganak kovetésére. A vér-
nyomdst még nem befolydsolé dézisban alkalmazott enalapril pozitivan
befolydsolja az érfalrugalmassagot. Az ACE-gatlék diabetesben mar a
magas vérnyomds kialakuldsa elétt kifejthetik j6tékony hatdsukat.
Tamogaték: OTKA-100909, TAMOP-4.2.2-08/1/KMR-2008-0004,
ETT-06-123/2009, Magyar Nephrolégiai Tdrsasdg.

A dehidroepiandroszteron és az antidepresszdns
fluvoxamin csokkenti a renalis postischaemids
kdrosoddst

Antal Zsuzsanna dr."?, Hosszd Addm dr."?,

K&szegi Sandor dr.'?, Hodrea Judit dr.'?,

Banki Néra Fanni dr."?, Wagner LdszI6 dr.?,

Szabé J. Attila dr.', Vannay Addm dr.*,

Tulassay Tivadar dr.>*, Fekete Andrea dr.'?

" MTA-SE ,Lendiilet” Diabétesz Kutatécsoport

2 Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

* SE, Transzplantdcios és Sebészeti Klinika

* MTA-SE Nephroldgiai és Gyermekgydgydszati Kutatécso-
port, Semmelweis Egyetem, Budapest

Bevezetés. A vese ischaemia/reperfizids (IR) kdrosoddsa az akut vese-
elégtelenség és a kronikus allograft nefropathia vezet6 oka. Korabbiak-
ban kimutattuk, hogy a himek IR morbiditdsa jelentésebb a néstényeké-
nél, mely kiilonbség létrejottében a nemi hormonok szerepe valészinG-
sithetd. A dehidroepiandroszteron (DHEA), a legnagyobb mennyiségben
kering6 szteroid hormon protektiv szerepét IR kdrosoddsban mar kimu-
tattdk. Hatdsdt az 6sztrogén- és androgénreceptorok mellett Gjabb vizs-
gdlatok szerint a Sigma-1-receptoron (S1R) is kifejti. Az antidepresszdns
fluvoxamin (FLU) a STR nagyobb affinitasd agonistdja.

Célkitizés. Renalis IR kdrosodds dllatmodelljében vizsgdltuk a DHEA és
a FLU protektiv hatdsdt, valamint e hatds létrejottében a STR szerepét.
Mddszerek. Him Wistar patkdnyok 50 perces IR modelljében a DHEA
ST1R-agonista hatdsdnak vizsgdlatdra az dllatok az ischaemia kezdete
elott 25 és 1 6rdval (1) sc. DHEA-szulfat el6kezelést, illetve (2) DHEA +
STR antagonista NET100 kezelést kaptak. A FLU renoprotektiv hatdsdt 30
perccel az ischaemia el6tt intraperitonealisan (ip.) adott (3) FLU, illetve
(4) FLU + NE100 addsdt kovetSen értékeltik. Kontrollként iszkemizdlt,
vehikulum kezelt (VEH), ill. sham-operalt (K) dllatok szolgdltak (n=6/cso-
port). Vizsgdltuk a postischaemids tdlélést (n=8/csoport), valamint 24
ords reperfliziot (T24) kovetSen a vesefunkcié romldsat. A vesekapillaris-
atmérg vdltozdsat és a strukturdlis kdrosoddst in vivo multifoton mikro-
szképpal, valamint a szovetkdrosoddst PAS festett metszeteken szemi-
kvantitaniv médszerrel értékeltik.

Eredmények. A DHEA és a FLU elGkezelés egyardnt jelentGsen novelte a
postischaemids tilélést, valamint mindketté mérsékelte a vese funkcio-
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ndlis és strukturdlis kdrosoddsat (BUN (mmol/l): K: 7,12+0,12; VEH:
46,42+0,96; DHEA: 39,6+0,81; DHEA+NE100: 44,13+2,13; FLU:
40,48+0,87; FLU+NE100: 54,13+3,06). Az IR indukdlt vazokonstrikciot
a DHEA és a FLU is kivédte, hatdsukat az NE100 felfiiggesztette
[kapilldrisdétméré  (pm): K: 9,86+1,23; VEH: 7,48+0,11; DHEA:
8,48+0,09; DHEA+NE100: 7,6+0,08; FLU: 10,64+2,53; FLU+NE100:
7,88+1,67].

Kévetkeztetés. Mind az endogén S1R-agonista DHEA és az exogén
FLU-kezelés noveli a tidlélést és renoprotektiv hatdsi. A madr anti-
depresszdns gyégyszerként forgalomban 1évé, kevés mellékhatdssal bird
FLU a postischaemids kdrosodds csokkentése révén igéretes (ij szer lehet
renalis IR kdrosoddssal jaré dllapotokban, kiillonésen a pre- és
poszttranszplantdcids terdpidban.

Tdmogatdsok: LP008/2011, OTKA-NK84087/2010, -K100909,
-K108688, KMR12-1-2012-007.

Vesetranszplantdlt gyermekek vascularis
szovédményeire hato tényezok

Kis Eva dr.", Dégi Arianna dr.’, Sallay Péter dr.?,
Cseprekdl Orsolya dr.?, Szab¢ J. Attila dr.?,
Tulassay Tivadar dr.?, Reusz Gyorgy dr.?

" MTA-SE Gyermekgydgydszati és Nephroldgiai Kutatécsoport
? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
* Semmelweis Egyetem, I. Sz. Belgydgydszati Klinika

Az uraemia kovetkeztében kialakult cardiovascularis riziké transzplan-
tacié hatdsara csokken, a sziv-érrendszeri mortalitds el6forduldsa azon-
ban igy is magasabb az dtlagpopuldciéhoz viszonyitva.

Célunk vesetranszplantdcion dtesett gyermekek érfalrugalmassagdt meg-
hatdrozé tényezdk vizsgdlata.

Betegek, mddszer. A 47 vizsgalt vesetranszplantdlt beteg életkora 15,5
(4,6) év volt, 38 (3-191) hoénappal a transzplantdciot kovetSen. Az
érfalrugalmassdgot meghatdrozé pulzushulldm terjedési sebességet
(PWV) PulsePen késziilékkel mértiik, SDS értéket szamoltunk. Kontroll-
vizsgdlatokhoz kapcsoltan parathormon (iPTH), csont alkalikus foszfatdz
(BALP), osteocalcin (OC), B-crosslaps szint meghatdrozds tortént.
Eredmények. A vesetranszplantdlt populdciéban, mig a kreatinin, Ca, P,
iPTH a normdltartomdny szintjére csokkent, addig a vizsgdlt csontmar-
kerek tovdbbra is magasabb értékeket mutattak (In BALP: 5,56* vs. 5,23;
In OC: 4,71* vs. 4,11; In B-crosslaps: 7,11* vs. 6,59; p<0,05).

BALP szérumszintje csokkend tendencidt mutatott a transzplantdciét ko-
vet6 mdsodik éven tidl. A csontmarkerek egy éves utankovetése sordn
szintjuk szignifikansan csokkent (In BALP/kontroll: 1,34* vs. 0,44; In
OC/kontroll: 1,39* vs. 0,45; In beta-crosslaps/kontroll: 1,27* vs. 0,56;
p<0,05). A kevesebb, mint két éve transzplantdltakndl a PWV SDS a
BALP, a tobb mint, két éve transzplantdltakndl pedig a koleszterin szint-
tel mutatott 6sszefliggést (r=0,53, r=0,38, p<0,05).

Osszegzésként elmondhatjuk, hogy vesedtiltetést kévetGen a magasabb
PWYV 6sszefliggést mutatott a kéros csontanyagcsere paraméterekkel. Két
éven til a csontanyagcsere intenzitasanak csokkenését latjuk a vizsgalt
populdciéban. Veseatiiltetést kovetd mdsodik évtél a diszlipidémidnak is
kéroki szerepe lehet az érfali rugalmatlansag alakuldsaban.

Tdmogatds: OTKA100909

Vizeletdramlasi zavarok hypospadiasisban
Szabé LaszI6 dr.", Réti Gyula dr.2, Kiss Akos dr.?,

Lombay Béla dr.2, Merksz Miklés dr.?, Kiss Andrds dr.?

" Semmelweis Egyetem, Csalddgondozdsi Médszertani Tan-
szék, Egészségtudomadnyi Kar

? Velkey Ldszl6 Gyermekegészségiigyi Kézpont, Borsod Me-

gyei Korhdz és Egyetemi Oktaté Kérhdz, Gyermeksebészet és
Uroldgiai osztaly, Miskolc

> Heim P4l Gyermekkdrhdz, Uroldgia, Budapest

Hdgycs6-fejlédési rendellenesség, a hypospadiasis vizelési zavarral jar-
hat.

Beteganyag. Az elmilt 16 évben a két osztdlyon 859 hypospadiasissal
sziiletett gyermek keriilt m(tétre. 85 operalt betegnél [4tlagéletkor 18,4
év (SD: 7,3, SE: 4,21)], 56 nem operdlt betegnél [dtlagéletkor 9,3 év (SD:
2,9,SE:0,51)] 339 vizeletdramlds vizsgdlatdt végeztik el. 66 egészséges
fid 142 vizeletdramldsdt haszndltuk kontrollként.
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Mddszer. Spontédn folyadékfelvétel mellett elsG vizelési ingernél, majd is-
mételt folyadékfogyasztds utdn vizelés visszatartds utdn vizeltek. Frytech
uroflow késziilékkel mértiik a maximdlis vizeletdramldst, az Uritett
mennyiséget, szamitottuk az dtlagos vizeletdramldst, a kisebb és na-
gyobb uritett vizeletnél a maximalis és az dtlagos dramlds hanyadosat.
Eredmények. Az els6 érzetnél uritett vizeletmennyiségek szignifikdnsan
nagyobbak voltak a csokkent vizelet dramldsd 5 nem operdlt és 36 ope-
rélt betegnél. A kisebb és nagyobb iritett vizelet mennyiségnél mért
dramldsi értékek hdanyadosa kérosan csokkent volt 42 nem operdlt és 36
operdlt betegnél.

Kovetkeztetés. A kérosan magas elsé érzet kapacitdsok és a kérosan
csokkent kisebb és nagyobb Uritett mennyiség dtlagos vizeletaramlds ha-
nyadosai az operdlt betegek 50%-ban és a nem operdlt betegek 64%-ban
obstruktiv vizelést jeleznek. Az urodinamikai vizsgdlat kordn kimutatja
az obstruktiv vizelés enyhe formdjat is hypospadiasisban szenvedd gyer-
mekeknél.

Gyermekek urodindmids vizsgdlata sordn
szerzett néhdny tapasztalatunk

Bdn Gyula dr., Bereczki Csaba dr.
SZTE, Gyermekklinika és Gyermekegészségligyi Kézpont

2002. jdlius 18. és 2013. december 31. kozott 629 gyermeken 761
urodindmids vizsgdlatot végeztiink Dantec Menuet petit késziilékkel.
Mddszer. A vizsgdlatok sordn flowmetridt kovetSen ultrahangos resi-
duum meghatdrozds tortént, majd toltéses cisztomanometridt végeztiink.
Ezt az esetek egy részében mictids cisztografidval kombindltuk, tehdt
videourodindmidt végeztiink. Az ismételt flowmetria utdn a residualis vi-
zelet mennyiségét meghatdroztuk.

Eredmények. A betegek életkora udjszilottkortél 22 éves korig terjedt,az
dtlagéletkor 8,5 év volt. 336 lednyt és 293 fidt vizsgdltunk. A vizsgdlat in-
dikdcidjaként organikus vagy funkciondlis okbdl torténd vizeletvesztés
szerepelt 532 beteg esetében, mig 97 beteg vizsgdlatdnak egyéb indikd-
cidja volt. A vizsgdlatok sordn kéros urodinamikai eltérést 358 gyermek-
ben észleltiink, mig 271 esetben a hélyag miikodését élettaninak taldltuk.
A hélyagmkodés silyos kdrosoddsat mutattuk ki 26 meningomyelokele
és gerincvel8i trauma miatt kialakult neurogén hélyagos gyermekben, 6
anorectalis fejlédési rendellenességgel sziletett betegben, 11 hétsé
urethrabillenty (kozottik 1 prune belly szindrémds) miatt operdlt gyer-
mekben, 6 higycsdstenosisban, 1 nydrsaldsos hélyagsériilés utdn. Az or-
ganikus eltéréssel rendelkezé csoportban 6 anorectalis anomdlidval ope-
rdlt gyermekben és 1 hdtsé hidgycsébillentyd miatt mitottben nem taldl-
tunk hélyagmikodési zavart. Anorectalis fejlédési rendellenességben a
neurovesicalis diszfunkcié mértéke az urge incontinencidtél a neurogén
hélyagig terjedhet és oka a tdarsulé spinalis dysraphia. A nydrsaldsos ho-
lyagsériilt beteg esetében a hélyag motoros beidegzése karosodott, ez
azonban reverzibilisnek bizonyult.

A funkciondlis eredet(i betegek kozott a kéros hélyagmiikodést mutatok
legnagyobb részét az urge incontinencidban, diszfunkcionadlis vizelés-
ben szenveddk adtdk (284 beteg), mig lusta hélyag 12 esetben,
Hinman-szindréma 4 betegben igazolédott. A funkciondlis kérképek ko-
ziil kiemeljuk az urge inkontinencidban, diszfunkciondlis vizelésben,
lusta hélyag szindrémdban szenvedd lednyokat, akik kozott az alsé
huagydti fert6zések, a vesicorenalis refluxbetegség, obstipdcié és soiling
magas gyakorisdggal fordulnak el6. Nem taldltunk Iényeges urodindmids
eltérést enuresis nocturndban, giggle inkontinencidban és a napkozbeni
gyakori vizelés (the pattern of little feet) szindrémdban.

Kovetkeztetés. Az urodindmids vizsgalat nélkiilozhetetlen az organikus,
a funkciondlis vizelési zavarok diagnosztikdjdban és kovetésében.

A magzati szivhibdk sziirési eredményei,
terdpids lehetéségek a stilyos magzati
szivbetegségekben

Katona Marta dr., Orvos Hajnalka dr., Horvdth Emese dr.,
Sikovanyecz Jdnos, Pdl Attila dr., Szabé Jdnos dr.

SZTE Gyermekgyogydszati Klinika, Sziilészeti és N6gyogyd-
szati Klinika, Orvosi Genetikai Intézet, Szeged

Az antenatalis diagnosztika fejlédése lehet6vé tette, hogy a silyos fejls-
dési rendellenességek mar méhen belil felismerésre keriiljenek. Sono-
graphia, biokémiai markerek (AFP, HCG, oestriol, PAPP-A, inhibin-A),
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magzati sejtek (trophoblast, erythrocyta, DNS) vizsgdlata a leggyakoribb
neminvaziv médszerek. A gyermekvillalds id6pontjanak kitoléddsa
invaziv vizsgdlatot is sziikségessé tehet (chorionbiopsia, amniocentesis).
A fejlédési rendellenességek prevalencidja né (4-6%), melynek oka
multifaktoridlis: genetikai eredet, kornyezeti tényezdék altal kivaltott
teratogén hatds, anyai betegségek, illetve az asszisztdlt reprodukcié (IVF,
ICSI) lehet a magyardzat. A congenitalis vitiumok (CV) prevalencidja a
populdciéban 0,8-1,0%, ha pozitiv a csalddi anamnézis 1-3%, anyai
diabetes mellitus 2-4%, magzati arrhythmia 2%, extracardialis anomali-
dk esetén pedig lényegesen magasabb.

Mddszerek. Az els6 szlrést a sziilészek végezték. A CV-ok jobb felisme-
rését segitik az an. sonographids major markerek (ventriculomegalia,
duodenalis atresia, holoprosencephalia, multicystds vese, fetalis hyd-
rops, hernia diaphragmatica, omphalokele, oesophagusatresia, labium
leporinum) és a sonographids minor markerek (vastag nucha, hygroma
cysticum, pyelectasia, plexus chorioideus cysta, hyperechogen belek,
hyperechogen csomé a szivben, rovid csoves csontok, kéz, Idb rendelle-
nességek, singularis arteria umbilicalis) ismerete, amelyek CV el6fordu-
ldsdra utalhatnak. Gyanu esetén elvégeztiik a magzati sziv szegmentalis
analizisét fetalis Doppler-echocardiographidval (FDE); vizsgdltuk a sziv
struktdrdjat és hemodinamikdjdt. Kizdrtunk/igazoltunk kéros négyiiregi
képet [hypoplasids balszivfél syndroma (HBS), canalis atrioventricularis
communis (CAVC), univentricularis sziv ( VSD)], vizualizdltuk a
nagyereket és kiaramldsi pdlydkat (nagyér-anomalidk), valamint vizsgdl-
tuk a cardiovascularis fiziol6gidt és magzati arrhythmia meglétét.
Betegek 2003-2013 kozott 3976 graviddndl tortént FDE. 67 magzatban
volt CV, 9 esetben abortus (HBS, CAVC + M.Down, endocardialis
fibrolelastosis), 8 postnatalis haldl, 25 korai szivm(itét tortént. 74 mag-
zatban volt arrhythmia [sinus-tachycardia, pitvari és kamrai extra-
systolia, 14 supraventricularis tachycardia (SVT)], 8 esetben transplacen-
taris antiarrhythmids kezelés tortént (Digoxin 4, Digoxin+Verpamil 4
esetben), direkt magzati terdpia 1 esetben (koldokzsinér-kompresszio).
Magzati bradycardia 4 esetben (2 in utero halal, 2 teljes AV-blokk, ahol
anyai szteroidkezelés folyt). Postnatalis propafenon 1 esetben, pacema-
ker AV-blokk miatt 1 esetben kellett. l.u. transzfiizié 6 esetben (hydrops
fetalis), egyéb magzati intervencié 3 esetben volt indokolt.
Megbeszélés. A beteg magzat gyégyitasat olykor mar méhen belil el kell
kezdeni. A praenatalis terdpia megvdlasztdsa multidiszciplindris konzili-
um dontése alapjdn torténik. Miakodni kell egy specidlis bizottsdgnak
(in. ,Fetal board”), amely dont a magzat/anya kezelésérél (transplacen-
taris medicatio, sebészi interventio stb.), illetve tovdbbi sorsardl.
Transplacentaris kezeléssel megsziintethetd a magzati szivelégtelenség,
a szilés korai meginditdsa megel6zhetd. l.u. transzfizid, illetve fetalis
intervencio a szilész kompetencidja.

Osszefoglalds. A magzati sz(irések célja, hogy az antenatalis diagnoszti-
kdban érdekelt szakemberek 6sszehangolt munkdja révén javuljon a
neonatalis morbiditds és mortalitds. Az FDE indikdci6jdt béviteni kell,
hogy javuljon a magzati szivbetegségek korai felismerése. A praenatalis
diagnosztika veszélyei az aluldiagnosztizdlds, amelynek jogi konzek-
vencidi lehetnek, illetve a tildiagnosztizdlds, amely egészséges foetusok
termindldsdhoz vezethet. A diagnézis feldllitdsa és a terdpia alkalmazdasa
sordn szamos etikai kérdés is felmertlhet, amelyek megvdlaszoldsa nagy
korultekintést igényel.

EBV sziirés eredményei gyermekkori
szivtranszplantdcio utdn — hazai adatok

Ablonczy Laszl6 dr.", Kovalszki Ilona dr.?,

Szabé Adrienn dr.', Vilmdnyi Csaba dr.", Szatmari Andrds dr.’
" Gottsegen Gyérgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet Gyermek-
sziv Kézpont

? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Patoldgiai és Kisérleti Rakkutato
Intézet

Bevezetés. Poszttranszplantdciés lymphoproliferativ. megbetegedés
(PTLD) silyos, nem ritka komplikdcié szivtranszplantacié utan, mely az
esetek dontd részében Ebstein—Barr-virus (EBV) replikdciéval tarsul. Az
EBV-replikdcié monitorizdldsa segithet a magas rizikéju betegek felisme-
résében.

Beteganyag és modszer. 2008-2013 kozott szivtranszplantdcién dtesett
21 gyermek (életkor: 2 h6-17 év, &tl.: 7,3 év ; testsdly: 4,5-93 kg , atl.:
27,6 kg; fid/ledny: 9/12) esetében els6 poszttranszplantdciés évben 4-8
hetente, majd 3 havonta tértént rutin EBV-PCR vizsgdlat és képiaszam-
meghatdrozds. PTLD szempontjdbél magas rizikénak megfelels cut-off
pontot mononuclaris (MN) sejtekben 5000 db/pg DNS, plazméban 1000
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db/100 pl képiaszdm jelenti. Vizsgdltuk a replikdcié gyakorisdgdt, az
EBV szeroldgiai statust a transzplantdcio elétt, illetve a PTLD el6forduld-
sdt.

Eredmények. 12 gyermek (57%) esetében a nyomonkovetési id6 (6 h6-5
év) alatt EBV-replikdcié sem a plazmdban, sem a MN sejtekben nem for-
dult els. 7 gyermek (33%) esetén volt nem szignifikdns EBV-replikdcio
igazolhatd, ebbdl 4 gyermeknél csak az MN sejtekben, 1 esetben csak a
plazmadban, 2 esetben mind az MN sejtekben, mind a plazmadban. 2 eset-
ben (9%) az EBV-replikdcié szignifikdns volt (cut-off pontot meghalado).
Egyik betegiinknél az MN sejtekben tobb alkalommal igen magas képia-
szam igazolédott (max.: 57 000 db/ug DNS), plazma non-szignifikdns
pozitivitdsa mellett. Az immunszuppressziét csokkentve a replikdcié az
MN sejtekben is non-szignifikdnssd valt. Mdsik betegnél (alap diagnozis:
Marfan- szindréma) az els6 poszttranszplantdciés évben magas plazma
EBV képiaszamot (5700 db/100 ul) mértink, hetek 6ta fenndllé hasi pa-
naszok mellett, melynek hdtterében PTLD igazolédott. APTLD kemoterd-
pidt igényelt, melynek hatdsdra regredialt. Transzplantdcié sordn EBV-
mismatch (donor pozitivitds/recipiens negativitds) a 21 betegbdl 2 eset-
ben fordult el6, a nyomonkévetés sordn egyikdjiknél sem észleltiink
EBV-replikdciot.

Kovetkeztetések. A rutin EBV sreening cut-off pontot meghaladé EBV-
replikdcié esetén korai intervenciét tesz lehetévé az esetek egy részé-
ben, mely az immunszuppressziv terdpia csokkentését jelenti. Beteg-
anyagunkban csak egy esetben fordult el PTLD, a lymphoma
EBV-asszocialt volt, igazolt, magas plazma képia szammal. Nem taldl-
tunk 6sszefliggéstaz EBV-mismatch és a késébbi EBV replikdcié kozott.

Tilélheté-e a fatdlis szivhiba?

A hypoplasids balszivfél-szindroma kezelése
Perjés Zsofia dr., Vilmdnyi Csaba dr.,

Ablonczy Ldszl6 dr., Hartydnszky Istvdn dr.,

Sdpi Erzsébet dr., Proddn Zsolt dr., Szatmdri Andrds dr.

Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet Gyermeksziv
Kozpont

Bevezetés. A 80-as évek masodik fele 6ta W. Norwood dltal bevezetett
mitéttipus ellenére a hypoplasids balszivfél-szindréma (HLHS) tovdbbra
is az djszulottkori kardiolégiai haldlozds meghatdrozé tényezdje.
Beteganyag és modszer. GOKI Gyermeksziv Kézpontban 2003-2014 ko-
zott HLHS diagnézissal kezelt 87 djszulott/csecsemd (életkor a diagnézis
feldllitasakor: atl.: 2 nap ; testsily-atl: 3250, fid/lany: 50/37) perinatalis
adatai (gestatiés hét, Apgar) mellett a praenatalis sz(rés ardnydt, a diag-
nézis feldllitdsanak idejét, a keringés- és légzéstamogatds sziikségessé-
gét vizsgdlatuk retrospektiv médszerrel. Elemeztik a morfolégiai varidn-
sokat, illetve a kimenetelt a fenti adatok fiiggvényében. A statisztikai ana-
lizis Mann-Whitney, illetve X* prébaval tortént.

Eredmények. A felvételre keriilt betegek dont6 tobbsége érett tjsziilott
volt (gest. hét 34-41, atl.: 39 hét), j6 Apgar-értékkel (atl.: 9/10). Prae-
natalis sz(irés csak a betegek 1/4-ében ismerte fel a HLHS-t (21/87). A di-
agnozis feldllitdsdnak dtlagos idépontja 2 nap volt, de az esetek 13%-
dban (11/87 esetben) erre csak az 5. életnap utdn kertilt sor. Az djszilot-
tek donté része mdr Prostin inflizié mellett érkezett (67/87, 77 %), ugyan-
akkor keringéstdmogatdsra és |élegeztetésre is jelentSs részik szorult
(20/87, 23%, illetve 31/87, 35%), mely korai keringés instabilitast mutat.
Még inkabb jelzi a ,késGi” diagndzis kdros hatdsat a mdjfunkcié kéros
volta (GOT>75 U/l - 35/87, 40%). A morfoldgiai varidnsok kozil a nem
ritka extrém aorta ascendens hypoplasia (<2 mm) emelendd ki (21/87,
24%), amely ma 6nmagdban is inoperabilitdst jelenthet. A sebészi in-
operabilitds magas ardnya mellett (31/87, 35%), a tobbszoros mitét sziik-
ségessége és a késGi rossz progndzis miatt a szilGi elutasitds is szamotte-
V6 (15/87, 17%). A perioperativ mortalitds a betegszelekci6 ellenére is
magas (22/41, 53%). A vizsgdlt paraméterek (megel6z6 lélegeztetés, ke-
ringéstamogatds, sily, morfolégiai varidnsok, AV billenty( elégtelenség)
egyike sem bizonyult a tdlélést szignifikdnsan befolydsolé tényezdének.
Kovetkeztetések. A standard mtéti megoldds ellenére a hypoplasids
balszivfél-szindréma még ma is egy relativ rossz progndézisu szivfejlédé-
si rendellenesség. Tovdbbra is alacsony a praenatalisan felismert esetek
ardnya. A ductus zdréddsdig a diagndzis felismerése a relativ tinetmen-
tesség miatt nehézkes.
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Tranziens zebraszerd hiperpigmentdcio
djsziilottkorban

Korponyai Csilla dr.", Meszes Angéla dr.", Kemény Lajos’,
Gyurkovits Zita dr.?, Bakki Judit dr.?, Orvos Hajnalka dr.?,
Csoma Zsanett dr.'

" Szent-Gyorgyi Albert Orvos-és Gydégyszertudomdnyi Cent-
rum, Szegedi Tudomdnyegyetem, Borgyogydszati és
Allergologiai Klinika, Szeged

2 Szent-Gyorgyi Albert Orvos-és Gyégyszertudomdnyi Cent-
rum Szegedi Tudomdnyegyetem, Sziilészeti és N6gyogydszati
Klinika, Szeged

Az Ujszilott sziiletését kovetSen észleltik aszimmetrikusan a has, a hat,
a mellkas, a glutealis régié, a jobb fels6 végtag és vdllov, valamint a bal
alsé végtag teriiletén a Blaschko-vonalak lefutdsdnak megfelelGen fenn-
allé, apré, 1-3 mm-es nagysdgu, homogén, vorosesbarnds szin( foltokbdl
dll6 reticularis, a végtagokon linedris, a torzson 6rvényszerd, spirdlis raj-
zolatot mutaté hiperpigmentdlt sdvok jelenlétét. A tiinetek alapjan elséd-
legesen linedris naevoid hypermelanosis, illetve incontinentia pigmenti
lehet6sége meriilt fel. A 4 napos életkorban elvégzett kontrollvizsgadlat
sordn a bdértiinetek jelentésen halvanyultak, majd 3 hetes korban az uj-
szilott tinetmentessé valt, papulosus, verrucosus, vesiculosus jelenség

SZABAD ELOADASOK 3.

kialakuldsdt nem észleltik. Tekintettel a bértiinetek gyors remisszidjara,
szovettani vizsgdlat elvégzésére nem keriilt sor. A 9 hénapos korban el-
végzett kontrollvizsgdlat recidivat, kérés bérgyogydszati eltérést nem
mutatott. A csecsemd szomatikus, motoros és mentdlis fejlgdése életko-
rdnak megfeleld.

A linedris naevoid hypermelanosis igen ritka, sporadikusan el&fordulé
pigmentdcids rendellenesség. A bértiinetek dltaldban sziletéskor vagy
roviddel a sziletést kovetden jelennek meg, majd 1-2 éves progressziot
kovetGen stabilizdlédnak. A jellegzetes rajzolatd, sdvszerd hiper-
pigmentdcié a Blaschko-vonalakat kéveti. Az irodalmi adatok éttekinté-
sét kovetSen elmondhaté, hogy az esetek tobbségében jéindulatd koér-
képrél van sz6, és elegendS a betegek rendszeres obszervdcidja.
Amennyiben azonban kézponti idegrendszeri, vdz-izom rendszeri, sze-
mészeti, cardialis eltérés vagy dysmorphids jel észlelhetd, javasolt a ge-
netikai vizsgdlat és kromoszémaanalizis elvégzése. A tiinetek dltaldban
stagndlnak vagy kismérték regressziét mutatnak. Betegiinknél az eddig
leirt esetektsl eltér6en, a Blaschko-vonalak mentén észlelhets
retikuldris, sdvszer@ hiperpigmentdcio igen gyorsan és kompletten, spon-
tdn regredidlt, rezidudlis tiinet meglétét a kontrollvizsgdlatok sordn nem
észleltiik.

DIABETOLOGIA

Az 1-es tipusd diabetes mellitus neurovascularis
rendszerre Fyakorolt hatdsanak vizsgdlata
transcranialis Doppler-vizsgdlattal gyermek- és
serdiil6korban

Torok Andrds dr.", Lovdsz Rita dr.?, Barkai Ldszlé6 dr.",
Valikovics Attila dr.?

" BAZ Megyei Kérhdz, Stroke, Vasculdris és Altalanos Neuro-
logiai és Toxicoldgiai Osztdly

? BAZ Megyei Kérhdz, Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi
Kézpont - DEOEC Gyermekegészségligyi Tovdbbképzd Inté-
zet, Miskolc

Bdr a felndtt diabetoldgiai elldtds fontos elemét képezi a neurvascularis
rendszer vizsgdlata, gyermekek és serdul6k esetében joval kevesebb fi-
gyelem irdnyul erre a teriiletre a mindennapi gyakorlatban a vesét és sze-
met érint6 macrovascularis szovédmények szlrésével tsszehasonlitva.
A neurovascularis rendszer dllapotdnak felmérésében jél hasznalhato
neminvaziv médszer a transcranialis Doppler-ultrahang.

A fenti vizsgdlat sordn meghatdrozzuk az arteria cerebri medidkon &t-
dramlé vér sebességét systole és diastole alatt. Ezt kovetGen megkérjik a
beteget, hogy tartsa vissza a lélegzetét (a vér szén-dioxid- szintjének no-
vekedése vasodilatator hatdsid), majd hyperventillatiéra szélitjuk fel
(vasoconstrictio) és regisztrdljuk a sebességvaltozast.

Munkacsoportunk elsé, pilot jellegl vizsgdlati fazisdban kilonbséget ta-
ldltunk az egészséges és diabeteses gyermekek eredményei kozott, igy
mdsodik [épcsében a vizsgdlatba bevont egészséges gyermekek és serdi-
|6k szamdt noveltiik, hogy lefektethessiik a normal referenciatartoma-
nyokat. jelen, harmadik fazisban a diabeteses betegeink értékeit vetet-
tiik 6ssze a kontrollcsoportban mért adatokkal.

45 tiz év feletti egészséges gyermek és serdilé adatait hasonlitottuk
ossze 62 {6, legaldbb egy éve gondozdsunk alatt 4116 beteglink eredmé-
nyeivel.

A nyugalmi értékek kozott nem taldltunk statisztikailag is értékelhetd kii-
lonbséget sem systole (p=0,120), sem diastole sordn (p=0,222), azonban
megfigyelhets volt a systolés értékek kozotti joval markdnsabb eltérés.
Hypoventillatiét kovetGen azonban mdr egyértelmten lassibb dramldst
detektdltunk a diabeteses csoportban systole sordn (mérések dtlaga:
146,45 cm/s vs. 136,63 cm/s, p=0,040), meglepé médon a diastole alatt
nem volt szignifikdns eltérés (p=0,312). Hyperventillatio utdn még eré-
teljesebb kulonbség jelentkezett a systole tekintetében (91,80 cm/s vs.
82,78 cm/s, p=0,021).

189

Uléselnokok: Maddcsy LaszIo dr., Barkai LaszIo dr.

A vizsgdlataink sordn taldlt eltérések arra utalnak, hogy mdr rovid
diabetes karrier utdn is megfigyelhetéek a neurovascularis rendszer kdro-
soddsdnak jelei az arteria cerebri mediak alkalmazkodéképességének
csokkenésében a vér szén-dioxid- szintjének vdltozdsdra.

Elsé gyermeket sziilt édesanydk véleménye

a csecsemdtapldlds jelentoségérél ot eurdpai
orszdgban

Jakobik Viktéria', Elena Martin-Bautista’, Heather Gage®,
Julia Von Rosen-Von Hoewel?, Kirsi Laitinen’,

Martina Schmid?, Jane Morgan‘

" PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika

2 Department of Paediatrics, University of Granada

* Food, Consumer Behaviour and Health Research Centre,
University of Surrey

* Dr. von Hauner Children’s Hospital, Ludwig-Maximilians
University

’> Department of Biochemistry and Food Chemistry, University
of Turku

Célkitizés. Az édesanydk dontése csecsemdjiik tdpldldsnak mdédjardl
azértis nagyon jelentds, mert az anyatejes tapldlds a késébbi életkorokra
dthdzédéan is kedvezGen befolydsolhatja a gyermek egészségét. Vizsgd-
latunkban arra a kérdésre kerestiik a vdlaszt, hogy az els6 gyermekes
édesanydk milyen ismeretekkel rendelkeznek a tdpldlasi programozédds
jelenségével kapcsolatban.

Mddszer. Ot eurépai orszagban (Anglia, Finnorszdg, Magyarorszdg, Né-
metorszdg és Spanyolorszdg) kerestiink fel elsé gyermekes édesanydkat
azzal a kéréssel, hogy toltsenek ki két kérdGivet, egyet kozvetlenil a szii-
lés utdn, egyet pedig gyermekiik nyolc hénapos kordban. A kérdGivekben
rakérdeztiink a csecsemdétdpldldst befolydsold informdcios forrdsokra, il-
letve a tdpldldsi programozédas jelenségének ismeretére. A kapott viéla-
szok alapjdn osszehasonlitottuk az 6t eurépai orszdg édesanydinak véle-
ményét.

Eredmények. Az 6t orszdgban 6sszesen 2071 édesanya toltotte ki az alap
kérddivet, 1615-en pedig a kovets kérdGivet is. Az édesanydk a legjelen-
tésebb informdcids forrdsoknak a konyveket, a védénét és az apat jelol-
ték meg. Osszehasonlitva az édesanydk véleményét elmondhaté, hogy a
spanyol anydk véleménye szerint a legvalészintibb (44%), mig a magyar
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anydk véleménye szerint a legkevésbé valészinti (20%), hogy a csecse-
moétdplédlds médja hosszitdavon befolydsolhatja a gyermek egészségét. A
legnagyobb mértékben az allergia (50%) kialakuldsanak esélyét befolya-
solhatja a csecsemétdpldlds minGsége az édesanydk szerint, mig a rossz-
indulatd daganatos betegségek kialakuldsdnak esélyét valészindGsitik a
legkevésbé osszefiiggdnek (18%) a csecsemdtdpldldssal.

Osszegzés. Az édesanydk jelentds tobbsége kells ismeretekkel rendelke-
zik a csecsemdétdpldlds mindségének a gyermek késébbi egészségére
gyakorolt hatdsdrol. Ugyanakkor az édesanydk jelentds része tigy gon-
dolja, hogy a csecsemétapldldas mingségének inkdbb csak rovid tavd,
mintsem hosszd tavi hatdsai vannak.

Ovodiskord gyermekek étkezésének energia- és
tapan agtartarma a tdpldlkozdsi ajdnldsok
tiikrében

Szili Néra, Soltész Dorottya, Jakobik Viktdria,

Mihdlyi Krisztina dr., Lohner Szimonetta dr., Decsi Tamds dr.
PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika

Jelen vizsgdlat célja egészséges, 6voddba jaré 3-6 éves korid gyermekek
tdpldlkozdsi szokdsainak, tapldlékkal torténd napi energia- és tdpanyag-
bevitelének a felmérése volt pécsi 6vodds gyermekek korében.
Mddszerek. A kutatécsoportunk dltal koordindlt szupplementdcios vizs-
gdlatra jelentkezd egészséges, 6voddskord gyermekek sziilei a vizsgdlat
kezdetekor haromnapos tépldlkozdsi naplét toltottek ki, melyben felje-
gyezték a gyermek dltal két hétkbznapon és egy hétvégei napon elfo-
gyasztott valamennyi tdpldlék mingségi és mennyiségi adatait. Sziikség
esetén a kérdGivekben feltiintetett adatokat visszakérdeztik és pontosi-
tottuk, majd a NutriComp Etrend Sport szoftver segitségével kédoltuk és
rogzitettiik. A tdpanyagbeviteli adatokat a szamitott napi energiabevitel
és az alapanyagcsere hdnyadosdnak segitségével validdltuk, a valid érté-
keket a 2-3, illetve 4-6 éves gyermekek szdmdra ajdnlott napi vitamin- és
dsvdnyianyag-beviteli referenciaértékekkel (Rodler, 2005) hasonlitottuk
ossze, 70% alatti és 130% feletti bevitelt definidltunk elégtelennek, illet-
ve tilzottnak.

Eredmények. A kérdGivek 8,3%-dt itéltik invalidnak, igy végul 36 f6 3-4
és 137 {6 4-6 éves gyermek adatainak leiro statisztikai elemzésére kerilt
sor. Az dtlagos energiabevitel (kcal/nap) mindkét korcsoportban az ajdn-
ldsoknak megfeleld tartomdnyba esett, a zsir-, fehérje- és szénhidrdtbevi-
tel az 6sszes energiabevitelhez viszonyitott szdzalékos ardnya szintén
megfeleltaz életkori ajanldsoknak; a finomitott cukor fogyasztdsa ugyan-
akkor 2-3%-kal meghaladta az elGirdnyzott mértéket. A natriumbevitel
jelentdsen meghaladta az ajdnlott értéket [a 4-6 évesek csoportjdban
2453 (957) mg/nap, dtlag (SD) szemben 700 mg/nap]. A kalcium bevitele
ugyanakkor alacsony mértékd volt [a 4-6 évesek csoportjdban 618,2
(312) mg/nap szemben 800 mg/nap], a kalcium/foszfor ardny a foszfor
irdnydba tolédott (a 4-6 éves korcsoportban 1:1,26). Jelen vizsgdlat kere-
tében mds jelentds mennyiségi eltérést nem taldltunk a vitamin- és
dsvdnyianyagbevitel vonatkozdsaban.

Az omega-3:omega-6 zsirsavak napi bevitelének ardnya jelentGsen elto-
|6dott az omega-6 zsirsavak irdnydba (a 4-6 éves korcsoportban 1:23).
Kovetkeztetés. Az elhizds és magas vérnyomds betegség szempontjdbdl
jelent@s rizikéfaktornak szamité ndtrium- és finomitott cukor bevitelt cél-
szerli mdr 6voddskoru gyermekeknél korldtozni, ugyanakkor javasolhaté
a tejtermékek fokozott fogyasztdsa a kalciumbevitel elGsegitése céljdbdl.

Antropometriai percentilis referenciaértékek
2,0-10,9 éves gyermekeknél
az IDEFICS-tanulmanyban

Nagy Péter dr., Kovacs Fva dr., Erhardt Eva dr.,
Molndr Dénes dr.

PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Bevezetés. Gyermekkorban a tapldltsagi dllapot, testi fejlettség megalla-
pitdsa, nyomon kovetése rutin feladat. A testésszetétel pontosabb meg-
kozelitését és a kapott eredmények egyénre szabott interpretdcidjat
azonban sokszor a megfelel, nemre és korra specifikus referencia érté-
kek hidnya neheziti.

Célkitizés. A jelen prezentdcié célja, 2,0-10,9 éves normdl silyd gyer-
mekek testtomeg-index (BMI), nyakkorfogat, derékkorfogat, derék-ma-
gassdg hdnyados és testzsir-index (FMI) percentilisek bemutatdsa egy eu-
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répai multicentrikus tanulmdny antropometriai vizsgdlatai alapjdn
(IDFICS - Identification and prevention of Dietary—and lifestyle —
induced health Effects in Children and infants).

Mddszerek. Nyolc eurépai orszdgbdl 6sszesen 18 745 2,0-10,9 éves
gyermek (16 228 az alapfelmérésb6l+2517 az utdnkdvetésbdl) vett részt
a tanulmdnyban. Tdlsdlyos, elhizott és sovdny (N=5915) gyermeket a
vizsgdlatbdl kizdrtunk a legdjabb, T/ Cole és mtsai dltal készitett BMI re-
ferencia-értékek alapjdn. Antropometriai vdltozék (BMI, nyakkorfogat,
derékkorfogat, derék-magassdg hdnyados, testzsir-index) 5-6s; 10-es;
25-0s; 50-es; 75-0s; 90-es és 95-0s percentiliseit szamoltuk nemre és 0.5
éves intervallumokra vonatkozdéan. Percentilis értékek és gorbék megha-
tarozdsat GAMLSS (General Additive Model for Location Scale and
Shape) médszerrel végeztiik.

Eredmények. A fentiekben felsorolt antropometriai paraméterek normalis
testtomeg( eurépai gyermekekre vonatkozé referenciaértékeit 1-5. szd-
mu tébldzatban és dbraban mutatjuk be.

Diszkusszio. Az eddigi legnagyobb elemszamu, multicentrikus eurépai
vizsgdlat adatai alapjdn létrehozott referenciaértékek és gorbék segithe-
tik a rutin gyermekorvosi elldtds sordn, valamint népegészségiigyi sz(r6-
programok alkalmdval kapott eredmények jobb interpretaciéjdt. Lehets-
séget adnak a jovében a nemzeti és nemzetkozi epidemiolégiai vizsgdla-
tok dsszehasonlitdsdra, valamint az alul- és tiltdpldltsag korai felismeré-
sére.

Gyermekkori cardiovascularis riziko eurdpai
perspektivaban

Kovdcs Eva dr., Molnar Dénes dr.
PTE KK Gyermekgyogydszati Klinika, Pécs

A metabolikus szindréma klasszikus, dm a konszenzusos kritériumokat
mdig hidnyol6 rendszere mellé felsorakoztak egyéb rizikéfaktornak te-
kinthets elemek is, tobbek kozott a fizikai aktivitds, fittségi szint, test-
Osszetétel, peranatalis, illetve korai fejlédési tényezSk (hormondlis
imprinting, gestatiés korhoz képest tdl nagy vagy tdl kis sztletési sily,
utolérd silygyarapodas, korai adipositas rebound stb), csalddi anamné-
zis.

A fenti tényez6kré6l szolgdltatnak informdciot az IDEFICS, ENERGY és
HELENA tanulmanyok, 8-10 eurépai orszdgban harmonizdlt médszertan-
nal lefolytatott keresztmetszeti, illetve 5 éves utankovetéses vizsgdlatok
révén. Tobb mint 16 000 2-10 éves, illetve 7000 10-12 éves gyermek, va-
lamint 3000 12,5-17,5 éves serdiil6 felmérése révén mutatjdk be a tépldl-
kozdsi és viselkedési szokdsokat, a fizikai aktivitdst és fittséget; részletek-
be mend adatokkal a tdpanyagbevitel, ételpreferencidk, antropometria,
zsir- és cukoranyagcsere szérummarkerek, vitamin- és dsvdnyi anyag
szintek és genetikai markerek teriiletérél.

Az eurdpai gyermekek és serdil6k BMI kategéridinak prevalencidi az
aldbbiak szerint alakultak:

Tilsilyos Elhizott

fid lany fid lany
HELENA (12,5-17,5 éves) 19,4 15,9 7,4 4,0
ENERGY (10-12 éves) 20,4 17,7 5,4 4,1
IDEFICS (2-10 éves; alapfelmérés) 11,4 14,1 6,8 71

A tilstly és az elhizds prevalencidja észak-déli gradienst mutatott mind-
hdrom tanulmanyban.

Az akcelerométerrel mért fizikai aktivitds eredményei szerint 42%-a a
normdl sdlydaknak és csak 31,5 %-a az elhizottaknak tolt 60 percet na-
ponta kozepes és erds fizikai aktivitdssal. Az IDEFICS tanulmdnyban nor-
maél sdlydak 16,7%-a, és a tdlsilyos +elhizottak 11,3%-a tolt 60 percet
naponta kozepes illetve erds fizikai aktivitdssal. A serdiil6k a regisztrdlt
id6 nagy részét mozgdsszegényen toltotték (9 6ra/nap, vagy a mért id6
71%-a). A fizikai aktivitds negativan korreldlt az inzulinrezisztencidval,
ami még kifejezettebb volt, ha kedvezd tdpldlkozdssal is egyutt jart.
Egyes tdpldlkozdsi tényezdk (reggeli nagyobb gyakorisdga, tobb tejter-
mék vagy zoldség-gyimolcs, kevesebb cukrozott uditsital fogyasztds)
szintén kedvezének bizonyultak. A nyugalomban toltott id6 a fizikai akti-
vitds mennyiségétsl fuggetlen, 6nallé rizikétényezének bizonyult. A
cardiovascularis fitness, valamint az izomer6 edzettségi dllapot egymds-
t6l fuggetlen protektiv hatds fejtettek ki a riziké szintre. Az alvdstartam
kedvezd hatdsa a testsilyra igazolédott, dm 6nmagdban nem befolydsol-
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ta a kockdzati szintet. Az alacsony sziiletési sily nagyobb ardnyd hasi el-
hizdssal, illetve kedvezétlenebb lipid metabolizmussal jart egyditt.

A HELENA tanulmdnyban a gyermekek 1,1%-andl metabolikus szindré-
ma igazolédott, a Nemzetkozi Diabetes Tdrsasdg (IDF) kritériumrendsze-
rei alapjdn. Az IDEFICS projekt esetén a metabolikus szindréma
prevalencidja 2% volt Cook-féle kritériumrendszert haszndlva.

A gliikozanyagcsere akut vdltozdsainak
felmérése intenziv elldtdst igénylé égéssériilt
gyermekeknél

Koncz Levente dr.', Marics Gébor dr.?, Kostyal Erika dr.?,
Mikos Borbdla dr.", Zakarids Ddvid dr.>, Bene Ruzsena dr.?,
Téth-Heyn Péter dr.’

" MRE Bethesda Gyermekkdérhdz, Anesztezioldgiai és Inten-
zivterdpids Osztdly, Budapest

2 MRE Bethesda Gyermekkérhdz, Egéssériilt Gyermekeket
Gydgyité Orszdgos Kézpont, Budapest

? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. Az akut dllapotok sordn jelentkezd vércukor-eltéréseket ko-
rdbban célszerl stresszreakcionak tekintettiik, az intenziv osztdlyos
morbiditdssal és mortalitdssal valé 6sszefliggés igazoldsa azonban fel-
hivta a figyelmet a szoros kovetés és kezelés fontossdgdra az intenziv te-
rdpidban. Az eseti vércukormérésnél pontosabb kovetésre és terdpids be-
avatkozdsra ad lehet&séget a diabeteses betegek szdmara fejlesztett fo-
lyamatos szubkutdn glik6z monitor, a CGM (continuous glucose moni-
toring, Medtronic®).

Célkitizés. Az égett gyermekek glikéz anyagcsere eltéréseinek felméré-
se CGM alkalmazasdval.

Betegek és médszer. A Bethesda Gyermekkérhdz Egéssériilt Gyermeke-
ket Gyégyité Orszdgos Kézpontjdban 5 intenziv terdpidra szorul6 beteg-
nél (dtlagéletkor: 3,6 év, range: 1,5- 9 év) végeztiink CGM vizsgalatot 2-6
napon keresztiil Medtronic® Guardian® késziilékkel. Az Enlite® szenzort
a szubkutdn szovetbe vezettik, az égett tertilettdl fiiggSen a beteg comb-
jan, hasfaldn, vagy karjdn. Kalibrdcichoz naponta 4 alkalommal
GEM3000 vérgaz analizétor, vagy DCONT® Ideal vércukormérs eredmé-
nyeit haszndltuk. A CGM mérések megbizhatésagat Clarke Error Grid
Analizis és Bland-Altman teszt segitségével értékeltiik. A betegekrél leiré
statisztikdt készitettiink. Az értékelés f6bb szempontjai a kovetkez6k vol-
tak: a hyper- és hypoglycaemidban toltott id6, a beavatkozdsok sordn je-
lentkezé vércukor ingadozdsok.

Eredmények. Az égett bérfeltlet nagysdgdnak dtlaga 20%, mélysége
I-11/2 volt. Bland-Altman analizis: a referencia- és CGM gliik6z koncent-
rdcié kulonbségének dtlaga és szérdsa: 0+1,5 mmol/l, a kétszeres sz6rd-
son til az adatok 6%-a volt. Clarke-analizis: z6na A: 63 %, zéna B: 33%,
zéna D: 4%, igy a CGM klinikai pontossdga 96%. A betegek dtlagosan az
obszervdciés id6 15%-at toltotték a céltartomany folott, 9%-at alatta.
Megbeszélés és kovetkeztetés. Az intenziv elldtdsra szorulé égéssérilt
gyermekek korében mind a hyper-, mind a hypoglycaemia gyakran el6-
fordult. A CGM égéssériilt gyermekeknél is megbizhaté médszer a vércu-
korhdztartds objektiv kovetésére. Vizsgalatunk az els6 a szakirodalom-
ban ennél a betegcsoportndl.

Folyamatos subcutan gliikézmonitorizalds

a gyermekintenziv osztdlyon

Marics Gabor dr.", Eitler Katalin', Széndsi Boglarka',
Vatai Barbara dr.', Koncz Levente dr.?,

Mikos Borbdla dr.?, Téth-Heyn Péter dr."

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

? MRE-Bethesda Gyermekkdrhdz, Anesztezioldgiai és Inten-
zivterdpids Osztdly, Budapest

Bevezetés. Az elmlilt évtized jelentds véltozds hozott az intenziv betegek
korében megjelend stessz- hyperglykaemia kezelésében: mint 6ndllé
morbiditdsi és mortalitdsi tényez6 monitorizdldsra és terdpidra szorul. Ez
aszemléletafolyamatos szoveti gliikézmonitorizdlds (CGM) bevezetésé-
nek az alapjait fektette le. Jelen vizsgdlatunk célja kett6s: (1) a CGM meg-
bizhatésdgdnak vizsgdlata intenziv elldtdsra szorul6 gyermekbetegek ko-
rében, (2) CGM és eseti mérések segitségével felmérni és 6sszehasonlita-
ni a hypo- és hyperglykaemia el6forduldsdt gyermekintenziv osztdlyon.
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Betegek és mddszer. Vizsgdlatunkba 21 intenziv elldtdst igényld beteget
vontunk be, akiknél CGM-et (Medtronic®, Guardian®) alkalmaztunk. At-
lagéletkoruk 2 (0-15) év, az intenziv osztdlyon toltétt id6 12 (2-30) nap, a
CGM idétartama: 5(2-6) nap volt. A monitorizdlds alatt 18 esetben lég-
zés-, 5 esetben keringéstdmogatdst alkalmaztunk. A CGM pontossdganak
vizsgdlatat (1) Pearson-féle korreldcid; (2) Bland-Altman- és (3) Clarke-
analizis segitségével végeztiik. A glukézhdztartds zavarainak felmérésé-
hez haszndlt definiciok:

silyos hypoglykaemia: <2,7 mmol/l;

mérsékelt hypoglykaemia: 2,7-3,3 mmol/l;

mérsékelt hyperglykaemia: 6,9-11,1 mmol/l;

stlyos hyperglykaemia: >11,1 mmol/I.

A kalibrdcié GEM 3000 Astrup késziilékkel tortént.

Eredmények: A 362 vér és szoveti glitk6z mérési pdr alapjén: (1) r=0,8;
(2) atlagos kulonbség (MD) 0 mmol/l, SD =1,5 mmol/l, a két SD-n tdl a
glikézpdrok 6%-a volt; (3) tobb mint 95%-ban bizonyult klinikailag meg-
bizhaténak a CGM slyos dllapotd gyermekbetegeknél. Osszesen 2200
6ra regisztratum alapjdn: sdlyos hypoglykaemia 3,1 vs. 5,1%-ban (eseti
vs. CGM mérés); mérsékelt hypoglykaemia 2,0 vs. 6,0%-ban; mérsékelt
hyperglykaemia 19 vs. 25%-ban; silyos hyperglykaemia 2,2 vs.
1,9%-ban fordult el6.

Konklidzio. A glilkézhdztartds zavarai kritikus dllapotd gyermekek koré-
ben gyakoriak, a CGMS pontosabban felméri ezeket, mint az eseti méré-
sek. A CGM 2,3-szor tobb hypoglykaemids epizédot detektdlt, mint az
eseti mérések. Hyperglykaemia detektdldsban nem mutat ilyen jelentds
elényt a CGM a vizsgdlt populdciéban. Osszességében a CGM hasznos
segitséget nydjt az intenziv elldtdsban a gliik6z haztartds zavarainak fel-
mérésében, elérhetévé teszi a glikéz homeosztdzis zavarainak ponto-
sabb kovetését.

Szervpotlo, e

djsziilottkorto

dr. Turmezeiné dr. Horvath Judit

}/edi parenteralis tapldlds

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A parenteralis tdpldlds gyakorlatdban az I. Sz. Gyermekgyégydszati Klini-
kdn 12 évvel ezelStt mindségi vdltozds tortént. Egy segédtdbldzat kidol-
gozdsdval valédi all-in-one, betegre adaptdlt magisztrdlis tapoldat-re-
ceptet sikertilt 6sszedllitanom minden makro- és mikrotdpanyaggal, vita-
minokkal, nyomelemekkel egyitt. Az Egyetemi Gyégyszertarunk Infizi-
6s Részlege azéta folyamatosan biztositja szamunkra igény szerint a ma-
gisztrdlis keverékinfuzidkat, melyek specidlis lamindris boxban, steril
koralmények kozott készilnek. A silyos bélrendszer kdrosodott betegek-
nek igy nemcsak életmentd, ,szervpotlé” kezelést, de jelentds életming-
ség javuldst is tudunk biztositani. Pl. megsz(nt a nagyobb gyermekek
agyhoz kotottsége, stabil dllapotban otthonukban lehet tépldlni 6ket. 12
éve nagyobb jelentdsége volt ennek a tdbldzatnak, mint ma, akkor csak
18 év felett lehetett alkalmazni, a ma mar 2 év felett is haszndlhaté gyari
yall-in-one , inflziékat, amik vitaminokat nyomelemeket nem tartalmaz-
nak most sem. Jelenleg az évtizedes tapasztalat eredményeképpen, klini-
kdnkon a stabilizdlédott, Gjszilott bélbetegeketis a ,hdzi”, teljes tépérté-
kd all-in-one, egyedi keverékinfiziéval tapldljuk, természetesen az élet-
kornak megfeleld uj terdpids ajanldsok figyelembe vételével (pl. zsir, fe-
hérje g/ttkg vonatkozasban). 2013-t6l HBCS finanszirozott lett az Ottho-
ni Parenteralis Tdpldlds (OPT). Klinikdnk ,Gyermek Mesterséges Tapldlds
Centrum” lett. Folytathatjuk hivatalosan a 12 éve elkezdett, félig hivata-
losan, de zokkenémentesen miikods tevékenységiinket. Az elGaddsban
roviden 6sszefoglalom eddigi 55 betegiink torténetét. A parenteralis tap-
ldldssal évente kb. 3-5 kulonbozd, silyos diagndzisi beteg életét
konnyitjik meg rovidebb-hosszabb ideig. Rajtuk kivil, jelenleg 4 rovid-
bél-szindromds beteg tartés OPT gondozdsa zajlik évek 6ta folyamatosan
(2 gyermek 7 éve, 2 gyermek 3 év 6ta kapja a TPN-t, enteralis tépldldssal
kombindlva). Eddig 2 gyermeket sikerilt kb. 1-2 év utdn véglegesen per
os enteralis tdpldldsra dtdllitani. Egyik nagy gyermek elkezdte az iskolat,
a mdsik jovére megy iskoldba. Vannak még feladataink, az eddigi autodi-
dakta tevékenységhdl tovabb kell 1épni, tépldldsi team megalakuldsdval,
szakorvos, szakdpold, klinikai szakgydgyszerész, dietetikus bevondsd-
val még rendszeresebb betegkovetést kell biztositanunk otthon és a kér-
hdzban is. A gydri vagy a ,hdzi” keverékinfiziéval egyéb silyos beteg-
ségben szenvedd betegeken hasonlé médon segithetiink a jovében pl.
IBD-ben El6deink nagyszerl eredményeit szeretnénk méltén folytatni,
munkdnkba beépiteni korunk fejlédési irdnyvonalait.
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Madsodlagos hasnydlmirigy-elégtelenség
korrekcioja gyermekeknél

Kossey Gabriella dr., Horlenko Olesya dr.
Ungvdri Nemzeti Egyetem, Gyermekgydgydszati Tanszék

Az emésztérendszer funkciondlis kapcsolatotainak koszonhetéen a has-
nydlmirigy gyakran reagdl a gyomor, nyombél, az epehdlyag és epeveze-
tékek megbetegedéseire. A szakirodalom szerint masodlagos hasnyalmi-
rigy-elégtelenség a gyermekek 41,8-42,2%-andl 1ép fel.

Célkitizések és modszerek. EmésztSrendszeri megbetegedések esetén
felléps mdsodlagos hasnydlmirigy-elégtelenség lefolydsanak és korrek-
ciés médszereinek tanulmdnyozdsa.

Vizsgdlatunkban 20 gyermek vett részt (5-15 éves), koziluk 12-nél
(60,0%) diagnosztizdltak krénikus, 8-ndl (40,0%) funkciondlis emészts-
rendszeri megbetegedést. Az alapbetegség kiegészits kezeléseként a
gyermekek 14 napon keresztil lipdz-, amildz- és protedztartalmu készit-
ményt kaptak (Mikrazym 10000). A kontrollcsoportot 20 olyan egykoru
gyermek alkotta, aki csak az dltaldnosan elfogadott alapkezelést kapta.
Eredmények. A Mykrazimaml| kiegészitett kezelés hatdsdra jelentGsen
csokkent a hasi fédjdalom, puffadds, hanyinger, bofogés, valamint a szék-
letproblémakra valé hajlam. A koproldgiai vizsgdlat eredményei a
hasnydmirigy-funkcidk javuldsdra, a hasi ultrahangvizsgdlat a hasnydl-
mirigy struktdrdjdanak normalizdcidjdra utalt.

A kontrollcsoportba tartozé gyermekeknél a klinikai tiinetegydttes reg-
ressziéja tobb idét vett igénybe, a koprolégiai vizsgdlat és a hasi ultra-
hang 14 nap elteltével tovdbbra is mutatott eltéréseket.
Kovetkeztetések. Ezen adatok alapjdn arra lehet kovetkeztetni, hogy a
Mikrazym 10000 haszndlata hatékony és biztonsdgos mdsodlagos has-
nydlmirigy-elégtelenség esetén, pozitivan befolydsolja a gyermekek dlta-
ldnos dllapotat, segiti a a klinikai tiinetek regressziojat.

MODY3 diagnozisa és kezelése gyermekkorban

Kéntor Irén dr.', Gadl Zsolt dr.?, Balogh Istvén dr.?

! Szabolcs-Szatmar-Bereg megyei Kérhdzak és Egyetemi Okta-
téokérhdz, Gyermekosztdly

? Szabolcs-Szatmar-Bereg megyei Kérhdzak és Egyetemi Okta-
tokorhdz, 1V. Belgyogydszat

* Debreceni Egyetem Orvosi és Egészségtudomanyi Centrum
Laboratériumi Medicina Intézet

A MODY3 monogénes diabetes a leggyakrabban el&fordulé transzkripci-
6s faktor eredetd monogénes diabetes eurépai diabeteses populdciéban
a monogénes diabetesek akdr 70%at is alkothatja. A MODY3 diabetest a
HNF1a gén mutdciéja okozza. A HNF1a gén szerepet jdtszik a béta-sejt
differencidléddsdban, egyéb gének szabdlyozdsdban is. A gén mutdcidja
csokkent béta-sejt mennyiséget vagy a béta-sejt elégtelen miikodését
eredményezi. A génhibdval rendelkezé betegek kb. 70%-ban diabetes
fejlédik ki a 25. életév koriil.

Ismert MODY3 mutdciéval rendelkezé gyermekkori beteglinkben folya-
matosan figyeltiik a diabetes kialakuldsanak lehetgségét. OGTT-vel, va-
lamint CGM-mel kovettik a béta-sejt-funkcié romldsat, kifejlédik-e és
milyen életkorban diabetes

9 éves kordban alakult ki diabetes OGTT alapjdn. Ekkor a klinikai kép
sem T1DM-re sem T2DM-re nem volt jellegzetes. Ebben az életkorban
kevés ismert MODY 3 genetikdjd, monogénes diabeteses gyermek van. A
laboratériumi diagnézis feldllitdsat kovetSen — mivel a klinikai kép nem
volt karakterisztikus — a terdpia kezdd idépontjat kellett meghatdrozni.
Gyermekkori tapasztalatokkal rendelkezé norvég irdnyelvek segitettek a
terdpia kezd6 idGpontjdnak megvdlasztasdban. A kezelés kis dézisd
sulfoniluredval indult. CGM-mel kovettiik a terdpids valaszt.
Kovetkeztetés. 1. Ebben az életkorban MODY3 genetikdval rendelkezd
gyermek esetén rendkivil kis d6zisd sulfonilurea elegendd volt a megfe-
lel6 cukoranyagcsere-haztartast eléréséhez. 2. Ugy gondoljuk, hogy a
CGM rendkiviil nagy segitség volt, hogy a terdpia bedllitasa sordn elke-
ruljik a hypoglykaemidt. 3. Mivel édesanyja ismert MODY 3 beteg, tobb-
szoros korai kis és nagyérszovédménnyel, bizunk abban, hogy az idejé-
ben elkezdett, pontos diagnézison alapulé terdpia segitheti a gyermeknél
a korai szovédmények elkeriilését. 4. A diabetoldgia teriiletén is rendki-
vili fontossdglva vdlt a pontos-genetikai diagnézis.

192

Sziil6k egészségiigyi ismereteinek felmérése egy
uj kérddiv segitségével — elézetes vizsgdlat

Gdcs Zséfia dr.", Berend Katalin dr.?, Csanddi Gdbor dr.**,
Csizmady Adrienne dr.>*

" Semmelweis Egyetem Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

2 Budapest XII. kertileti Hiziorvosi Rendeld

* ELTE Tdrsadalomtudomadnyi Kar

* MTA Szocioldgiai Intézet

Tapasztalati és szakirodalmi adat, hogy az egészségiigyi ismeretek
(health literacy) hatdssal vannak az egyén egészségi dllapotdra és ezen
keresztiil életminGségére is. A sztil6k ilyen irdnyu ismeretei és gyakorlata
nemcsak sajdt, hanem gyermekeik egészségét is befolydsoljak illetve
megalapozzak a kovetkezd generdcié hasonlé tuddsét is. Ugyanakkor
Magyarorszdgon eddig nem végeztek széleskor( kutatdst arrél, hogyan
fliggenek 6ssze a health literacy egyes 0sszetevdi, illetve, hogy milyen
exogén tényezsk befolydsoljdk ezek alakuldsat.

Célunk olyan mérGeszkoz (kérdsiv) létrehozdsa volt, amely a gyermekek
egészségével illetve betegségeivel kapcsolatos szilGi tuddst méri fel. Az
irodalombdl ismert angol nyelv(i kérdGiveket vettiik alapul és ezekbdl
dolgoztunk ki szul6k és védéndk bevondsdval egy, a magyar korialmé-
nyekre optimalizdlt tesztet. A teszt tartalmaz egy szociodemografiai
szempontokat vizsgdlé szakaszt is, melynek segitségével az egészség-
tgyi miveltségben mutatkozé térbeni-tdarsadalmi kiilonbségek is mérhe-
tévé vdlnak. Egy angol nyelvteriileten az egészségiigyi készségek méré-
sére hasznadlt teszt, a newest vital sign (NVS) magyar véltozatat is felvet-
tik, hogy az eredményeinket 6ssze tudjuk hasonlitani az irodalombdl is-
mert eredményekkel, illetve mérSeszkoziink validitdsat ilyen médon is
kontrolldlhassuk.

A kutatatds jelenleg az orszagos reprezentativ vizsgdlatot el6készité sza-
kaszban van. AkérdGivetaz orszdg hat hdziorvosi korzetében teszteltiik,
arendelésre érkezd sziil6ket vontuk be a vizsgdlatba. A kiadott 170 teszt-
bél 103-at toltottek ki, ebbdl Budapestrsl 60, vidéki korzetekbdl dssze-
sen 42 kérddiv érkezett vissza. A vdlaszok elemzése sordn az egészség-
Ggy ismeretek jellemzésére kétféle pontszamot hoztunk létre: az egyik az
adott szil6 magabiztossdganak szintjét jellemzi, a mdsik az ismeretek
helytdllésdgat frja le. A magabiztossdgi pont atlaga 66,7%-nak, szérdsa
13,4-nek adédott. Az ismereti pont dtlaga 78,0%, szérdsa 9,8 volt. A két
véltozo kozotti 6sszefliggés elemzésekor r? =0,107 adédott, ami laza
kapcsolatra utal, ugyanakkor a regressziés elemzésb6l adédé érdekes hi-
potetikus megfigyelés, hogy mikézben az ,indulé” magabiztossdg ardny-
lag magas szint(, a tuddsszint novekedésével nem pdrosul a magabiztos-
sdg hasonlé Gtem( novekedése. Az NVS értékekkel valé osszefliggés
elemzése sordn az ismereti pontszdm szorosabban fliggott Ossze az
NVS-sel mért értékkel, mint a magabiztossdgi pontszdm. Ez egyrészt a
mérSeszkozink validitdsat timasztja ald, mdsrészt magyardzhaté azzal,
hogy a magabiztossdg val6szintleg szélesebb kulturdlis-tdrsadalmi meg-
hatdrozottsagu.

Vizsgdlatunk alapjdn megdllapithatjuk, hogy az udjonnan létrehozott
vizsgdlati eszkoz j6l alkalmazhaté a sziil6k gyermekekkel kapcsolatos
egészségligyi ismereteinek felmérésére. Ugyanakkor az sszefliggések és
a befolydsol6 tényezdék pontosabb elemzéséhez egy nagyobb, orszdgos
reprezentativ sziil6-minta felmérését célozzuk, illetve meg kivdnjuk ha-
tdrozni, hogy a sziilGi ismeretek hogyan hatnak a gyermekek egészségé-
re. A megértett osszefliggések, illetve a szulGi ismeretek és ,fehér foltok”
megismerése koltséghatékony médon fejlesztheti a gyermekgydgydszati
alap- és szakelldtdst.

Pulmonalis haemosiderosis — dttekintés egy eset
kapcsdn

Krikovszky Déra dr.", Miiller Katalin Eszter dr.’,

Rényi Imre dr.?, Kovécs Lajos dr.’

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

K.I., 5 éves kisfitit egy éve ismert vashidnyos anaemia mellett kialakult
nehézlégzés, mellkasrontgenen és CT-n ldtott fokozott interstitialis raj-
zolat miatt vettiik fel klinikdnk pulmonolégiai osztdlydra. Vérkopés
anamnézisében nem szerepelt. A klinikai kép alapjan felvet&dott
haemosiderosista bronchoalveolaris lavage (BAL) eredménye igazolta. A
megkezdett szisztémds szteroidterdpia mellett a gyermek Iéguti panaszai
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csokkentek, 1égzésfunkciés paraméterei javultak és radiolégiai eltérése
is regressziét mutatott.

A pulmonalis haemosiderosis — vagyis a tudében lerakédott hemo-
sziderin — igen ritka megbetegedés. Alveolaris vérzés kovetkezménye-
ként jon létre, hatterében mind primer tiid6betegség, mind cardiovas-
cularis vagy egyéb szisztémads betegség dllhat, azonban az esetek tobbsé-
gében pontos etiolégia nem tisztdzhaté. ElsGsorban 10 éven aluli gyer-
mekekben alakul ki, vagyis a gyermekgyégydszok feladata a kérkép felis-
merése. Gondolni kell rd, ha vashidnyos anaemia mellett visszatérg vagy
kronikus léguti tinetekkel (kohogés, haemoptysis, dyspnoe) és mellkas-

SZABAD ELOADASOK 4.

rontgenen ldtott diffdz interstitialis rajzolattal taldlkozunk. A diagnézist
a BAL sordn nyert moséfolyadékban ldtott hemosziderinnel teli macro-
phagok (siderophagok) igazoljak. Fontos a korai diagnézis, hogy elkerl-
jik a potencidlisan haldlos akut (vérzés) és krénikus (tiidéfibrosis) szo-
védményeket. Bar nagy esetszamot fel6lelé tanulmany nem &ll rendelke-
zésre, leghatdsosabb terdpidnak a tartésan adott szteroid tiinik, ami ese-
tiinkben is remissziét eredményezett.

SEBESZET I.

Haemangioma a ,,sok” arcu

Ddvidovics Sdandor dr.
PAMOK Gyermeksebészti Osztdly Gydr

Célkitizés. Haemangiomak kozul elfordul, hogy a panaszok , és tine-
tek miatt valamit tenni kell, ami viszont komoly kihivdst jelenthet . EIG-
addsunk célja, hogy ismertessiik tapasztalatunkat hdarom kilonb6z6
problémdt okozé eset kapcsdn, akiket tizenot éve gondozunk.

Betegek és mddszer. 1. beteg (16 éves lany). Ujsziilottkorban mar ldtszott
a fej, a nyak bal oldaldn lap szerint elhelyezkedd, tenyérnyi haem-
angioma, ami extrém novekedést mutatott , a csecsemd szinte ,torz szi-
lotté” valt. 2. beteg (18 éves fil ). Hiroméves korban jobb comb hétsé fel-
szinérgl thrombotizdlt cavernomat tdavolitottunk el. Kilenc évesen szin-
tén. Ekkor mdr komoly combtdji fdjdalmai voltak. MR-vizsgdlat a jobb
combizomzatot, és csontot is beszové haemengiomat irt le. 3. beteg (16
éves lany). Nem regredidlé UH dltal is haemangiomdnak vélt diényi teri-
mével sziiletett. Csecsemékorban a lokdlis sclerotherapia regressziét
nem hozott, elvaltozas tomotté valt. Eltavolitds tortént masfél évesen, a
szOvettan congenitalis fibrosarcomadt irt le.

Eredmények. 1. beteg: Interferon-kezelés, két plasztikai m(tét, a 16g6
bérkotények, és eldllé ful miatt. Jelenleg kielégits esztétikai eredmény,
és életmingség. 2. beteg: Ersebészeti Klinikdn tobbszori angiokatéteres
sclerotisatio, mely csak dtmeneti eredményt hozott. 16 évesen ujabb
thrombotizadlt cavernoma mtét, mely sordn egy huivelykujjnyi, tdg véna
is lekotésre kerilt. Ezutdn jelentésen mérséklddtek a panaszok, de id6n-
ként még rovid ideig tarté komoly fdjdalmai vannak. 3. beteg: panasz- és
tiinetmentes, j6 kozmetikai és funkciondlis eredmény.

Osszefoglalds. A haemangiomdkrél véltozatlanul dgy gondoljuk, hogy
legnagyobb részben spontdn regredidlnak. Vannak azonban olyan ese-
tek, ahol induviduadlis kezelésre van sziikség , ami komoly kihivdst jelent-
het. Az ilyen betegeket tartésan gondozni kell, de kitartdssal 6sszességé-
ben kielégité eredmény érhetd el.

Nyelécso-atresia kezelése klinikankon

Juhdsz Laszlé dr., Vizi Andrds dr., Ban Gyula dr.,
Tornyos Szabolcs dr., Kovdcs Tamds dr.

SZTE Gyermekklinika, Gyermeksebészeti Osztdly

Célkitizés. NyelGcsG-atresia miatt klinikdnkon kezelt gyermekek retros-
pektiv vizsgdlata.

Mdbdszer. 2000-2013 kozott nyelGesé-atresia miatt operdlt djsziilottek
kértorténetének elemzése a kovetkezd szempontok alapjan: demografiai
adatok, terhességi és sziiletési anamnézis, atresia fajtdja és tarsulé beteg-
ségek, amitéttipusa, ideje, szovédményei, posztoperativ |élegeztetés és
tapldlds, késsbbi reflux és kezelése, nyelGcsGszikiilet és kezelése, kér-
hdzi tartézkodds hossza és mortalitds.

Eredmények. Osszesen 24 beteget vizsgdltunk, 10 fidt és 14 lanyt. A diag-
nézis feldllitdsa az esetek 3/4-ében mdr intrauterin vagy kozvetlenil szi-
letéskor megtortént. Anyai polyhydramnion csak 11 esetben volt ismert,
az dtlagos sziletési sily 2420 g volt. Az esetek tilnyomé tobbségében
(92%) tarsult betegség(ek)et is észleltiink. A m(itét el6tt dtlagosan 1,5 nap
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Uléselnokok: Farkas Andrds dr., Sarkézy Sdandor dr.

telt el, 19 esetben sikertlt primer anastomosist késziteni, 5 esetben
gastrostomia és nyaki oesophagostomia tortént. A mtét utdn dtlagosan
16 napig volt sziikség gépi lélegeztetésre, a szondatdpldlds dtlagosan 5,6
nap utdn voltelkezdhetd. Az operélt nyel6csé késébbi tdgitdsdra 5 beteg-
nél volt sziikség, dtlagosan 3 alkalommal. Osszesen 8 beteget vesztet-
tink el, kozulik 1 esetben volt a haldl oka sebészeti szov6dményre
visszavezethetd.

Kovetkeztetés. Beteganyagunk elemzése j6l példdzza a szakirodalombdl
ismert tényt, mely szerint a nyel&csé-atresia mortalitdsdt napjainkban
madr alapvet8en a tarsult betegségek hatdrozzak meg. Szinte minden be-
teglink szenvedett valamilyen tdrsbetegségben is, melyek silyossaguk és
halmozéddasuk révén nagyon megnehezitik, idében elnyujtjak és sajnos
sokszor lehetetlenné is teszik a sikeres kezelést.

Nuss-miitét szovédményei 2002-2013 kozott
osztdlyunk anyagdban

Sarkézy Sandor dr.', Ringwald Zoltan dr.', Hegyi Gabor dr.",
Bognar Zsolt dr.', Kiss Gabriella dr.?, Harkanyi Zoltén dr.’?
Heim P4l Gyermekkdrhdz

" Sebészeti és Traumatoldgiai Osztaly

? Kozponti Intenziv osztdly

? CT/Intervencids Radiolégiai Osztdly

Bevezetés. A pectus excavatum gyermekkorban még ritkdan okoz szervi
tineteket, a kezelés irdntiigény leginkdbb esztétikai alapon vagy preven-
tiv céllal meril fel. M(itéti kezelésében az utébbi masfél évtizedben a
minimdlinvaziv Nuss-m(tét vdlt dltaldnosan elfogadottd. El6nyei vitatha-
tatlanok a kordbbi nyilteljarasokhoz képest, kevesebb a szovédménye is,
igy ezekrdl kevesebb sz6 esik, pedig a m(téti indikdciot mindig a kocka-
zatokhoz képest érdemes feldllitani.

Célkitizés. Nuss-m(itét kapcsdn kialakult szovédményes eseteinket be-
mutatva szeretnénk felhivni a figyelmet az eljdrds kockdzataira, és arra,
miként lehet a szubjektiv indikdciét objektivizadlni.

Anyag és modszer. 2002. janudr 1 és 2013. december 31 kozott osztd-
lyunkon 219 Nuss-mdtétet végeztiink, amelyet kovetSen eddig 164 eset-
ben tortént meg a fémkivétel. Anyagunkban ésszesen 17 esetben észlel-
tink szovédményt vagy nem kivant eseményt (7,7%), ebb6l 16 esetben a
Nuss-mitét kapcsdn (7,3%), 1 esetben fémkivétel kapcsan (0,6%). A szo-
védmény 4 esetben pericardiumsérilés (1,8%), 4 esetben vérzés vagy
utévérzés (1,8%), 2 esetben pneumonia (0,9%), 2 esetben fémallergia
(0,9%), 2 esetben m(téti melléksérilés (0,9%), 1 esetben kiterjedt inter-
costalis ruptura (0,45%) és egy esetben mitét alatti reanimdciot igényls
szivledllds volt (0,45%).

Osszefoglalds. A Nuss-m(tét nem kockdzatmentes eljdrds, gyakorlott
kézben is adédhatnak silyos, akdr életet veszélyeztets szovédmények.
Sajdtanyagunk alapjdn javasoljuk a pectus index és az dltalunk kordbban
bevezetett ,excavatids index” alkalmazdsdt, melyekkel a szubjektiv vé-
lemény helyett egy numerikusan kifejezheté indikdciés tartomany korvo-
nalazhaté.
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Laparoszkdpos ldgyéksérvmiitét gyermekkorban,
az elsé 100 mitét eredményei

Jendvdri Zoltan dr., Petrovic Andrej dr., BG4di Tamds dr.,
Sikosd Zita dr.

Semmelweis Egyetem Il. Sz. Gyermekklinika

Cél. A SE, II. Sz. Gyermekklinikdjdn 2011-ben bevezett G4j mtéti techni-
ka kezdeti eredményeinek bemutatdsa.

Mddszer. Retrospektiv médon hasonlitottuk 6ssze az osztdlyunkon 2011
dprilisdtél lanyokon végzett Laparoszképosan Asszisztdlt Extraperito-
nealis Ligatura (LAEL) adatait (m(téti id6, OT és posztoperativ fajdalom-
csillapité igény, PPR) a kordbbi id6szakban végzett konvenciondlis ké-
toldali sérvmiitéteinek adataival. Prospektiv médon vizsgdltuk a mtéten
dtesett fidk posztoperativ utdnkovetésének eredményeit az 1 hetes és 3
hénapos UH vizsgdlati eredmények alapjan.

Eredmények. 2011 dprilisa és 2013 novembere kozott 70 gyermeken tor-
tént laparoszképos sérvmitét. 2 esetben tortént konvertdlds, a fid-ldny
ardny 33:35. A legfiatalabb 1 hénapos, a legidGsebb 12 éves volt, dtlag-
életkor 57+36 hénap. Osszesen 103 z&rds tortént, mely utdn 3 recidiva és
1 koldoksérv jelentkezett. Az OT id6 egyoldali mtét esetén 23,2+9,7
(perc), kétoldalindl 27,2+12,1 volt. PPR dtlagosan 1,3+0,71 dézis. A sta-
tisztikai elemzések alapjan nem tudtunk kimutatni szignifikans kilonb-
séget a konvenciondlis és laparoszképos csoport kozott sem az OT-ban
sem a PPR-ban (p>0,1). A filik posztoperativ utdnkovetése soran az 1 hé-
ten 7 esetben észleltiink hydrokelét, a 3 hénapos kontroll sordn 2 beteg-
nél. Hereduzzanatot vagy keringési zavart nem észleltiink.
Kovetkeztetés. Az eddigi eredmények alapjan a LAEL m(tét nem
hosszabb és nem kevésbé fdj, mint a konvenciondlis m(tét, biztos diag-
nézistad az ellenoldali sérvtomlé [étezésére és erre azonnal mitéti meg-
oldast is biztosit. A fitik esetében nem jar hereduzzanattal vagy keringési
zavarral, a recidivdk szdma alacsony. A LAEL kezdeti tapasztalatai bizta-
téak, a médszer tovdbbi vizsgdlata indokolt.

Laparoszkdpos sebészet a Bethesda
Gyermekkorhdz Sebészeti Osztdlydn

Nagy Gyula dr., Mikula Lérdnd dr., Jérdsz Zsolt dr.,
Téth Katalin dr.

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz

A laparoszképos felszerelés beszerzése tobb mint 15 éve tortént osztd-
lyunkon. Azéta kb. 900 mdtét kerilt elvégzésre, ez alatt a video-
endoszképos sebészet tobbek munkdja dltal, a mindennapi elldtasunk ré-
szévé vilt. El6addsomban a betanuldsi folyamat és az indikdciés kor ki-
alakuldsdnak tanulsdgairél, a laparoszképia osztdlyunk tevékenységé-
ben elfoglalt helyérdl, tapasztalatainkrél, szovédményeinkrél és korld-
tainkrél szeretnék beszamolni.

A leggyakoribb indikdciés kor az appendicitis. Beteganyagunkban az
elérehaladottabb esetekben az endoszképos metodika gyorsabb felépii-
[ést biztosit, mint a nyiltan végzett m(tétek , a mtét dltaldban konnyeb-
ben nagyobb biztonsdggal végezhets, a hasiireg szemkontroll alapjan
torténd dtmosdsa, draindldsa csokkenti a késébbi szeptikus szov6dmé-
nyek szamdt. A laparoszképos mitétek, onkolégiai konzekvencidval
nem jdr6é ovdrium elvdltozdsok esetén, igen jelentésen csokkentik a
posztoperativ morbiditdst. Laparoszképos cholecystectomia mindenhol
az dltaldnos rutin része. Nagy segitség a neuroldgiailag silyosan kdroso-
dott gyermekek eseteiben a laparoszképos funduplicatio, a stdlyosan de-
formdlt viszonyok kozott ez a mitét komoly kihivdst tud jelenteni.
A laparoszképos pyloromyotomia gyorsabb posztoperativ tapldldsi sé-
mat biztosit. Belgyégydszaink és intenzives kollégdink részére nagy se-
gitség a pleuropneumonids betegek thoracoscopidja.

Osszességében a videoendoszképos sebészetet a betegek szdmdra igen
elényosnek ldtjuk, az orvosok szamadra pedig érdekes szakmai kihivast,
fejlGdést jelent a metodika kell§ szint elsajatitdsa.
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Szerzett subglotticus szikiilet miatt végzett
gégetdgito mitétekkel (cricoid split) szerzett
tapasztalataink

Kdlmdn Attila dr.”, Kovdcs Lajos dr.', Cserbdk Anna dr.?,
Kis-Tamds Melinda dr.?, Téth-Heyn Péter dr."’

"SE 1. Sz. Gyermekklinika

? SE AITK

Bevezetés. A szerzett subglotticus szGkilet definitiv megolddsdra tobb
mtéti eljardst dolgoztak ki, melyek koziul a nemzetkozi irodalomban
anterior cricoid splitként ismert eljardst 2003 6ta alkalmazzuk Klinikadn-
kon.

Betegek és modszerek. 2003-2013 id6szakban 15 beteget operdltunk Gr.
I11. subglotticus szGkilet miatt. Betegeink dtlagéletkora 13 hénap volt (1
hé — 3 év). 3 betegnél kordbban a légit biztositasara tracheostomat ké-
peztek. A m(tét sordn a gy(Gr@porc bemetszését minden esetben porcbe-
Ultetéssel egészitettiik ki, a kordbban képzett tracheostomdt minden eset-
ben zartuk. Betegeinket tervezetten egy hétig lélegeztettiik altatdst,
relaxdldst alkalmazva, és extubdldskor ellen6rzé bronchoscopidt végez-
tiink. Betegeink utdnkovetése dtlag 5,75 év (5 h6 — 10 év) volt.
Eredmények. A 1élegezetetés ideje alatt 3 beteglinknél alakult ki infectio.
Betegeinket a mitét utdn 7,5 nappal (medidn; kvartilisek: 7, 8,75) tudtuk
extubdlni. Ekkor a bronchoscopia minden betegnél kell6en tdg sub-
glotticus régiét mutatott, bdr egy esetben a betltetett porc kissé kibillent.
Egy betegiinket vesztettiik el az extubdldst koveten fellangolt korabbi
sepsis kovetkeztében (6,7%). Az ébresztést, extubdlast kovetGen minden
beteglinknél észleltiink elvondsi tiineteket, melyek kovetkeztében bete-
geinketa 19. m(tét utdni napon (14-27) tudtuk hazaengedni. Az utdnko-
vetési idG alatt egy beteglinknél sem alakultak ki léguiti szGkuletre utalé
tiinetek.

Osszefoglalds. Subglotticus sz(kiilet esetén a gégetdgité mitét az esetek
tobbségében sikerrel alkalmazhaté. A posztoperativ idgszakban sziiksé-
ges immobilisatio, altatds id6szakdban a fert6zés megel6zése, utdna az
elvondsi tunetek kezelése a legfontosabb.

A manchesteri hypospadiasis koncepcio

Cserni Tamds dr."?, Anju Goyal dr.?,

Maximillain Cervellione dr.?, Alan Dickson dr.?,

Supul Hennayake dr.”

" J6sa Andrds Megyei Kérhdz, Gyermeksebészet, Nyiregyhdza
? Royal Manchester Children’s Hospital, Department of
Paediatric Urology

Bevezetés. A hypospadiasis korrekciéjara 300-ndl is tobb mdtéti tipus 1é-
tezik. Eredményességiiket a heterogén kozlemények alapjan nehéz meg-
itélni. Az elmilt évtizedben mégis hatdrozott trend bontakozott ki vildg-
szerte, mely sordn az erezett lebenyt haszndlé m(tétek pl. Mathieu,
tubularised island vagy onlay hattérbe szorultak és az urethralis lemez
tubularisatiéjan alapulé megoldasok (Snodgrass) kertltek el6térbe, a le-
mez bemetszésével vagy anélkil. Ha Chordee miatt az urethralis lemez
nem tarthaté meg a kétlépcss megolddsok haszndlatosak (pl.Bracka).
Egy az Egyesult Kirdlysdgban 2013-ban publikdlt nemzeti audit szerint a
22 gyermekurélégiai centrum koziil a legeredményesebb, és az egyik
legnagyobb forgalmd centrum koncepciéjat tanulmdanyoztam.

Anyag és modszer. A szempontok a m(tét id6pontja, a médszer részletei,
varréanyagok, tourniquet idg, kotés, katéter, dpolds voltak.
Eredmények. A miitéteket 18 hénapos korban végzik. A koncepciét ana-
témiai rekonstrukciénak nevezik. Az urethralis lemez tubularisatiéjanal
gondosan kimérik a kalibert, kertilik a parhuzamos egyenes metszésvo-
nalakat és a lemez hosszanti bemetszését, nagy gondot forditanak a
meatus ajkak, a spongiosa és a dartos anatémiai rekonstrukciéjdra. A fity-
ma rekonstrukciéjata bér és a mucosa taldlkozdsa mentén végzik 3 réteg-
ben, a fityma meatust az (in. Cobra szemeknek megfelelgen jelolik ki.
A proximalis tipusok esetén a Chordee korrekcié miatt tobbnyire ajak
vagy preputium mucosa graftot haszndlnak. Varréanyag: 6-7/0-ds PDS.
A tourniquet id6 30-40 perc. A kotés szilikonhab, cyanoacrylate vagy
micropore szalag. A katéter 6-8F Foley, egy hétig, dupla pelenkdzdssal.
Kérhdzi tartézkodds 1-2 nap.

Kovetkeztetés. A manchesteri hypospadisis rekonstrukcié sikere az un.
anatémiai rekonstrukcié részleteiben taldlhaté.
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A minimdl invaziv technikdk lehetéségei a
gyermekkori Crohn-betegség kezelésében
Sasi-Szabé LaszI6 dr.", Garai Gédbor dr.",

Nemes Eva dr.!, Téth Judit dr.?, Csizy Istvdn dr.

" Debreceni Egyetem Gyermekgydgydszati Intézet

? Debreceni Egyetem, Radioldgiai Tanszék

A Crohn-betegség incidencidja a civilizdlt, processzalt élelmiszereket fo-
gyaszté tarsadalmakban névekvé tendencidt mutat; ismételt kihivdsokat
allitva a gasztroenterolégusok, sebészek elé. Ezzel parhuzamosan a kér
elsé manifesztdcidja is fiatalabb életkorra tolédik, igy egyre gyakrabban
taldlkozunk a betegség dltal érintett gyermekekkel is. Az alapveten kon-
zervativ, kiforrottnak tekinthetd kezelési elvek mellett a sebészet szerepe
els@sorban a betegség szovédményeinek kezelésére korldtozédik, me-
lyek kozott fellelhetSk akut - életveszélyes, silyos sepsissel és perito-
nitisszel szovaédott - formak, és a krénikus folyamat eredményeképp ki-
alakult passage akaddlyt okozé eltérések is. A hagyomdnyos, nyilt sebé-
szifeltdrds optimédlis megolddst nydjt mindkét szovédménytipus elldtdsa-
ra, de a minimdl invazivitds térhéditdsdval jogos igény, hogy a kevesebb
fdjdalommal, révidebb felépiiléssel és szebb kozmetikai eredménnyel ja-
ré megolddsok is teret kapjanak a kérkép kezelésében. Az akut szévéd-
mények koziil az abscessussal jaré formdk esetében van lehetség
percutan drainage- zsal kivdltani, vagy a folyamat szandléddsdig, primer
bélvarratot lehetévé tévs hasiiregi viszonyokig halasztani a mdtétet. A
krénikus, stricturdval, vagy stenosissal szov6dott formdk esetén a laparo-
scopos mtéti technika szdmos esetben ©nmagdban, vagy mini-
laparotomidval kombindlva optimdlis megolddst biztosit. Az eljdrds so-
rdn lehet&ség nyilik a teljes hasiireg attekintésére, a teljes béltraktus vi-
zudlis kontrolljdra, és a beteg teriiletek stricturoplasticdjdra, vagy a
hosszabb, szdkiilt szakasz(ok) resecti6jdra. A teljesen laparoszképos
modszer a hazai finanszirozottsdgi viszonyok mellett rutinszerien nehe-
zen megvaldésithatd; egy koldok alatti 4-5 cm-es minilaparotomids met-
széssel kombindlva azonban a sziikséges bélvarrat(ok) kényelmesen,
biztonsagosan megvarrhaték. El6adasunkban a DEOEC Gyermekklinika-
jdn 2013-ban kezelt eseteink kapcsdn szeretnénk beszdmolni sajdt ta-
pasztalatainkrél, illetve a vildgirodalmi adatokra is kritikusan elemezve
ismertetni a moédszerek indikdcios teriileteit, részletesen bemutatni a
laparoscopos m(tét [épéseit.

SZABAD ELOADASOK 5.

A miitét jelentésége az égési sériilések
kezelésében

Papp Rézsa dr.', Sénta Imre dr.!, Bolyos Aranka dr.?
Borsod-A-Z. Megyei Kérhdz Gyermekegészségligyi Kézpont
" Gyermeksebészeti, Traumatoldgiai és Egési Osztaly

? Gyermek Anesztezioldgiai és Intenziv Osztdly

Célkitizés. Az aktiv, m(téti sebkezelés hatdsdnak elemzése a gyermek-
kori égési sériilések gyogyuldsdban.

Anyag és modszer. 2009. janudr 1. és 2013. december 31. kozott 638
égési sériilést szenvedett gyermeket kezeltiink a Miskolci Gyermeksebé-
szeti, Traumatoldgiai és Egési Osztdlyon. A gyermekek tobb mint 60%-
andl tortént matét. A betegek egy részénél tobb beavatkozdsra is sziikség
volt. A miitétre siirg6sségi indikdci6 alapjan (necrotomia, ligamentoto-
mia) vagy tervezetten (necrectomia, bératiiltetés) keriilt sor. A mtéti in-
dikdciok kritériumait és a mdtét dltal 1étrejott eredményeket tekintjuk at
el6addsunkban. A stirgds és a korai tervezett mitétek el6nyeit és nehéz-
ségeit is elemezzuik.

Megbeszélés. Az égéskezelésben a m(tét oki terdpia. Az égett felszinrgl
felszabadul6 bioaktiv anyagok SIRS dtjan minden szervrendszert veszé-
lyeztetnek. A posztagressziés szindréma gyégyuldsanak feltétele a
nekrotikus szovetek eltdvolitdsa. Konzervativ kezelés esetén a sebgydgy-
ulds elhizédo és szovédmények kialakuldsanak — els@sorban infekciék-
nak — kedvez. A hdmhidnyos teriiletek id6ben torténé fedése jelentsen
leroviditi a sebgyogyuldst. Korkoros végtag- és mellkasi égések esetén az
id6ben végzett necrotomia, ligamentotomia az érintett végtagokat és a
gyermek életét is megmentheti.

Kovetkeztetés. A silyos égési sériiltek elldtdsanak, a szov6dmények mi-
nimalizdldsdnak és a megfelel§ késGi eredményeknek a zdloga az aktiv
sebészikezelés. A j6 Gitemi spontdn hamosodast a korai necrectomia el-
segiti. Amennyiben gyors hamosoddsra nem szamithatunk, a nemzetkozi
tapasztalatokkal egyetértésben a miel6bbi szovetpétldst tartjuk megfele-
I6nek a szovédmények csokkentése és a hegmindség javitdsa szempont-
jdbol. Nagy gyakorlattal rendelkezd égési osztdlyokon torténd elhelye-
zést, jol képzett, tapasztalt anesztezioldgiai hétteret igényel a korszerd
égéskezelés.

PULMONOLOGIA. ANYAGCSERE

A gyermekbronchologia helyzetének alakuldsa
Magyarorszdagon (2011-2012)

Banfi Andrea dr."?, Novdk Zoltdn dr.’

" Szegedi Tudomdny Egyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Kar
Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségligyi
Kézpont, Szeged

? Svdbhegyi Orszdgos Allergoldgiai, Immunoldgiai és
Pulmonoldgiai Egészségligyi Szolgdltato, Non-profit,
Kézhasznd Kft., Budapest

Bevezetés. A Magyar Broncholégus Egyesiilet vezetGsége felkérésére fel-
mérés készilt a 2011- 2012. évi magyarorszdgi gyermekbroncholégiai
vizsgdlok adatairél. A szerzék bemutatjdk a vizsgdlt idészak forgalmi
adatait, és 6sszehasonlitjdk a kordbbi, 2008-t6l rendelkezésre 4ll6 ada-
tokkal.

Mddszer. Az adatok 6sszegy(ijtése kérdGives médszerrel tortént, melye-
ket retrospektiv médszerrel elemeztiink.

Eredmények. A vizsgaltidészakban Magyarorszdgon 16 vizsgdlécentrum
mkodott, az orszdgos idegentest tigyeletet hdrom budapesti fil-orr-gé-
gészeti osztdly ldtta el. 2011-ben 1006, 2012-ben 831 gyermekbroncho-
|6giai vizsgdlat tortént dsszesen. Az 6ssz-fiberoscopidk szama 285 és
297 volt, 2011 és 2012 években. A személyi feltételek [ényegesen nem
véltoztak a kordbbi évekhez viszonyitva. A tdrgyi feltételekben pozitiv
vdltozds, hogy majdnem minden vizsgdlécentrum rendelkezik fibero-
scoppal, hat vizsgdlécentrumban video-bronchoscop segiti a gyermek-
broncholégiai munkdt. Minden vizsgdléhelyen végeznek merev csoves
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Uléselnokok: Bereczky Csaba dr., Oroszlan Gyorgy dr.

bronchoscopidt. Az idegentest eltdvolitdsok és az 6ssz-bronchoscopidk
ardnya alapjdn a munkahelyek legnagyobb részében torténik diagnoszti-
kus bronchoscopia. A mintavételi technikdkat elemezve megdllapithats,
hogy a bakteriolégiai, a broncho-alveolaris lavage (BAL) vizsgdlatok és a
biopszidk szdma csokkent az 6sszes bronchoscopidk szamahoz viszo-
nyitva a kordbbi évekhez képest.

Osszefoglalds. A gyermekbroncholégiai vizsgdlatok szdma 6sszességé-
ben csokkend tendencidt mutat, ezen belil mérsékelt nbvekedés észlel-
hetd a fiberoscopos vizsgdlatok tekintetében. A mintavételek szdma is
csokkent a kordbbi évekhez képest. Az elGadds a bemutatott statisztikai
adatok elemzésével a gyermekbroncholégia diagnosztikus és terdpids
fontossdgdra kivdnja felhivni a figyelmet a krénikus Iégdti betegségben
szenvedd gyermekek kivizsgdldsi algoritmusdban.

Broncholdgiai vizsgdlatok a Perinatalis Intenziv
Kozpontban

Kovécs Lajos dr., Krikovszky Déra dr.

Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekklinika

A Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekklinika korszerGsitett gégészeti-
broncholégiai vizsgdléjdban 2002 szeptembere 6ta végziink horgévizs-
gdlatokat. Mobilis eszkozpark kialakitdsdval lehetséget teremtettiink a
klinika kiilonb6z6 osztdlyain beavatkozdsok végzésére. A vizsgdlatokat
Storz merev csoves készlettel (4, illetve 2,2 mm-es Hopkins optikakkal),
valamint 2,8 mm-es, és 4,5 mm-es Olympus, és 3,5 mm-es Storz
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bronchofiberoszképpal végezziik. 2002. szeptember 1. és 2013. decem-
ber 31. kozott 883 gyermeknél 1220 broncholégiai beavatkozas tortént.
A Perinatdlis Intenziv Kézpontban (PIC) 183 ujszulottnél, fiatal csecse-
ménél végeztiink horgévizsgdlatot, ami a betegszam kozel 21%-a.
Ujszalsttkori nagyléguti sztkiilet gyanidjanak kivizsgdldsaban és mutéti
megolddsdban klinikdnk orszdgos kozponttd vilt.

A PIC-ben végzett broncholdgiai vizsgdlatok leggyakoribb indikdciéja
(86 esetben), a nemzetkozi gyakorlatnak megfelelGen a stridor volt. Han-
gos |égzés hdtterében choanaatresia vagy -sztkiilet, nagy nyelv, laza tar-
tdsu garat, gége, glotticus, subglotticus, illetve tracheaszdkiilet dllhat.
Extubdcidés nehézség, tubusfiiggoség miatt 43 betegnél végeztiink vizsgd-
latot, az esetek jelentds részében siilyos glotticus, szubglotticus vagy lég-
csOszikiletet taldltunk. Kisebb vagy jelentds atelectasia, dystelectasia
22 ujszilott esetében indikdlt bronchoszképos intervenciét. Horgssz G-
kilet és/vagy vdladék okozott a tidSben a légtelen teriileteket. A tra-
cheo-esophagealis sipoly gyanidja miatt 25 Gjszilottnél végeztiink hor-
g6tikrozést, a rendszeres aspirdciok hétterében ritka anatémiai malfor-
macidkat is felderitettiink. Az 5 esetben észlelt, lokalizdltan fokozottan
légtarté tidGtertletek lebeny-, szegmentumhorgd szlkiletre, oszlasi
rendellenességekre hivhatjdk fel a figyelmet. Nagyléguiti sériilés gyandja
két esetben meriilt fel.

Az ujszilotteken végzett bronchoszképia feltdrja az észlelt kérdllapot
pontos hdtterét, igy adekvdt kezelésre, m(itéti terv készitésére ad lehetd-
séget, de sokszor maga a horgévizsgdlat is terdpids effektust biztosit.
Neunatolégus, radiolégus, sebész, aneszteziol6gus és broncholégus szo-
ros egyuttmikodése szikséges az elldtds javuldsdval egyre silyosabb dl-
lapotd, tobb légiti nehézséggel kiizdd korasziilottek, Gjszulottek megfe-

lel§ életmingséggel torténd tiléléséhez.

A légzésfunkcio jelentésége az asthmds betegek
kezelésében

Kelemen J6zsef dr., Mezei Gyorgyi dr., Kovdcs Lajos dr.
SE I. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. Az asthma kezelés célja a panaszok, tiinetek megsziintetése
és a funkcié normalizdldsa. A nemzetkozi és hazai ajdnldsok a légiti
funkcio jellemzésére a tipusosan nagyléglti obstrukciét jelzé PEF (kilég-
zési cstcsdramlds), FEV1 (1 s alatt kifdjt levegd) figyelembe vételét java-
soljdk. A nagyléguti obstrukcié paraméterei azonban nem mutatjdk a
kisléguti eltéréseket. Az utébbi években szamos kézlemény foglalkozott
a kislégdti obstrukcié jelent&ségével. Felvetik annak a lehet&ségét is,
hogy a tartés kislégtiti obstrukciéju betegek kiillon csoportot képeznek.
Betegek és modszerek. 42 (életkor 10,2+4,3 év), tartés szteroidkezelés
alatt, legaldbb 3 hénapja panasz és tiinetmentes beteget vizsgaltuk.
Sensor Medic készilékkel a nagylégdti PEF, FEV1 és a kisléguti mutatok,
FEF 25-75 (a VC 25-75%-a kozott kifdjt levegs), FEF50 (a VC 50%-nél
mért dramldsi sebesség), RV ( rezidudlis térfogat), FRC (funkciondlis
rezidudlis térfogat) meghatdrozds tortént. 101 betegben pedig (életkor
9,64 év) impulzus oszcillometridval a kisléguiti obstructiot értékeltiik a
kilonboz6 kezelési lépcsék szerinti csoportokban. A kezelési l1épcsdk az
asthma krénikus kezelésében a panaszokhoz, tiinetekhez, 1égzésfunkci-
6hoz igazitott terdpia intenzitdsat jelentik (1. Iépcsé: intermittdlé asztma,
1. 1épcs: perzisztdlé asztma, 1. [épcsé: mérsékelt perzisztdlé asztma,
IV. lépcsé: stlyos perzisztalé asztma)

Eredmények. Az inhalativ szteroid kezelés kozben, a legaldbb 3 hénapja
tiinetmentes betegekben a PEF a betegek 19%-ban, FEV1 12 %-ban, mu-
tatott nagyléguti obstructdra utalé eltérést, mig a kislégditi obstructiot jel-
z6 FEF50 43%-ban, a FEF25-75 30%-ban, az RV (rezidudlis volumen)

33%-ban, FRC (funkciondlis rezidudlis kapacitds) 29%-ban utalt
bronchospasmusra.

Az I-11. és [l1-1V. kezelési lépcsSk kozotti kilonbséget vizsgdlva, a lHI-1V.
lépcsé  szerint kezelt betegekben kifejezettebb volt a kisléguiti

bronchospasmus, a kiilonbség azonban nem volt szignifikdns.
Kévetkeztetések. Tartés profilaxis kozben a tiinetmentesség és normalis
nagyléguti funkcié mellett gyakori a kislégdti obstrukcié. A kislégdti
obstrukci6 figyelembe vétele, komplex légzésfunkciés vizsgdlat jobban
jelzi a funkcié véltozdsat, segiti a kezelés hatékonysdgdt.
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Obstruktiv alvdsi apnoe kivizsgdldsa és elldtdsa.
A stilyos OSAS posztoperativ monitorizdldsa

Benedek Pilma dr., Kiss Gabriella dr., Katona Gabor dr.
Heim P4l Gyermekkdrhdz

Bevezetés. Az Obsrtructive alvdsi apnoe szindréma (OSAS) a gyermek-
populdcié 1-4%-4t érinti. A betegség oka gyermekkorban leggyakrabban
az adenotonsilllaris hypertrophia. Eppen ezért a gyermekkori OSAS ke-
zelése mitéti. Ezen populdciéban a posztoperativ respiratoricus kompli-
kdciok nagyobb ardnyban fordulnak el6 (5-25%), mint az alvdsi apnoe
szindrémdban nem szenvedd betegek korében.

Célkitizés. A szerzék célja, hogy felhivjdk a figyelmet ezen posztope-
rativ komplikdcidkra, valamint bemutatjak a Heim Pal Gyermekkérhdz-
ban kidolgozott és alkalmazott preoperativ kivizsgalds, valamint a poszt-
operativ észlelés menetét.

Beteganyag. A Heim Pal Gyermekkérhdz alvdslaboratériumaban 2002-
2011 6ta 1862 beteg jdrt. Vizsgdlatunkba 2010-2011-ben alvdsvizsgdla-
ton dtesett betegeket vettiik be. Ezid6 alatt 977 beteg esett dt alvdsvizsga-
laton, ebbdl 280 betegnek lett pozitiv az alvdsvizsgdlata. Ebbdl silyos
OSAS-t (AHI>10) 28 betegnél diagnosztizéltunk. EbbSl mitétre kertlt 21
f6, 7 beteg CPAP terdpidban részesiilt. Intenziv osztdlyra kerilt 21 beteg.
Eredmények. A stilyos OSAS gyermekek kozil 10-nek volt posztoperativ
léguiti komplikdcidja. Ebbdl deszaturdcié 6 esetben fordult eld, (a legala-
csonyabb 75% volt), az apnoe stlyosboddsa 3, 1égzésledllds 2 esetben, 1
esetben reintubdcié.

Kovetkeztetés. Az OSAS-ban szenveds beteg esetén a m(tét, valamint
posztoperativ észlelés gondos tervezést, szoros observatiot igényel. Az
el6addsban ismertetett protokoll segit kivédeni, illetve minimdlisra csok-
kenteni az akdr haldllal végz&ds posztoperativ szovédmények elGfordu-
ldsat. A szovédmények stilyossdga miatt a stilyos OSAS csoportba tartozé
gyermekek elldtdsa csak gyermek intenziv osztdlyos hattérrel rendelkezé
intézményben végezhetd biztonsdggal.

Hypergalactosaemia enzimdefektus nélkiil

Balogh Lidia dr., Varkonyi Ildiké dr., Nyitrai Anna dr.
Semmelweis Egyetem |. Sz. Gyermekklinika

A galactosaemiasz(irés bevezetése 6ta kevés tjszilottnél fedeznek fel az
anyatejes tdpldlds megkezdését kovetd hypergalactosaemidt enzimde-
fektus nélkil. Ezért ennek okdt minden esetben kutatni kell, mert tartés
fenndlldsa silyos portoszisztémds encephalopathidhoz vezethet. Silyos-
bitja a kérképet, ha mindezekhez hyperammonaemia is tarsul.

A galaktézkivdlasztds, foszforildcié és cukorrad dtalakitds f6 helye a maj.
A hepaticus vérdaramldsban mért galaktéz-claerence gyors, mig a vizelet-
ben mért kivdlasztds nem szignifikdns faktor a galaktézelimindciéban.
fgy barmilyen probléma a splanchnicus vérdramlasban a galaktézeli-
mindcié kdrosoddsdval jarhat. A magzati életben a placentdbdl jové
oxigéndus vér nagyobb része a koldokvéndbdl a ductus venosus Arantiin
keresztil —a mdjat kikertilve — a vena cava inferiorba jut. Sziilés utdan né-
hany perccel az umbilicalis vénds nyomds jelentsen csokken, kovetkez-
tében a ductus zdrédik. Az anatémiai zarédds 3-20 nap kozott jon létre. A
zarédds elmaraddsakor hepaticus diszfunkcié 1ép fel, a vénds vér erGsen
leroviditett cirkuldciéja komolyan érinti a mdj nutriciéjdt és funkcigjat,
aminek kovetkezménye lehet az alimentdris hypergalactosaemia és
hyperammonaemia, hepaticus encephalopathia. Ezért a mdj korali
splanchicus vérdramldsban bekovetkezé bdrmely rendellenesség a
galaktézelimindcié kdrosoddsdt okozhatja.

A SE I. Sz. Gyermekklinikdjdn az utébbi 10 évben 12 beteget sikerult ki-
sz(rni, akiknél a néhdny napos korban észlelt hypergalactosaemia oka —
normdlis enzimtermelés mellett — a fenti bypassok egyike volt. Harom fid
Gjszulott esetében észleltik a hypergalactosaemidt kiséré hyper-
ammonaemidt is.

A diagnézis egy beteg kivételével (akit csak a 18. életnapon vettiink 4t
klinikdnkra) kordn felismerésre kerilt, fgy a galaktézmentes tapldlds,
hyperammonaemia esetén a fehérjerestrikcié mellett, nem alakult ki
encephalopathia, s6t az egyéb diszfunkcids jelek is megsztintek.

A diagnézis feldllitdsdban jelentSs szerepet kap a szines Doppler- és
szikség esetén az MR angiogrdfids vizsgdlat.
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Kognitiv és exekutiv mikodés vizsgdlata
phenylketonurids gyermekekben

(el6zetes eredmények)

Békay Jdnos dr., Kiss Erika, Simon Erika, Szényi LdszIé dr.
Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. A phenylketonuria (PKU) az egyik legrégebben felfedezett,
6rokl6ds anyagcesere-betegség, amelynek djszilottkori szirése a vilagon
50, Magyarorszdgon pedig 40 évvel ezel6tt kezd6dott. A kordn diagnosz-
tizdlt esetekben a fehérje-, illetve phenylalanin- (Phe) szegény diétdt mar
az udjszulott korban el lehet kezdeni, igy a klinikai tinetek kialakuldsa
megel6zhetd. A diéta betartdsa a szérum-Phe-szintek monitorizaldsdval
jél kovethetd. Kezeletlen esetekben silyos mentdlis retarddcio alakul ki.
Ismert, hogy a nem megfelelGen betartott diéta, a rossz compliance is a
kézponti idegrendszer mikodési zavaraihoz vezethet, amely f6ként a
koncentrdciéképességben, a kognitiv és exekutiv mikodésekben okoz-
hat vdltozé mértékd eltéréseket.

A vizsgdlat célja a PKU-ban szenvedd betegek kognitiv és exekutiv ma-
kodésének vizsgdlata és a kapott eredmények Osszevetése a szérum-
Phe-koncentrdciéval.

Anyag és mddszer. Vizsgdlatunkba az I. Sz. Gyermekklinika Anyagcsere-
kozpont dltal diagnosztizalt és gondozott, 6tven 4-17 éves kor kozotti,
PKU-ban szenvedd gyermekét kivanjuk bevonni. A gyermekek kognitiv
és exekutiv mikodését nemzetkozileg elfogadott, Magyarorszdgon
validalt szamitégépes moddszerrel (CANTAB — Cambridge Neuro-
psychological Test Automated Battery), tobbféle nonverbdlis tesztet al-
kalmazva tanulmdnyozzuk. A tesztek lehetdséget nydjtanak a motoros
vélaszkészségnek, a vizudlis informdcick feldolgozdsi gyorsasdganak,
valamint a térbeli tervezés képességének és memdridjanak tanulmdnyo-
zdsdra. Az eredményeket, amelyek elsGsorban a frontdlis és parietdlis le-
beny funkciézavarairél adhatnak tdjékoztatast, hasonlé életkord, egész-
séges gyermekek teljesitményével kivdnjuk 6sszehasonlitani.
Eredmények. A vizsgdlatokbdl nyert el6zetes eredmények alapjdn megal-
lapithaté, hogy a nem megfelelGen diétazé PKU-s gyermekek teljesitmé-
nye elmarad egészséges kortdrsaikétol.

Megbeszélés. Eredményeink alapjdn a nonverbdlis szamitégépes tesztek
nehézség nélkil, j6l alkalmazhaték ezen betegcsoport esetenként nem
ldtvanyos idegrendszeri zavarainak objektiv tanulmdnyozdsdra és nyo-
mon kovetésére, a bedllitott kezeléssel dsszefliggésben.

Szérumbiotiniddz-aktivitds vizsgdlata
glycogenosisban. El6zetes eredmények

Sz6nyi Laszlé dr., Szatmadri 1ldiké dr., Szabé Eszter dr.,
Dezs6fi Antal dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. Az 6rokl6dé anyagcsere-betegségek tinetei dltaldban nem
specifikusak. A differencidldiagnézis sordn a kérképek hosszi sorat kell
vizsgdlni, mely idG-, vér- és laboratériumigényes. A lehetséges kérképek
szamanak csokkentésében a megfelel6 biokémiai markerek lehetnek se-
gitségiinkre. A mudilt szdzad kilencvenes éveiben fedezték fel (Burlina
1996, Hug 1994, Saltik 2000) hogy a szérum-biotiniddz-aktivitds lénye-
gesen fokozédik azokban a glikogénraktdrozdsi betegségekben (GSD),
melyekben a mdj érintett. Vizsgalatunk célja volt a GSD miatt gondozott
gyermekeink szérum-biotiniddz-aktivitdsdanak meghatdrozdsa.

Betegek és mddszer. A vizsgdlatba hét glycogenosis miatt gondozott
gyermeket vontunk be (3 GSD I/a, egy GSD I/non-a, egy GSD VI. és ketts
GSD IX.). A GSD I/a és I/non-a betegek esetében a diagnézist a klinikai
kép mellett a mutdcié analizis is aldtdmasztotta. A tovdbbi hdrom beteg-
nél a klinikai kép és a laboratériumi eredmények igazoltdk a kérképet. A
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biotiniddzaktivitadst a hazai, kotelezd, djszilottkori anyagcsere-betegség
sz(résében haszndlt, szérumbdl torténs, megerdsits teszttel végeztik.
A normdlis szérumbiotiniddz-aktivitdst 100%-nak tekintettiik.
Eredmények. A legmagasabb biotiniddzaktivitdsta harom GSD I/a-ban és
az egy GSD Vl-ban szenvedd gyermeknél taldltuk: 200%. A GSD I/non-a
gyermeké minimdlisan alacsonyabb volt, 180%. Tovabbi hdrom gyermek
enzimaktivitdsa 156— 180% kozotti volt. Kozilik az egyik gyermek csa-
ladjdaban 3, GSD enyhe tiineteivel dpolt felnétt szerepel. Az 6 vizsgdlatuk
folyamatban van.

Kovetkeztetések. Hazai vizsgdlataink eddigi eredményei megerdsitik azt
az irodalmi adatot, hogy az djsziléttkori szGrésben haszndlt szérum-
biotiniddz-aktivitds mérése fontos biokémiai markernek bizonyul GSD-
ben. Laboratériumunkban megkezdtiik a biotiniddz enzim aktivitds szari-
tott vércseppbdl torténd meghatdrozdsat elSkezelt szGrépapirral. Min-
den olyan esetben, mikor felmeril a glikogéntdroldsi betegség lehet&sé-
ge, javasolt elvégezni a vizsgdlatot.

I. tipusi glycogenosis dietoterdpidja
Kiss Erika, Simon Erika, Dezsé6fi Antal dr., Szényi LdszI6 dr.
Semmelweis Egyetem l.sz. Gyermekklinika, Budapest

A glikogén-anyagcsere enzimdefektusai a glikogénszintézis és gliko-
genolizis kiilonboz6 enzimatikus |épéseinek zavardt jelentik. Az 6rokls-
dé betegségek egyik csoportjat, a glikogéntaroldsi betegségeket (glyco-
genosis) egy vagy tobb enzim hidnya okozza, amelyek a cukor raktdro-
zott formdjdnak, a glikogénnek felépitésében vagy a glikogén energiafel-
hasznalds céljabol cukorra torténd lebontdsdban vesznek részt. A gliko-
géntdroldsi betegségekben kéros tipusi vagy mennyiségii glikogén rako-
dik le a kiilonboz6 szervekben, leggyakrabban a mdjban. A tiineteket a
glikogén vagy kozti termékeinek felhalmozéddsa vagy sziikség esetén a
cukor-elGdllitds képtelensége eredményezi. A betegség stlyossdga és a
tiinetek fellépésének id6pontja meglehetdsen kilonb6z6 ebben a beteg-
ségben, mivel mindegyik tipusban mds-mds enzim érintett.

A specifikus tiinetek, a tiinetek jelentkezésének idépontja és a betegség
stlyossdgi foka jelentGsen kilonbozhetnek. A ll., V. és VII. tipusok 6 ti-
nete dltaldban az izomgyengeség. Az I, lll. és VI. tipusra az alacsony vér-
cukorszint és az el6domborodé has jellemzd (a nagy mennyiségii vagy
kéros glikogén miatt a mdj megnagyobbodhat). Az alacsony vércukor-
szint izomgyengeséget, izzaddst, zavartsdgot, néha gorcsoket és eszmé-
letlenséget okozhat. Gyermekekben tovdbbi kovetkezmény a novekedés
lassuldsa.

Az utébbi évek kutatdsanak eredményei azt mutattak, hogy a szovédmé-
nyek kialakuldsa megel6zhetd, illetve a szovédmények mértéke csok-
kenthet6 a hypoglykaemia mérsékelésével vagy kialakuldsanak megels-
zésével. Ez nem jellemz§ az izombetegséget okozé glycogenosisokra.
Az |. tipusu glycogenosis esetében javasolt a 3 6rdankénti, kis mennyisé-
g, tejcukorszegény étkezés gy, hogy megelézheté legyen a hypo-
glykaemia kialakuldsa. (a szénhidrétsziikséglet 6-8 mg/ttkg/s).

Az éjszakai szénhidrdtbevitel glukézpolimer addsdval torténik: vagy
nem f6zott/nyers étkezési kukoricakeményitst kap a beteg 5-6 6ranként,
vagy pumpadval vezérelt készilékkel, gyomorszonddn at maltodextrint
folyamatosan. Valamint rendelkezésre dll egy specidlis gyogytdpszer,
mely hékezeléssel médositott keményitSkészitményt tartalmaz, melynek
segitségével az alkalmazdsi id6koz 1-2 6rdval meghosszabbithaté.

A glik6z-6-foszfat felszaporoddsa miatt kompenzatorikusan fokozédik a
glikolizis, mely lactataemidhoz vezet, kiilonosen éhezéskor, vagy ha a
beteg galaktéz-, fruktéz-, glicerintartalmd tdpldlékot fogyaszt, igy az ét-
rend galaktéz-, fruktézszegény. A tej-, tejtermékeket, széjdt, belsGsége-
ket, gyimolcsok és zoldségek nagy részét, valamint a szdrazhiivelyese-
ket csokkentjiik az étrendben.
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Korszeri kontrasztanyagos UH-vizsgdlatok
gyermekkorban

Kis Eva dr.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekklinika

Az elmilt években jelentds [épést jelentett a diagnosztikdban az ultra-
hang kontrasztanyagos vizsgdlatok megjelenése, melyek lehetévé teszik
a perfliziés vdltozasok megjelenitését.

Az ultrahang-kontrasztanyagok a rovid ideig az erekben kering6 2-3 mik-
ron atmérgji mikrobuborékok révén hozzdk létre a kontraszthatdst a hasi
parenchymds szervekben és egyes értertileteken. A vizsgdlathoz megfe-
lel§ ultrahangkészilékre és specidlis szoftverre van sziikség.

Sajndlatos médon az intravénds ultrahangos kontrasztanyag jelenleg a
gyermekgyoégydszatban indikdcién tdli alkalmazdsnak szamit.

Az egyetlen terilet, ahol ennek ellenére egyre inkdbb haszndlatos, a
vesicoureteralis reflux diagnosztikdja. A kis mennyiség( intravesicalisan
alkalmazott kontrasztanyaggal végzett mictiés sonocystographia (MSC) a
nagyszamu 6sszehasonlité vizsgdlat szerint a igen érzékeny médszernek
bizonyult mind a reflux detektdldsdban, mind a reflux fokozatdnak meg-
hatdrozdsdban. Az mictids cystourethrographia (MCU) és MSC megegye-
zik a reflux kizardsdban és észlelésében, de az MSC érzékenyebb, és ez
utébbival tobb és sok esetben magasabb fokozatd reflux ldthaté, mint
MCU-val. Az MSC sordn észlelt refluxot az MCU nemzetkozi beosztdsa
szerinti 6t fokozatba soroljuk.

A sonocystographidt sziilGi beleegyezéssel szamos eurépai orszdgban al-
kalmazzdk, kézikonyvekben szerepel, az Eurépai Gyermekradiolégus
Tarsasdg dltal ajanlott vizsgdlati protokoll része.

Az ultrahang-kontrasztanyag intravénds alkalmazdsdra szdmos terileten
lenne sziikség gyermekkorban, hiszen drdga, sok esetben altatassal jaré
vizsgdlatok kivdlthatéak dltala, pl. mdjtranszplantdlt gyermekeknél je-
lentdsen megkonnyiti az arteria hepatica dbrdzoldsdt, mely Doppler-
vizsgdlattal az esetek egy részében nem valésithaté meg. Vesetransz-
plantdlt betegeknél a perfusio dbrdzoldsa segitséget jelent a rejectio ko-
rai észlelésében. Tompa hasi trauma (mdj, 1ép, pancreas, vese), hasi tu-
morok eseteiben konnyiti a diagnézist, a kovetést.

Invaginatio. Megjosolhato-e el6re a desin-
vaginatio sikeressége a képalkotd vizsgdlatok
alapjdn? Tapasztalataink 74 beteg kapcsdn
Varkonyi 1ldiké dr., Nyitrai Anna dr., Kis Eva dr.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. Az invaginatio képalkoté diagnosztikdjdban az ultrahang-
vizsgdlaté a f6szerep. A desinvaginatio kontraindikdciéi a hosszd anam-
nézis, a kialakultileus, peritonitis, perfordcié. Ultrahangvizsgalaton eze-
ken kiviul tobb jelis van, ami el6re jelezheti a konzervativ beavatkozds si-
kertelenségét. Ezeket a jeleket kivanjuk ismertetni.

Beteganyag, mddszerek. Klinikdnkon 2006 augusztusa és 2014 janudrja
kozott 74 betegnél diagnosztizdltunk invaginatiét. Minden beteg eseté-
ben ultrahangvizsgdlat (UH) és nativ hasi rontgenfelvétel készult. A bete-
gek klinikai adatait és képalkoto leleteit a desinvaginatio sikerességével
és a mdtéti leletekkel korreldlva, retrospektiven dolgoztuk fel. A
desinvaginatiot pneumatikus médszerrel, atvildgitds alatt végeztik.
Eredmények. A vizsgdlt ultrahangjelek a kovetkezdk voltak: vastag fald
invaginatum, vezérpontos, illetve kettds invaginatum, szabad hasi folya-
dék mennyisége és minGsége, az invaginatumon beltl ,bezdrt”
peritonealis folyadék, ileus jelei, egyéb specidlis UH-leletek.

A 74 betegbdl 11 betegnél taldltunk olyan ultrahang-jeleket, amelyek mi-
att desinvaginatiot nem végeztiink, primaer mtét tortént. 8 betegnél volt
sikertelen a desinvaginatio, egy esetben a beavatkozds sordn perforacié
alakult ki (mind a 9 esetben mtét tortént). 1 spontdn desinvaginatiot ész-
leltiink A tobbi esetben a konzervativ beavatkozds sikeres volt.

A fent részletezett ultrahangjelek koziil az invaginatumban latott ,be-
zart” peritonealis folyadék, a vezérpontként szereplg cystosus képletek,
valaminta kettds invaginatumok a sikertelen beavatkozdst el6re jelezték.
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Uléselnokok: Fogarasi Andrds dr., Rudas Gédbor dr.
o

A stiri szabad hasi folyadék bélnecrosisra utalt. Betegeink kozott a mtét
sordn 3 esetben taldltunk bélnecrosist, 4 esetben Meckel-diverticulumot,
1 esetben bélduplicaturdt, 1 esetben kett8s invaginatiot.

Kovetkeztetés. Invaginatio esetén részletes ultrahangvizsgdlattal az is-
mertetendd jelek alapjan alapjdn a végzendd desinvaginatio sikeressége
el6re josolhatd, illetve bizonyos jelek a beavatkozdst kontraindikaljdk.

Vena umbilicalis katéter helyzete:

a képalkoto diagnosztika szerepe

Somogyi Délia dr.", Nyitrai Anna dr.?, Varkonyi Ildiké dr.?,
Kis Eva dr.?

" Békés Megyei Pandy Kalman Kérhdz Gyermekosztaly

? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

Ujszuléttek, korasziilottek esetében alkalmazott vena umbilicalis katéter
alkalmazdsakor tobb szévédménnyel taldlkozhatunk. A napi gyakorlat-
ban a katéter lokalizdldsa céljdbdl AP irdnyd nativ hasi rontgen felvételt
készitiink, amelyen azonban a pontos pozicié nem mindig hatarozhaté
meg egyértelmuen. A felvétel értékelésénél fontos a katéter ttjdba esd vé-
nds rendszer anatémidjdnak, valamint a kiilonb6z6 radiolégiai ,segédje-
leknek” az ismerete. Optimdlis helyzetben a vena cava inferior-jobb pit-
var hatdron, vagy mélyen a ductus venosusban végzédik. Elfogadott a ka-
téter helyzete akkor is, ha roviden a jobb pitvarba ér. Az emlitett helyes
lokalizacidkra figyelve csokkenthetjik a kiilonb6z6 gyégyszerek, inflizi-
6s oldatok mdjparenchymdra gyakorolt kdros hatdsait. A mdj dllomdnya-
ban ultrahangvizsgdlattal észlelhets eltéréseket elsGsorban a nem megfe-
lel6 magassagig felvezetett, és leginkdbb a f& portadgakba bekanyarodé
katéterek esetén lathatjuk.

Az I. Sz. Gyermekklinika Radiolégiai Osztdlydn 2007. és 2014. kozott
eléforduls, tobb mint 200 vena umbilicalis katéter malpozicié esetét
vizsgdltuk. A behelyezés kapcsdn a katéter csaknem 45-50%-ban a v.
portae rendszerbe kanyarodott, és ezek kb. 10%-dban detektdltunk UH
vizsgdlattal diszkrét vagy kifejezettebb mdjparenchyma- eltérést. EIG-
addsunkban egy-egy eset kapcsdn minimdlis, spontdn regredidlo, illetve
miitéti beavatkozdst igényld, elsGsorban malpoziciés katéterhelyzet ko-
vetkezményének tekintett szovédményt is szeretnénk bemutatni.

A gyermekkori ischaemids stroke el6forduldsa és
képalkoto vizsgdlata gyakorlatunkban

Kovdcs E. dr.", Barsi P. dr.?, Baldzs Gy. dr."?,
Virallyay Gy. dr.?, Rudas G. dr.?, Harkdnyi Z. dr.",
Méser J. dr.*, Rosdy B. dr.*, Kollar K. dr.*

" Heim P4l Gyermekkérhdz, CT/Intervenciés Radioldgiai
Osztdly

2 Semmelweis Egyetem, MR Kutaté Kézpont

? Semmelweis Egyetem, Vdrosmajori Sziv- és Ergydgydszati
Klinika

* Heim P4l Gyermekkdrhdz, Neuroldgiai Osztdly

Bevezetés. Gyermekkorban az artérids ischaemids stroke lényegesen rit-
kdbb a feln6ttkorhoz viszonyitva és a leggyakoribb etioldgiai faktorok is
kiilonboznek. Attekintettiik a kérhdzunkban az utébbi tiz évben ischae-
mids stroke diagnézisdval kezelt eseteket, kiilonos tekintettel a képalko-
t6 diagnosztikai kivizsgdlds menetére.

Mddszerek. A 2002-2013 kozott a Heim Pdl Gyermekkérhdzban
ischaemids stroke diagnézisdval kezelt 30 gyermek koziil azon 20 beteg
anyagdnak utélagos feldolgozdsa tortént, akiknél legaldbb egy akut jelle-
gl képalkoté vizsgdlat és egy kovetéses vizsgdlat képanyaga rendelke-
zésre allt.

Eredmények. A 20 gyermekbdl 15 volt fid, dtlag életkoruk 7,5 év volt. 15
betegnél tortént elséként CT vizsgdlat, ebbdl nyolc bizonyult pozitivnak.
12 gyermeknek voltak ictalis induldsd panaszai, koziluk csak 6tnél tor-
tént hat 6ran belil képalkoto vizsgdlat (minden esetben CT), ezekbdl ket-
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t6 lett pozitivnak értékelve. Pozitiv CT-vizsgdlat eredményeként egyet-
len beteg esett dt szelektiv thrombolysisen. A szisztémds kezelés megin-
ditdsa 18 beteg esetében az MR-vizsgdlat eredménye, egy esetben a CT
pozitiv eredménye alapjdn tortént. Pozitiv CT-vizsgdlat esetén az eltérés
mar a nativ felvételen mutatkozott. Az érrendszer megitélése két beteg
kivételével MR-vizsgdlattal valdsult meg, egy esetben készilt kiegészi-
tésként CTA is.

Kovetkeztetések. A feldolgozott esetek alapjan az acutan kialakult,
focalis neurolégiai tiinetekkel jelentkez6 gyermekek hat 6ran belili ki-
vizsgdldsa CT-vel valésult meg. A gyermekek akut nativ CT- vizsgdlata az
esetek tobbségében nem volt mell6zhetd. Tovabbi kivizsgdldsként és ko-
vetésként MR- vizsgdlat tortént. A terdpids lehetségek fliggvényében az
eddigi gyakorlat konszenzuson alapulé reviziéja sziikséges.

Klinikai és radioldgiai tiinetek 6sszefiiggése
Sturge-Weber-szindrémdban

Fogarasi Andrds dr."">*®, Tobias Loddenkemper dr.**,
Haldsz Péter dr.°, Barsi Péter dr.>®, Gyorsok Zsuzsa dr.’,

Siegler Zsuzsa dr., Janszky Jézsef dr. ® Jakus Rita dr."”,
Friedrich G. Woermann dr.?, Mustafa Sahin dr.*

" Bethesda Gyermekkdrhdz, Budapest

? Bethel Epilepsie Zentrum, Bielefeld, Németorszag

* Epilepsy Center, Cleveland Clinic Foundation, Cleveland,
USA

* Department of Neurology, Children’s Hospital and Harvard
Medical School, Boston, USA

° Orszdgos Klinikai Idegtudomdnyi Intézet, Budapest
¢ pécsi Tudomdnyegyetem Neuroldgia Klinika, Pécs

Cél. Radiolégiai és klinika osszefliggések leirdsa nagy betegszdmd
Sturge-Weber-szindrémads (SWS) betegekcsoportban.

Mddszer. 86 SWS beteg klinikai adatait és MR felvételeit elemeztik.
Eredmények. A radiolégiai eltérés (leptomeningealis angiomatosis) mér-
téke alapjan megkulonboztettiink féltekei angiomatézist (43 beteg), illet-
ve csak fokdlis 1ézi6t (szintén 43 beteg). A féltekei csoport 10%-dban (9
beteg) az MR-felvétele bilateralis eltérést mutatott.

Kilonbozo klinikai tineteket lattunk a féltekei, illetve a fokdlis csoport-
ban. Hemiszferidlis 16zi6 esetén fiatalabb életkorban indult az epilepszia
(p<0,001), illetve — a nagyobb 1ézi6 kiterjedés ellenére — ezek a betegek
fiatalabbak voltak az MR elkészitésekor is (p<0,05). A nem, a lézié
oldalisdga és az epilepszia fenndlldsi ideje, a szekunder generalizalt ro-
hamok megjelenése, illetve a rohamgyakorisdg figgetlen valtozéként je-
lent meg a két alcsoportban.

Kovetkeztetés. A kétoldali érintettség nem ritka és az egyik félteke teljes
angiomatosisdval jar SWS-ban. Az epilepszia induldsi ideje fligg az MR
16zi6 kiterjedésétdl: a féltekei betegek epilepszidja fiatalabb életkorban
indul. Ugyanakkor a fokdlis agiomatosis nem progredial féltekei forma-
ba, amit az bizonyit, hogy az epilepszia hosszabb fenndlldsi ideje nem
fliggott 6ssze gyakoribb féltekei kiterjedéssel.

Beszédfeldolgozds vizsgdlata benignus
centrotemporalis epilepszids betegekben
Schlick-Szabé Anna', Herczegfalvi Agnes dr.’,

Fogarasi Andrds dr.?, Szabd Léna dr.’

" Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
2 MRE Bethesda Gyermekkérhdz

Bevezetés. A benignus centrotemporalis epilepszia (BCTE) gyermekkor-
ban a leggyakoribb epilepszia. Lefolydsa dltaldban jéindulatd, de a kog-
nitiv funkciék érintettsége eléfordul. Tobb szerzé vizsgdlta mar a nyelvi
feldolgozds érintettségét BCTE-ben az eltérési negativitds (EN) médszeré-
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vel, ellentmonddsos eredményekkel. Ennek hétterében a kiillonb6z6 tipu-
st fonéma devidnsok haszndlat dllhat, melyek eltéré kérgi tertleteken
dolgozdédnak fel.

Célkitizés. A beszédfeldolgozas vizsgdlata BCTE-s gyermekben, kilon-
boz6 féltekében feldolgozédé fonetikai jellemzékben kiillonb6z6 hang-
ingerek haszndlatdval.

Mddszer. Vizsgalatunk sordn artikuldcié helyében (bal féltekei feldolgo-
zds), zongésségben (jobb féltekei feldolgozas) illetve mindkét tulajdon-
sdgban kiilonb6z6 fonéma devidnsok haszndlatdval EN-t rogzitettink 13
BCTE-s és 13 korban illesztett egészséges kontrollszemélyben EEG segit-
ségével.

Eredmény. A kontrollgyermekeknél mindhdrom vizsgdlati helyzetben ki-
vélthaté volt az eltérési negativitds. A BCTE-s gyermekek a kontrolloké-
hoz hasonléan dolgoztdk fel a mindkét tulajdonsdgban (zongésség és ar-
tikuldcio helye) kiilonboz6 fonémdkat. A csak zongésségiikben kiilonbo-
z6 fonémadk esetében az eltéréséi negativitds amplitidéja lényegesen
alacsonyabb volt (-1,12 pV/-3,06 pV, p=0,059) BCTE-ben. A csak az arti-
kuldcié helyében kilonbozs fonémadkat is eltér6 médon dolgoztdk fel,
azonban itt magasabb amplitidéji EN jelent meg (- 2,73 pV/-1.11 pV) és
az eltérés statisztikailag nem szignifikdns. Az EN-ok ldtencidja nem kii-
16nb6z6tt a két csoportban.

Osszefoglalds. Eredményeink alapjdn a BCTE-s gyermekek beszédfeldol-
gozdsa eltér a tipikusan fejl6d6 gyermekekéktsl, tovabba az eltérés mér-
tékét és jellegét befolydsolja a vizsgdlt jellemzé feldolgozdsdnak féltekei
lokalizdciéja. A féltekei feldolgozds pontosabb megismerésére tovabbi
vizsgdlatokra van szikség, mely sordn kiilon vizsgdlhatok a bal, illetve
jobb fékuszu epilepszids gyermekek.

Gyermekbalesetek megelézése
Réthy Lajos dr., Arki Ildiké dr.
Orszdgos Gyermekegészségligyi Intézet

A sériilések és balesetek a gyermekkori haldlozds vezets okai az Eurépai
Uniéban, ezen belil hazankban is.

1 éves kor folott a gyermekhaldlozds nagy részéért a kiilsé haldlokok
(kozlekedési balesetek, fulladds, leesés, égés, gyermekbdntalmazds és
elhanyagolds) a felelGsek.

Ezeknek a sériiléseknek és haldleseteknek a nagy része elkerilhetd len-
ne. Ennek eldsegitésére jott létre 2009-ben az Orszdgos Gyermek-
egészségligyi Intézet koordindldsdval, szakmakozi egylttmikodések al-
tal a Nemzeti Gyermek- és Ifjisdgbiztonsdgi Akcidterv. Az akciéterv cél-
kitlizése, hogy tiz év alatt a baleseti haldlozads 30%-kal csokkenjen. A
program meghatdrozza azokat a tertleteket, amelyeken a baleseti haldlo-
z4s csokkenését lehetne elérni. Ot {6 teriiletet jel6] meg a program, ame-
lyek két éves periédusokban viltjdk egymadst a program tiz éve alatt. Az
els6 két évben a kozlekedésbiztonsdg volt fékuszban, ennek keretében
rovid spotokat és DVD-ket készitettiink gyakori veszélyforrasok témakor-
ben. 2013-2014-ben az otthonbiztonsdg, az otthoni balesetek csokken-
tésére irdnyul a figyelem. ,Gyermeknaptél-gyermeknapig” cimmel szer-
veztiink programsorozatot, gyermekrajz-versenyt hirdettiink, téborok-
ban tartottunk jatékos ismeretterjesztd vetélkeddket, sajtomegjelenések-
kel hivtuk fel a figyelmet a gyermekbalesetek megel6zésére.

A szulGi és gyermek kompetencidk javitdsdra kiadvdnyokat szerkesztet-
tiink, honlapunkon a gyermekbalesetek megel6zésével foglalkozé oldalt
hoztunk létre szakemberek, sziil6k, fiatalok és gyermekek szamdra.

A szekunder prevencio részeként a legsilyosabb dllapotok, a légditi ide-
gentest és a keringésmegadllds elsd, laikus elldtdsardl készitett rovid okta-
t6 filmiinkkel segitjiik a sztl6ket, a gyermekgondozasban résztvevéket a
stirgGsségi helyzetek elsg elldtdsdban. A filmbdl az elGadds keretében ro-
vid részlet kertil bemutatdsra. Hazai és nemzetkozi szervezetekkel tar-
tunk kapcsolatot, részt vesziink az Eurépai Gyermekbiztonsdgi Szovet-
ség (ECSA) dltal koordindlt 31 orszdg részvételével zajlé, gyermekkori
balesetek megel6zésére irdnyul6 programban (TACTICS).
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NEFROLOGIA ES CARDIOVASCULARIS SZOVODMENYEK

A gyermekkori hypertonia patomechanizmusa

Tdri Sandor dr.

Az O-glikozildcio szerepe diabeteses
nephropathidban

Gellai Rendta dr."?, Hodrea Judit dr."*, Léndrt Lilla'*,
K&szegi Sandor'*, Vér Agota dr.?, Banki Néra Fanni dr."*,
Wagner Ldszlé dr.’, Falop Norbert dr.®, Molnér Agnes1,
Vannay Adam dr.>* Szabé J. Attila dr.*, Fekete Andrea dr."*

" MTA-SE ,Lendiilet” Diabétesz Kutatécsoport, Budapest

2 Semmelweis Egyetem, Orvosi Vegytani, Molekuldris
Bioldgiai és Patobiokémiai Intézet, Budapest

? MTA-SE Gyermekgydgydszati és Nephroldgiai Kutatécso-
port, Budapest

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

7 Semmelweis Egyetem, Transzplantdcids és Sebészeti Klinika,
Budapest

¢ Kaposi Mér Kérhdz, Kaposvar

Bevezetés. Az O-glikozilacié (O-glik) a fehérjék szerin és treonin amino-
savain megvaldésulé poszttranszldciés médosulds, mely az azonos kots-
helyek miatt kompeticiéban van a foszforilaciéval. Ismert, hogy az
O-glik fontos szerepet jatszik a diabeteses cardiomyopathia kialakuldsa-
ban, a nephropathidt (DNP) illetéen azonban szinte nincs rendelkezésre
all6 adat.

Célkitizés. DNP adllatmodelljében, illetve proximalis tubulussejteken
(HK2) vizsgdltuk az O-glik mértékét, és a DNP-ben els6ként vdlasztandé
renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer (RAAS) inhibitorok hatdsdt. Mi-
vel a DNP progressziéjdban az endothelialis nitrogén-monoxid-szintdz
(eNOS) csokkenése fontos szerepet jdtszik, mértiik az Akt és eNOS
foszforilalt, aktiv formdinak valtozasat is.

Modszerek. Him Wistar patkanyokat streptozotocinnal indukalt diabetes
(DM) 5 hetes fenndlldsa utdn, 2 hétig per os kezeltiink enalaprillal,
lozartannal, spironolaktonnal, ill. eplerenonnal. Kontrollként kezeletlen
DM-es (DM) és egészséges dllatok szolgdltak (n=6/csoport). Mértiik az al-
latok vérnyomadsat, értékeltiik a vese funkciondlis és szévettani kdrosoda-
sdt és vizsgdltuk az O-glikozildcié, a pAkt és peNOS fehérjék vdltozdsat.
Proximalis tubulussejteket magas glikézszinten tenyésztettiink 24
(HG24), illetve 48 (HG48) 6rdn keresztul, majd 72 6rdig kezeltiik a fenti
szerekkel. Kontrollként normadl és mannézzal kezelt sejteket hasznadl-
tunk.

Eredmények. A vérnyomds nem vdltozott sem a DM-, sem a RAAS-gatlé
kezelések hatdsdra. A DNP-ben kialakulé funkciondlis és szovettani ve-
sekdrosoddst a RAAS-gatl6 kezelések mérsékelték. A rendlis O-glik mér-
téke DM-ben és HG438 sejteken is emelkedett, amit a RAAS-gadtldk els6-
sorban az enalapril és a lozartdn csokkentettek. Mig a pAkt nem vdltozott
sem vesében, sem a sejtekben; a peNOS DM-ben és HG48 sejteken is
csokkent. A csokkenést az lozartdn kivételével a RAAS-gétlok mérsékel-
ték. A HK24 csoportban vdltozdst nem észleltiink.

Kovetkeztetés. DNP-ben a hyperglykaemia hatdsdra idéfiiggés médon
megnovekszik az O-glik, mely a foszforildcié gatldsa révén hozzdjdrul-
hat az eNOS csokkent mikodéséhez és igy a nefropdtia progressziéjd-
hoz. A RAAS gdtlék O-glikozildciét csokkents hatdsa e szerek djabb,
pleiotrép tulajdonsdgat tdimasztja ala.

Tdmogatdsok: LP008/2011,

OTKA- NK84087/2010,- K100909, -K108688, KMR12-1-2012-007.
Vannay Addm Bolyai Jdnos Osztondijban részesiil; a kozlemény az
MTA Bolyai Jdnos Kutatdsi Osztondij tdimogatdsdval valésult meg.
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Uléselnskok: Szabé Eva dr., Bense Tamds dr.

A calcineurin-inhibitorok hatdsa a vese
renin-angiotenzin-aldoszteron rendszerére

Prékai Agnes dr.", Csohdny R6zsa dr.', Himer Leonéra dr.",
Pap Domonkos dr.', Vannay Adam dr.", Kis-Petik Katalin dr.?,
Fekete Andrea dr.', Peti-Peterdi Jdnos dr.?, Szabé J. Attila dr.'

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
? Semmelweis Egyetem, Biofizikai és Sugdrbioldgiai Intézet,
Semmelweis University

* Department of Physiology and Biophysics and Department
of Medicine, Zilkha Neurogenetic Institute, University of
Southern California

Bevezetés. Atacrolimus (T) és a cyclosporin-A (C) a transzplantdcié utani
allograftkilokédés megel6zésében haszndlt két hatékony immunszup-
presszdns, melyek vesekdrosité hatdsa jol ismert. A gyégyszerek nefro-
toxikus mechanizmusa azonban a mai napig nem teljesen tisztdzott. A
vese renin-angiotenzin-aldoszteron rendszere (RAAS) fontos szerepet
jatszik a vese mikodésének és keringésének szabdlyozdsaban. Kutatd-
sunk sordn a calcineurin-inhibitorok (CNI) in vivo hatdsait vizsgdltuk a
gy(ljtécsatorna (CD) RAAS-ére.

Metodika. Haromhetes him C57B6 egereket (n=25) 5 csoportra osztot-
tunk. Harom hétig kezeltik Sket salsollal (K), 2 mg/kg/nap CyA-val (C),
0,075 mg/kg/nap Tac-szal (T), 2 mg/kg/d CyA + 25 mg/kg/nap aliskirennel
(CA) vagy 0,075 mg/kg/nap Tac + 25 mg/kg/nap aliskirennel (TA). A vese
principdlis sejtjeinek (AQP2+) renintartalmat és szekréciéjdt dramldsi ci-
tometridval (FACS) és kétfoton-mikroszképpal (2PM) vizsgdltuk. Az ér-
kontrakciot 2PM-szel és a kovetkezményes fibrosist Masson-festéssel de-
tektdltuk. A vesefunkcié leirdsa céljabdl szérumkreatinin-szintet mér-
tink.

Eredmények. A FACS analizis CNI kezelést kovetSen jelentésen emelke-
dett renin tartalmat igazolt a principdlis sejtekben, melyet az Aliskiren
kezelés kivédett (4,5£2%, 7,7+1%, 11+£2%, 5,2+2%, 6,3x1%; K, C, T,
CA, TA), ezt az eredményt két-foton mikroszképidval is igazolni tudtuk,
tovdbbd kimutattuk, hogy reninszekrécié mind a lumindlis, mind a vascu-
laris oldal felé megfigyelhet6 a CD-ban. A lokdlis érésszehiizédds
(7,2+0,3 um, 6,2+0 um, 6,1+0,2 um, 6,8+0,1 um, 7,0+0,2 um; K, C, T,
CA, TA) és hypoxia kévetkeztében a harmadik hétre fibroticus szigetek
jelentek meg a vesében (1, 2,6x, 3,2x, 1,3x, 1x; K, C, T, CA, TA). A CNI-
val kezelt csoportokban a szérumkreatinin-szint szignifikdnsan emelke-
dett a K csoporttal szemben, mig az Aliskiren kezelés eltlintette ezt a kii-
lonbséget (20+3 umol/l, 29+3 pmol/l, 34£5 pmol/l, 261 umol/l, 25+3
umol/l; K, C, T, CA, TA).

Kovetkeztetés. Elséként mutattuk ki, hogy a CNI-k hatdsdra reninszekré-
ci6 kovetkezik be a JGA mellett a CD-ban is. A megndvekedett renin-
szekréciéval parhuzamosan fokozédik a fibrosis és romlik a vesefunkcio,
amely reningdtlé aliskirennel kivédhet6. Mindezek alapjdn feltételez-
ziik, hogy a RAAS-gatlds hatékony lehet a CNI vesetoxikus hatdsainak
megel6zésében. A kozvetlen kapcsolat kimutatdsa és a leghatékonyabb
RAAS gatl6, illetve annak kombindciéjdnak megdllapitdsa tovdbbi kuta-
tast igényel.

Tamogatdsok: REG_KM_09-1-2009-0016 BAROSS,
REG_KM_09-1-2009-0016, TAMOP-4.2.1.B-09/1/KMR,
TAMOP-4.2.2/B-10/1-2010-0013, SE-MTA Lendulet LP2001-008/2011

Praenatalisan felismert siilyos vesefejlodési
rendellenességek sikeres csecsemékori
korrekcicja - megbeszélés 2 eset kapcsdn
Mattyus Istvan dr.', Kdlman Attila dr.', Hajdd Jdlia dr.?,
Kis Eva dr.', Vdrkonyi Ildiké dr.', Nyitrai Anna dr.",
Gyorke Tamds dr.?, Voros Péter dr.'!

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

2 Semmelweis Egyetem, I. Sz. N6gydgydszati Klinika

* Semmelweis Egyetem, Radioldgiai Klinika

Intrauterin elvégzett ultrahang segitségével a vese fejlédési rendellenes-
ségek tobbnyire a 20. gestatiés hét koril jol felismerhetsk. Jelent&sebb
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tdgulattal jar6 elvdltozasok esetén felmeril az igény hogy a vese miel6b-
bi kezelésének céljabol a magzat a terminus el6tt tobb héttel szilessen
meg. A szlletés id6pontjdnak jelentSsebb elérehozatala a koraszilott-
séggel kapcsolatos veszélyeket noveli. Ha a veserendellenességgel szii-
letett djsziilottnél az els6 életnapokban elkezdjiik a kivizsgdldst és id6-
ben elvégezziik a megfelels beavatkozdsokat, stlyos elvdltozdsok is kor-
rigdlhatok. Els6 betegtinknél a 18. gestatios héttsl észlelték kétoldali su-
lyos hydronephrosisdt, hydroureterét, ureterokeléjét. A szil6knek abor-
tuszt ajanlottak fel, de nem egyeztek bele. A gyermek 37 hétre sziiletett
2620 g sdllyal. Harom beavatkozdst végeztiink: elsG életnapon kele-
bemetszést, 3 hénaposan jobb fels6 heminephrectomiat, 8 hénapos kor-
ban jobb ureter reimplantdciét. 18 hénapos kordra csak enyhe kétoldali
veselireg-rendszeri és uretertdgulata maradt normdlis veseparenchyma-
val és vesefunkcids értékekkel, kezelést nem igényel. Mdsik betegtinknél
az intrauterin 24. héttgl latszott jelentds bal oldali hydronephrosis vé-
kony vesedllomdnnyal, a mdsik vese ép volt. A progressziv tdgulat miatt a
sziilész koraszuléstindikdlt és a 33. héten 1990 g sillyal csdszdrmetszés-
sel vildgra hozta az djszilottet. Az elsé napon pyelaris draint helyeztiink
be, 2 hénapos kordban pyelonplasztikat végeztiink. Féléves kordban az
operdlt és az ép vese teljesit6képessége kozel azonos, a tagulat mérsék-
I6dott. Ugyanakkor a korasziilés szovédményeként kialakult agyvérzés
kovetkeztében a gyermek pszichomotoros fejlddése jelentGsen lelassult.
Esteink kapcsdn szeretnénk a figyelmet felhivni arra, hogy idében elvég-
zett megfelel mtéttel a silyos vese-higyditi fejl6dési rendellenességek
is korrigdlhatok, ugyanakkor a sziiletés id6pontjanak jelent&sebb el6re-
hozatala nem indokolt és silyos szovédményekkel jarhat.

Folyamatos vesepdtlo kezelés (CRRT)
alkalmazdsa a gyermeksziv-sebészeti
perioperativ elldtiasban

Franczia Péter dr., Vojcek Eszter dr., G&l Péter dr.,
Bereczki Csaba dr.

SZTE, Gyermekklinika

A praerenalis veseelégtelenség kialakuldsa ismert, gyakori szovédmény
a gyermeksziv-sebészeti posztoperativ elldtdsban. Az egyre kordbban és
kisebb testsuly mellett elvégzett korrekciés mitétek a vesepétlds techni-
kai kivitelezésében is kihivdst jelentenek, hiszen a nemritkdn
hypoplasids bal kamra miatti alacsony perctérfogat, rossz mesenterialis
keringés miatt a peritonealis dializis hatékonysdga erGsen korldtozott,
mig a hagyomdnyos hemodializis eljdrdsok volumenvadltozdsait az insta-
bil keringés( betegek rosszul tolerdlhatjdk.

A szerz6k két congenitalis vitiumos csecsemé posztoperativ elldtdsa so-
rdn alkalmazott CRRT (Continuous Renal Replacement Therapy) kezelés
tapasztalatairél szamolnak be. Az elsé esetben kettds kidramldsd
univentricularis kamra, a nagyerek teljes transzpoziciéja, hypoplasids
aortaiv, a mdsodik esetben tiidévénadk teljes transzpoziciéja miatt elvég-
zett szivm(tét utan kerlt sor CRRT-re. Az eljdrdst a betegek mindkét
esetben jol tiirték, és a kezeléssel a kittizott célt, a betegek folyadékreten-
ci6jdt és azotaemidjdt a vart mértékben sikerilt csokkenteni.

Komplex uroterdpia alkalmazdsa a gyermekkori
also hugyiiti funkciondlis tiinetek (LUTS)
kezelésében

Sandor Gyorgy dr., Juhdsz Zsolt dr., Oberritter Zsolt dr.

Vizelési Tréning Program; Pécs, Szekszdrd, Kaposvdr, Hodme-
zO6vdsdrhely

A gyermekkori funkciondlis hélyagmkodési zavarok (lower urinary tract
symptoms, LUTS) tiinetei a higyhdélyag tel6dési fazisdban és/vagy a vize-
letlrités szakaszdban jelentkezhetnek. A komplex uroterdpia a vdltoza-
tos tiinetekkel (gyakori vizeletirités, siirgetd késztetések, inkontinencia,
ismétl6ds hugylti fert6zések) megjelens betegség hatékony kezelési
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modszere. Az elGaddsban a mdédszerrel szerzett tapasztalatainkat és
eredményeinket ismertetjiik.

A Vizelési Tréning Programban (VTP) 2005-2013 kozott 563 (310 lany —
253 fid, dtlag életkor: fid: 8,7 év, ledny: 9,15 év) gyermeket kezeltiink a
LUTS kilonboz6 tiinetei, leggyakrabban a vizeletinkontinencia miatt. Az
atlagos kezelésiid6 14,97 hénap volt. A komplex terdpia kézponti eleme
a medencefenékizomzat-diszfunkcié megsziintetése bio-feedback kon-
diciondlds sordn. A hdélyagmdkodési zavar kontrolljdra esetenként
gybgyszeres kezeléstis alkalmazunk. A komplex uroterdpia része a tarsu-
16 és kovetkezményes pszichés zavarok szlrése és kezelése is. A gyerme-
kek dllapotdnak ellendrzésére és a kezelés tamogatdsdra online alkalma-
zdsokat fejlesztettiink (tiineti kérdSiv az dllapotvdltozds kovetésére,
szakorvosi konzultdcids lehetSség). A betegség tiineteinek korai felisme-
rését internetes sz(r6 kérdgiv segiti.

Eredmények. Tapasztalataink alapjdn a komplex uroterdpia a LUTS min-
den formdjdban alkalmazhaté kezelési médszer. A multidiszciplinéris
megkozelités (gyermek-nephrolégia, sebészet, pszicholégia, fizioterd-
pia) noveli a kezelés hatékonysdgat.

Metabolikusan egészséges elhizott fenotipus:
igazolhato-e ez a koncepcio
gyermekpopuldcidra az IDEFICS tanulmadny
alapjdn?

Kovécs Eva dr., Erhardt Eva dr., Nagy Péter dr.,

Molndr Dénes dr.

Pécsi Tudomdnyegyetem, Klinikai Kézpont, Gyermekgyogyd-
szati Klinika, Pécs

Bevezetés. Az IDEFICS (Identification and prevention of Dietary and
lifestyle-induced health EFfects In Children and infantS) 5 éves utdn-
kovetéses tanulmany, mely 8 eurépai orszdgban mérte fel a gyermekkori
elhizdst és a hozzdjdrulé életmddi, illetve kockdzati tényezgit 2-10 éves
gyermekeken. Egyre tobb irodalmi adat tdmasztja ald, hogy — bar az elhi-
zds metabolikus kockdzattal jdr a sziv-érrendszeri betegségek kialakula-
sa szempontjabdl — beazonosithaté egy (n. metabolikusan egészséges
(ME) elhizott fenotipus, akinél paradox médon ez a kockdzat nem jelenik
meg. A jelen vizsgadlat célja, hogy igazolja: ebben a fiatal életkorban is
azonosithaté a ME elhizott fenotipus.

Méodszer. Az alapfelmérésbe bevont tébb, mint 16 000 gyermekbdl az
IOTF kategorizdcié szerinti normdl sdlyd, ill. elhizott gyermekeket vizs-
gdltuk, kontraszt csoportokként (N: 8453, illetve 890; fidk ardnya: 51,7,
illetve 51,2%; életkor: 6,0+1,80, illetve 6,7+1,51 év). A ME alkalmazott
definiciéja a kovetkez6 paraméterekre épiilt: gliik6z <5,6 mmol/l, trigli-
cerid <1,13 mmol/l, HDL-koleszterin >1,3 mmol/l; a metabolikus szind-
réma Cook és Ferranti ltal alkalmazott hatarértékeinek megfelelGen.
Eredmények. A normdl silyd ME, a normdl stlyd nem-ME, az elhizott ME,
valamint az elhizott nem-ME gyermekek prevalencidja 67,6%, 22,9%,
5,4% és 4,2% volt. Az elhizott ME és nem-ME gyermekek kozott szignifi-
kdns, viszont minimdlis kiilonbség volt derékkorfogat-testmagassdg ha-
nyadost tekintve, de ez a derékkorfogat z-score-ban vagy a bérredébdl
Slaughter-egyenlettel szdmitott testzsirtartalomban nem mutatkozott
(ANOVA, Scheffe post-hoc teszt). A pulzusszdm, az inzulin, a HOMA-
index, az LDL-koleszterin és CRP-szint mindkét silykategéridban a
nem-ME gyermekek esetében magasabbnak bizonyult. Fittségi szint, ill.
kozepes-intenziv fizikai aktivitds mennyiség tekintetében nem mutatko-
zott kulonbség.

Kovetkeztetés. A kilonbség a ME, illetve nem-ME gyermekek kozott, sa-
jat sulykategéridjukon belil antropometriai szempontbél nem igazolé-
dott (centrdlis elhizds tedria), viszont laboratériumi markerekkel kedve-
z6bb, alacsonyabb krénikus gyulladdsszint és meg6rzott inzulinérzé-
kenység jellemezte a ME gyermekeket. Vizsgdlatunk arra nem tud vélaszt
adni, hogy ez konzisztens sajdtossdg-e, mely végigkiséri az egyén életét,
vagy ezekben az esetekben csupan a kockdzat idébeni késbbre toléda-
sdrél van szo.
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Tapasztalataink UH-vezérelt TAP-blokdddal
appendectomidn dtesett gyermekeknél
Szentirmai Réka dr., Mdrai Katalin dr., Kiss Gabriella dr.

Heim P4l Gyermekkdrhdz, Kézponti Anesztezioldgiai és
Intenziv Terdpids Osztdly, Budapest

Bevezetés. Az anterolaterlis hasfal érzéstelenitését biztosité TAP
(Transversus Abdominis Plane) blokk mdltja egy b& évtizedre nydlik
vissza. Hazdnkban jelenleg széles korben még nem terjedt el. Sajat gya-
korlatunkban az UH-vezérelt technikat alkalmazzuk. Vizsgdlatunkban 1
év sebészeti beteganyagdtdolgoztuk fel, melybe appendectomidn dtesett
gyermekeket vdlogattuk be, akiknél a TAP- blokkot posztoperativ fajda-
lomcsillapitds céljabdl alkalmaztuk (n = 51). A kontrollcsoportba (m =
63) azokat a betegeket vdlasztottuk be, akik ugyan ezen mtéten estek dt,
de regiondlis fdjdalomcsillapitdsban nem részesiiltek.

Mddszer. A vizsgdlt id6szakban (2012) Sebészeti Osztdlyunkon 114
gyermeket operdltak akut appendicitis miatt (2-17 éves, 12-86 kg). 51
esetben UH-vezérelt TAP-blokddot szirtunk posztoperativ fdjdalomcsil-
lapitds céljdbdl, 63 esetben betegeinknél ezt a periférids idegblokkot
nem alkalmaztuk, a fdjdalomcsillapitdst minor, sz.e. major analgeti-
kummal biztositottuk. Vizsgdlatunkban a posztoperativ id6szakban egy-
részt objektiv paraméterek koziil az alapvet6 élettani paramétereket mér-
tuk (SO,, P), illetve kiilonos figyelmet forditottunk a posztoperativ fdjda-
lomcsillapité igényre. Szubjektiv paraméterként a fdjdalomérzetet vizs-
gdltuk korosztdlyra bontott fadjdalomskdldk (NAS és VAS) segitségével.
Eredmény. Azok a betegek, akiknek posztoperativ fdjdalomcsillapitds-
ként TAP-blokkot szdrtunk, 20/51 (39%) esetben egydltalan nem igényel-
tek mds fajdalomcsillapitét. Azok a betegeink viszont, akiknél csak szisz-
témads fdjdalomcsillapitdst terveztiink a mtétet kovetSen, 58/63 (>92%)
esetben igényeltek fdjdalomcsillapitdst a mdtétet kovets 6 6rdban. Vizs-
gdlva a fdjdalomérzetet, azt tapasztaltuk, hogy a 12 év feletti korosztdly-
ban alkalmazott NAS szerint szignifikdnsan (p = 0,0297) alacsonyabb a
fdjdalomérzet a TAP-blokddot kapott csoportban, mint a kontrollcsoport-
ban. Mig a 4-12 év kozotti korosztdlyban alkalmazott VAS szerint nem
szignifikdnsan (p = 0,109), de alacsonyabb a féjdalomérzet a periférids
idegblokddban részesult csoportban. A TAP blokdd alkalmazdsa sordn
szovédményt egy esetben sem tapasztaltunk.

Kovetkeztetés. Az UH-vezérelt TAP-blokdd konnyen kivitelezhetd, biz-
tonsdgos technika minden korosztdlyban. A kozvetlen posztoperativ
id6szakban alkalmazdsa a fajdalomcsillapité igényt jelentsen csokken-
ti, melyet a betegek elégedettsége is igazolt.

»A nagy imitator” - komplikalt appendicitisrél
egy esetiink kapcsdn

Jermendy Agnes dr., Vatai Barbara dr., Grozdics Eniké dr.,
Verebély Tibor dr., Téth-Heyn Péter dr.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. Az appendicitis a leggyakoribb akut sebészeti beavatkozast
igényl6 korkép gyermekeknél. A képalkoté diagnosztika és az antibioti-
kus terdpia fejlédésével az appendicitis elvarhaté tilélése ma 100%.
Komplikdlt appendicitis az esetek 25%-dban fordul el8, ekkor az appen-
dix gangraenosus lehet, perfordcio, diffiiz peritonitis alakulhat ki, estle-
gesen hasi tdlyog képzddhet. A komplikdlt appendicitis kialakuldsanak
ismert rizikéfaktora a 72 6ran tdl fenndllé hasi fajdalom.

Esetismertetés. Egy 14 éves nagyfid esetét mutatjuk be, aki akut légzési
elégtelenség, bizos kopetiirités, 15%-os stilyvesztés miatt keriilt felvétel-
re klinikdnk intenziv osztdlydra. Anamnézisében 3 héttel kordbban hd-
nyds, subfebrilitds szerepel, 2 hete fokozédé hurutos panaszok, kohogés
miatt antibiotikumot szedett, 1 hete folyamatosan ldzas és étvagytalan
volt. Felvételét kovetSen gépi légzéstdmogatds indult, mellkasront-
gen-vizsgalat jobb és bal oldali alsé lebeny pneumonidt igazolt, gyulla-
ddsos paraméterei jelentGsen emelkedettek voltak (CRP 230mg/l, WBC
24,4G/I, neutrophil sejt 88%). Mindemellett kifejezett hasi disztenziét
észleltiink, és a hasi ultrahang sordn jobb oldali subhepaticus és bal olda-
li paracolicus, valamint a kismedencét kitolté abscessus dbrazolédott.
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Uléselnskok: Réti Gyula dr., Csizy Istvdn dr.

Explorativ laparotomia sordn a hastiregb6l 2,5 | pus Grilt, hasi drain-
bedltetésre kertilt sor, valamint az ileocoecalis régiéban egy bélkonglo-
merdtum dbrdzolédott, melynek hdtterében egy elhanyagolt perfordlt
appendicitis dllhatott.

Megbeszélés. A kétoldali pneumonia, mint prezentdciés tinet, valészi-
niileg a peritonitis, abscessus direkt melliiregi dtterjedésének volt a ko-
vetkezménye. Mindezt aldtdimasztja, hogy a hastiregi vdladékbdl és tu-
busleoltasbél mikrobiolégiai vizsgdlat sordn azonos bélbaktériumok te-
nyésztek. Irodalmi adatokat dttekintve esetleirdsunk az els§ olyan komp-
likdlt appendicitis, melynek sordn a kérkép transphrenicus dtterjedést
koveten pneumonia és légzési elégtelenség képében jelentkezett. Bete-
glinket mdsfél hét [élegeztetést, és egy honap kérhdzi kezelést kovetSen
jé dltaldnos dllapotban, gyarapodd sillyal adtuk haza. A bélkonglomerd-
tum sebészi reviziéja 3 hénap milva tervezett.

Gyermekgyogydszat hatarteriiletei. Endoszkopos
antireflux beavatkozdsaink hosszd tdvi
hatékonysagdanak vizsgdlata — 12 év eredményei
Kiss Andrds dr., Merksz Miklés dr.

Heim Pal Gyermekkérhdz Uroldgia

A gyermekkori vesicoureteralis reflux kezelésének hdrmas célja van: a) a
vesicoureteralis reflux megsziintetése, b) a visszatérg, lazzal jar6 pyelo-
nephritises epizédok megel6zése, c) a vesekdrosodds progressziéjanak
megakaddlyozdsa.

137 gyermekben alkalmaztuk a subureteralis reflux gdtlé anyag injektd-
ldsdt (SDING) 2001. dprilis 1. és 2012. mdrcius 31. kozott. Elsédleges be-
avatkozdsként 180 injektdlds tortént (43 gyermekben bilateralis VUR
volt). SDING sikertelensége vagy a reflux recidivdja miatt 25 gyermek-
ben 6sszesen 40 alkalommal tortént ismételt eljdrds.

A vesicoureteralis reflux egyetlen kezelésre megsziint 98 gyermek 121
ureterében. Azokkal egyiitt (13 gyermek), akiknél a VUR csak mérsékls-
dott, de mégis jelentds klinikai javuldst észleltink, a VUR meggdtldsat
eredményesnek tekinthetjik 111 gyermek (81,0%) 136 ureterében
(75,5%). A gondozds sordn ezek kozil azonban visszatérg pyurids-ldazas
epizédok 19, radioizotépos vizsgdlattal igazolt tovdbbi funkciondlis ka-
rosodds 14 gyermeknél volt kimutathaté. Harom gyermekben a mar kez-
deti sulyos vesekdrosodds progressziéja miatt a vese eltdvolitdsara kény-
szertltink, a sikeres antireflux eljdrds ellenére. Tovdbbi hdrom gyermek-
ben a sikertelen endoszképos injektdlds miatt nyflt m(téttel (uretero-
neoimplantatio) korrigdltuk a VUR-t. Mdsodszorra ismételt endoszképos
injektdlds 18, hdromszori beavatkozds 6, négyszeri egy gyermekben for-
dultels.

A vesicoureteralis reflux kezelésében dttorést hozé endoszképos eljdrds
a VUR szinte barmely formdjdban alkalmazhaté. Az elsé beavatkozdsra
teljes tiinet- és panaszmentességet biztosité eseteink magas ardnya iga-
zolta, hogy a beavatkozdssal legtobbszor valamennyi kitlizott cél elérhe-
t6, tehdt a VUR kikliszobolésével egyiitt jar a klinikai dllapot rendezédé-
se, a képalkoté eljdrdsok (ultrahangvizsgdlat, szcintigrdfia) sem mutat-
nak ki a veseparenchyman uj hegeket.

Gyermekkori maxillofacialis traumatoldgiai és
sebészeti ellatas. Hianypdotlo ellatasi profil

a Heim P4l Gyermekkorhdzban

Siilt Tamds Péter dr.', Bogddn Sdndor dr.?, Novoth Béla dr.",
Karddi Zoltdn dr.’

" Heim P4l Gyermekkdérhdz, Sebészeti és Traumatoldgiai Osz-
taly

2 SE Arc- Allcsont- Szdjsebészeti és Fogdszati Klinika

? Heim P&l Gyermekkdrhaz, CT/Intervencids Radioldgiai Osz-
taly

A gyermeksebészeti és traumatolégiai elldtds hatdrterileti kérdése a
maxillofacialis sériiltek, illetve a maxillofacidlis sebészeti beavatkozast
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igényld betegek kezelése, ellatdsa, gondozdsa. Az igen specialis, emel-
ked6 szdmu beteganyag tobb szempontbdl kihivdst jelent az Gsszetett
anatémiai ismeretek és az egyedi miszerek igénye vonatkozdsaban is.
Hazdnkban a szdjsebészek szama limitdlt és elsGsorban a felnéttelldtds-
ban vesznek részt. Az ellatasbél adédé gyodgyitdsi korilmények, felada-
tok nem alkalmazhaték azonos médon a gyermekek vonatkozdsdban (al-
tatds, posztoperativ kezelés és gondozds stb.), hiszen a gyermekek nem
tekinthetdk , kis felnétteknek”. Nem hagyhaté figyelmen kiviil, hogy e be-
tegek tilnyoméan nem monotraumat szenvednek el, tarssériléseik pedig
gyermektraumatoldgiai elldtdst igényelnek.

A fenti megfontoldsok és az élet produkadlta hidnyossdgok kovetkeztében
kezdtink el foglalkozni tobb, mint két évtizede e betegségcsoport elldtd-
sdval. Munkdnkhoz tobb intézménytdl, elsGsorban a SE Szdjsebészeti Kli-
nikdjatol kaptuk meg a teljes kori szakmai és sokszor az eszkozok, ma-
szerek vonatkozdsdban a maximalis timogatdst.

Beteganyagunkban az arc, a nyak, a szdj- és az orriiregek ldgyrészsériilé-
sei, e régiok sebészeti elvdltozdsai (velesziletett rendellenességek, gyul-
laddsos és tumoros elvdltozasok, kordbbi sériilések és beavatkozdsok
esztétikai kovetkezményei), a csontos vdz torései, valamint a fogak séri-
lései egyardnt szerepelnek. A komplex és biztonsdgos elldtdst a folyama-
tosan rendelkezésre all6 diagnosztikus lehetdségek (CT, UH, laboratéri-
umi vizsgdlatok), valamint az intenziv, az idegsebészeti, a szemészeti és
afiil-orr-gégészeti elldtds egy helyen adott elérhetdsége biztositja. Az el-
ldtds elengedhetetlen kiegészits eleme az ugyancsak rendelkezésre dll6
plasztikai sebészeti elldtds.

ElGaddsunk célja bemutatni széles skaldji maxillofacidlis tevékenysé-
glinket, hogy ezeknek az egyébként nem til nagyszamu, de igen specid-
lis, éppen ezért megoldatlan sorsi betegeknek koncentrdltan biztosithas-
suk a megfelel§ szinti szakmai elldtdst.

Arcon lévé anyajegyek eltdvolitdsi stratégidi
Novoth Béla dr.", Silt Tamds dr.", Fiile Istvan dr.”,

Szalai Zsuzsanna dr.?, Asbéth Dorottya dr.?, Noll Judit dr.?
" Heim P4l Kérhdz Sebészet

? Heim Pdl Kérhdz Bérgyogydszat

Civilizdciénkban az arc kinézete meghatdroz6 az egyén sajdt maga és
madsok dltali megitélésben. Az anyajegyek nagysdga, kinézete és elhe-
lyezkedése igen kilonb6z6. Az eltdvolitdst befolydsol6 tényezék kozé
tartozik még a dermatoonkolégiai vélemény és a pdciens elvdrdsa. A ter-
vezés sordn egyik tényez6t sem szabad figyelmen kivil hagyni. A szil6k-
kel és a gyermekkel ismertetni kell a beavatkozds varhaté nagysagat és
eredményét, a lehetséges szovédményeket. Ha tobb [épéses mitétrél van
sz6 tudassuk a [épések szamat, a kozti eredményeket, a varhaté végered-
ményt és a beavatkozdsok kozotti varakozdsi idét. Minden alkalommal
hivjuk fel a figyelmet arra, hogy a m(tét heggel jar, mely késébb sem tiin-
tethetd el. A pdciens dontse el, mit visel el szivesebben? Az anyajegyet
vagy a heget. Ismertessiik a lehet§ségeket a bSrtranszplantaciotél a le-
beny elforgatdson keresztiil az expander bediltetésig. Az elért eredmény
tovdbbi javitdsdra széba jon a mikrozsir-transzplantdcié, kompozit graft
dtultetés, esetleges heg korrekciok, tetovaldsok.

Gondolkoddsunk el6terében azonban mindig a dermatoonkolégiai véle-
mény dlljon, mely megmondja, hogy az elvdltozds mekkora ép szegéllyel
tdvolitandé el, vagy lehetséges-e a metszés dtvezetése az elvdltozdson
keresztul.

Vesetranszplantdcio alsé higyiiti rendellenesség
talajan kialakult végstadium veseelégtelenségben
szenvedd gyermekekben

Sinké Maria dr.", Kalmadr Nagy Kdroly dr.?, Juhdsz Zsolt dr.?,
Bereczki Csaba dr.’

! SZTE Gyermekklinika

2 PTE Sebészeti Klinika

* PTE Gyermeksebészet

Klinikdnk beteganyagdbdl 5 beteget mutatunk be, akiknél alsé hdgyditi
rendellenesség talajdn alakult ki a végstddium veseelégtelenség. Kozii-
lik harman mar dtestek a vesetranszplantdcion, két betegiink pedig felke-
rilt a transzplantdcids listdra.
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A betegeink esetében el6zetesen elkészitett conduitba, illetve a
neurogén hélyagba tortént a graft beszdjaztatdsa. A listdra vett betegek
egyikénél szintén conduit kialakitdsa tervezett, a mdsik gyermek
neurogén hoélyagmikodés miatt onkatéterezésre szorul. Holyag-
augmentdciés mitétre egyik betegtinknél sem kerdlt sor. Korabban az al-
s6 hiagyuti rendellenességek a vesetranszplantdcié relativ kontaindikd-
cidjat jelentették. Ma mdr ezek a betegek is esélyt kaptak az életmingsé-
giiket jelent&sen javité beavatkozdsra. A sajdt tapasztalataink alapjén a
conduit és a diversio biztositja a legbiztonsdgosabb, ellendllds nélkili ki-
folydstatranszplantdlt vesébdl. Ez megakaddlyozza a vizeletpangdst és a
kovetkezményes, felszdllé hugydti fert6zést, gy csokkentve az
immunszupressziv kezelés mellett kialakulé pyelonephritis kockdzatdt a
graftban.

Gyakori, egyszert kézfejlédési rendellenességek

Fiile Istvan dr., Novoth Béla dr., Mikéczi Méri6 dr.

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Sebészeti és Traumatoldgiai
Osztdly

A kéz fejlédési rendellenességei témdban konyvterjedelmd tanulmanyok
szilettek, ezért jelen elGaddsban nyilvanvaléan csak a leggyakoribb ve-
lesziiletett rendellenességeket tudjuk vdzlatosan érinteni. Nem tudunk
kitérni a komplex, mind anatémidjaban mind elldtasaban bonyolultabb
formdkra. Osztdlyunkon az utébbi tiz évben 470 miitétet végeztink ilyen
betegségek miatt a kovetkezd eloszldsban: pollex flexus congenitus (150
mitét), lefliz6dési bardzddk (40 mdtét), diplikdcick (60 miditét),
syndactilia (150 mitét), illetve ezek kombindcidi (70 mitét). Az elGadds-
ban ismertetjik a vdzlatos m(téti megolddsokat, azok idedlis id6pontjdt,
a vdrhat6 eredményt és kitériink szovédményeinkre is.

Neutropenids enterocolitis sebészeti
vonatkozdsai gyakorlatunkban

Wéber Gabriella dr., Karsza Levente dr., Almdsi Gyorgy dr.,
Péter Gyorgy dr., Székely Emdéke dr.

Févdrosi Onkorményzat Heim Pal Gyermekkdérhdz, Madardsz
utcai részleg

Bevezetés. A neutropenids enterocolitis vagy mds néven neutropenids
typhlitis, életveszélyes sz6v6dménye a silyos neutropenidval jaré im-
munhidnyos kérdllapotoknak, melyben a vékonybél alsé és a vastagbél
fels6 szakaszdnak fekélyes gyulladasa, necrosisa észlelhets. Leggyak-
rabban hemato-onkolégiai kezelés alatt dll6 betegeknél, intenziv kemo-
terdpids kezelést kovetd alacsony fehérvérsejt szammal jaré periédusok-
ban alakul ki. A pontos patogenezis nem teljesen tisztdzott. A kérkép
incidencidja leukémids esetekben 0,3-6,5%. Az elhalt bélszakasz mitéti
eltdvolitdsa mellett is a mortalitdsi rdta 23%.

Beteganyag és modszer. Retrospektiv vizsgalatunk sordn 2009. janudr és
2014. janudr kozott a Madardsz utcai Gyermekkérhdz Onko-Haemato-
l6giai Osztdlydn djonnan diagnosztizalt, illetve recidiva miatt, cito-
sztatikus terdpidban részesiilé gyermekek klinikai adatait dolgoztuk fel.
75 beteghdl 3 gyermeknél (2 fid, 1 ldny) jelentkezett az alapbetegség, il-
letve a kezelés szov6dményeként neutropenids enterocolitis. Leleteik
megfeleltek az aldbbi, nemzetk6zi irodalomban elfogadott, szigord diag-
nosztikai kritériumoknak: hasi fdjdalom, 500/pl alatti abszoldt neutro-
philszém mellett, képalkot6 vizsgdlattal igazolt bélfal megvastagodds
(bélfal- vastagsdg >4 mm) vagy bélfalban leirt pneumatosis.
Eredmények. Mindhdrom esetben az elvégzett széklettenyésztés és
hemokultdra-vizsgdlat negativ volt. 2 esetben alsé tdpcsatornai vérzést
észleltiink, ebbdl egy esetben a profiz Gl-vérzés volt a vezetd tiinet,
mely végil sebészi beavatkozast tett sziikségessé. Ennek sordn az érintett
coecumot rezekdltuk, majd primer anastomosist készitettiink. A gyermek
a m(tét utdn felépult. A mdsik két esetben azonban a konzervativ terdpia
ellenére sepsis majd sokszervi elégtelenség alakult ki.

Kovetkeztetések. Prospektiv randomizalt vizsgdlatok mindeziddig ezt a
korképet illetsen nem dllnak rendelkezésre. A kezelés alapvetSen kon-
zervativ. Peritonitisszel, perfordciéval vagy silyos vérzéssel jaré szo-
védményes esetekben m(itéti beavatkozads sziikséges, fontos, hogy ilyen
esetben a teljes érintett bélszakasz eltdvolitdsra keriljon. A helyes m(téti
indikdcioban kulcsfontossdgu a korai diagnozis.
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History and new perspectives in
immunosuppressive treatments in childhood

Weber, Lutz (KoIn)

A Eyermekreumatolégiai indikdcioban
alkalmazott biologiai terapidk mellékhatasai

Constantin Tamds dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A juvenilis idiopathias arthritis (JIA) terdpidja sordn lokdlis vagy sziszté-
mdsan alkalmazott szteroidkészitményeket, immunmoduldns gyégysze-
reket, illetve bioldgiai terdpidkat alkalmazhatunk. A biolégiai terdpidk
biotechnolégiai tdton elGallitott, tobbnyire fehérje természet makromo-
lekuldkat tartalmazé készitmények, amelyek az immunrendszer kéros
mikodését szabdlyozo dtvonalak célzott befolydsoldsdn keresztil hat-
nak. A hatékonysdg mellett a biolégiai terapiak nagy biztonsdggal alkal-
mazhatéak, az észlelt mellékhatdsok tobbnyire enyhék.

Etanercept esetében, amely a legnagyobb szamban alkalmazott biolégiai
terdpia gyermekkorban, 0,05-0,2 mellékhatdst tapasztaltak/beteg/év.
A mellékhatdsok gyakorisag nem né a kezelés hosszaval. A fert6zések ko-
zott elsGsorban bandlis infekcidkat jelentettek, a valéban silyos fertzés
igen ritka. A fert6zések kozott el6fordult varicella infekcid, ezért a keze-
|és megkezdése el6tt javasolt kontrolldlni a beteg szerostdtusat és lehetd-
ség szerint a varicellafertézésen dt nem esett betegeket immunizélni. A
TNF-gétl6 terdpidk elméletileg novelik a tuberculoticus fert6zések koc-
kdzatdt, a valésagban azonban gyermekkori alkalmazds mellett extrém
ritka mellékhatdsnak tekinthets. Hazdankban, ahol kotelezé a BCG oltds,
a ldtens thc sz(résére kevéssé alkalmas a Mantoux-teszt, ezért inkabb
elényben részesitjik a Quantiferon-tesztet. A nem infektiv mellékhata-
sok kozott kell megemliteni, hogy beszamoltak djonnan jelentkezé
Crohn betegségrél és uveitisrél is, azonban nem egyértelm(, hogy a ke-
zelés indukdlta tényleges mellékhatdssal dllunk-e szemben. Az FDA egy
figyelmeztetést adott ki, hogy biolégiai terapidk alkalmazdsa mellett da-
ganatos megbetegedéseket jelentettek. A regiszter adatok elemzése alap-
jan megdllapithaté, hogy eddigi tuddsunk szerint az 6sszes tumoros be-
tegség kockdzata valéjdban nem magasabb, mint az dtlag gyermekpopu-
ldcié kockdzata, az észlelt tumorokon beliil a lymphomadk ardnya ugyan-
akkor magasabb volt, mint amit az orszdgos incidencia adatok alapjdn
vdrndnk.

Raynaud-jelenség gyermekkorban

Garan Didna dr.', Clare Pain dr.?, Foeldvari Ivan dr.',
Constantin Tamds dr.’

" Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

? Department of Rheumatology, Alder Hey Children’s NHS
Foundation Trust

* Hamburger Zentrum fiir Kinder- und Jugendrheumatologie,
Lehrbereich des Asklepios Campus der Semmelweis-
Universitit, Budapest, An der Schon Klinik Hamburg Eilbek

A Raynaud phenomenon (RP) az elsé tiinete lehet kotdszoveti betegsé-
geknek, kiilonosen a gyermekkori szisztémads sclerodermdnak (61-70%),
vagy szisztémads lupus erythematosusnak (~30%), kevert kotszoveti be-
tegségnek (58%), juvenilis dermatomyositisnek (16%), ugyanakkor el6-
forduldsa egészséges iskoldsok kozott isaz elérheti akdr a 15%-ot is. A
primer és szekunder formdk elkiilonitésében az anamnézis, fizikdlis vizs-
gdlat, kapilldrmikroszképia, akut fézis fehérjék, ANA stdtus segit. A
RP-nel rendelkezd egyének rendszeres kovetése, alarm jelek észlelése
kulcsfontossagu a scleroderma korai diagnézisa érdekében.

Egyel6re nincsen publikdlva ajanlds a gyermekkori RP kivizsgdldsat, ko-
vetését, kezelését illetGen, tovdbbd a primer és szekunder formdk elkiils-
nitésére. Ennek érdekében az Eurépai Gyermekreumatoldgiai Tdrsasdg
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Uléselnékok: Garami Miklds dr., Velkey Gyérgy dr.

Scleroderma Munkacsoportja, amelynek a TGizolté utcai Gyerekklinika is
tagja, kidolgozta a minimum diagnosztikus standardokat. A javasolt ki-
vizsgadlasi és kovetési metédust ismertetjiik az elGadds sordn.

Javaslatok rovid 6sszefoglaldsa:

* Minden Raynaud tiinetes beteg ANA sz(rése és kapilldrmikroszképids
vizsgdlata javasolt.

* Minden ANA pozitiv beteg tovdbbi scleroderma specifikus auto-
antitest profiljdt meg kell hatdrozni (anti-SCL-70, anti-topoizomerdz |,
anti-centromer antitestek). Amennyiben a betegnek szisztémds auto-
immun betegségre utalé egyéb tiinete is tdrsul a RP-hez vagy specifi-
kus autoantitest pozitivitdst észleliink, az adott betegség ajanldsainak
megfelelGen kell folytatni a kivizsgdldast.

» Ha a beteg kizdrélag ANA-pozitiv és a kapillarmikroszképids vizsga-
lat is scleroderma mintdzatot mutat, de nincsen egyéb tiinete, 3 ha-
vonta javasolt kontrolldlni. Az ANA-pozitiv, kapillarmikroszképia és
specifikus anittest negativ egyéneket elégséges 6 havonta djravizsgdl-
ni.

e Az ANA-negativak kovetése 6 havonta sziikséges a kapilldrmikro-
szképia eredményétdl fuggetlentl is.

Konklidzio: Tovdbbi, nagy esetszamu prospektiv vizsgdlatok sziikségesek

a konszenzus javaslat validitdésdanak meghatdrozasahoz.

Ujsziilottkori mellékvese-eltérések

Nyitrai Anna dr., Vdrkonyi Ildiké dr., Kis Eva dr.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekklinika

A perirenalis térben 1év6 mellékvesék dbrdzoldsa az ujszilottek hasi ult-
rahangvizsgdlatanak szerves része. A mellékvesék legtobbszor jol dbra-
zolhatdk, jellegzetes alakjuk és szerkezetlik van, pdr napos korig a kéreg
és velGdllomdny is elkilonithetd. Egyértelmien dbrdzolhaté a kiegyene-
sedett mellékvese, mely az azonos oldali vese dystopids, ectopids elhe-
lyezkedésére, vagy hidnydra utal.

Ujszulottkorban a leggyakoribb eltérés a mellékvesevérzés, mely lehet
egy- vagy kétoldali. Kialakuldsdnak hatterében tobb kéroki tényezs dll-
hat. A vérzés szerkezete, ultrahangon latott képe az eltelt idé fuggvényé-
ben viltozik.

A mellékvesékbdl indul ki a leggyakoribb extracranialis solid gyermek-
kori tumorok, a neuroblastomdk egy része. Ezeket sokszor nehéz elkiilo-
niteni konszoliddlédé mellékvesevérzéstsl, illetve a vesébdl kiindulo
Wilms-tumortél. A neuroblastomdk cysticus jellegtek is lehetnek, ezek
friss mellékvesevérzéshez hasonlithatnak, nagyobb kiterjedés esetén
egyéb cystosus teriméktél is elkulonitendk.

2006 és 2013 kozott 90 djszilott mellékvese régidjaban taldltunk eltérést
ultrahangvizsgdlattal. Néhany ritkdbb eset bemutatdsdaval a mellékvesék
ultrahangvizsgadlatdnak jelentSségére szeretnénk felhivni a figyelmet.

Gyermekkori thrombosisok a klinikai
gyakorlatban

Tiszlavicz Lilla dr., Fige Anita dr., Bartyik Katalin dr.,
Bereczki Csaba dr.

SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika

A gyermekkorban el6fordulé thrombosisok szama az utébbi években
megszaporodott. A hdttérben szdmos ok hdzédhat meg. Az 6roklott
thrombophilia eltérések mellett hajlamosité tényezéként jelentds szere-
pet jatszik az antikoncipiensek szedése, az obesitas, a csokkent fizikai
aktivitds és ugyanakkor a fokozott fizikai igénybevétel is. A hemato-
onkolégiai betegeknél az alapbetegség, a citosztatikus kezelés (aspara-
ginase addsa), illetve a lokdlis okok koézul a centrdlis vénds vagy a
port-a-cath katéter haszndlata emelendd ki.

Eladdsunkban a SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinikan 2005-2013
kozott Onko-hematolégiai Osztdlyunkon eléfordulé eseteinket, tapasz-
talatainkat osszegezzik. A malignus alapbetegség miatt kezelt gyerme-
kek koziil 6 esetben észleltink thromboticus szévédményt. Ot esetben
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akut lymphoid leukaemia volt az alapbetegség, egy esetben non-
Hodgkin-lymphoma. A thrombosis helye szerint sinusthrombosist, alsé
végtagi mélyvénds thrombosist és vena jugularis thrombosisokat ldttunk.
A nem-malignus betegek koziil az esetek nagy részét alsé végtagi mély-
vénds thrombosis képezte. Ezen betegeknél rizikotényezének tekintettiik
a pozitiv csalddi anamnézist, az obesitast (BMI alapjan), a csokkent fizi-
kai aktivitast, a dohdnyzdst, a traumadt és az ordlis fogamzdsgatl6 szedé-
sét. Betegeink kis részében felsé végtagi thrombosis alakult ki, a tobbség-
nél fokozott fizikai megterhelés igazolédott. A thrombophilia vizsgdlat
nem minden betegnél volt kéros eredmény.

El6addsunkban a hajlamosité tényezdk, a diagnosztika, a kezelés mellett
a dél-alfoldi régiéban taldlt thrombophilia eltéréseket szeretnénk bemu-
tatni.

Kalandozdsok az 6ssejtterdpia vildgdban
Krivdan Gergely dr., Kdllay Krisztidn dr., Benyé Gdbor dr.

A diffizio silyozott MRI szerepe a gyermekkori
neuroblastomdk diagnozisdaban és kovetésében

Varga Edit dr.", Szab6 Addm dr.?, Hauser Péter dr.',
Garami Miklés dr.?, Rudas Gabor dr.'

" Semmelweis Egyetem, Il. Sz Gyermekgydgydszati Klinika
2 Semmelweis Egyetem MR Kutaté Kézpont

Bevezetés. Jelenleg a gyermekkori neuroblastomdk diagnosztikdjdban és
kovetésében a kontrasztanyagos CT-vizsgdlat az elfogadott médszer,
mely nagy sugdrterheléssel jdr, és nem ad informdciét a tumor viabilitd-
sarol.

Cél. Az MR-vizsgdlat és a DWIBS (Diffusion- weighted whole-body
imaging with background body signal suppression) mérés hatékonysdgd-
nak felmérése gyermekkori neuroblatomdk diagnosztikdjdban és koveté-
sében, valamint kimutatni, hogy a diffiizié szenzitivivebb, mint a kont-
rasztanyagos MR-mérések.

Mddszer és beteganyag. 29 hasi neuroblastomds gyermeket vizsgaltunk
DWIBS méréssel kiegészitett MRI-vel. 158 MR vizsgdlatot végeztiink Phi-
lips Achieva 3.0T MR késziilékkel. A diffiziés mérések kilonb6zé b-ér-
tékekkel torténtek (b = 0, 800, 1300 mm?/s). Vizsgaltuk a vizudlis benyo-
mds pontossdgat a diffiiziés és a kontrasztanyagos MR-mérések esetén.
Eredmények. Eredményeink azt mutatjdk, hogy csupdn a vizudlis benyo-
mds alapjdn megbecsult diffizié kozel 100%-os szenzitivitdsi és
>95%-0s specificitdsi. Azt taldltuk, hogy a diffliziénak nagyon j6 a nega-
tiv és pozitiv prediktiv értéke. A neuroblastomdk tobbsége csak kis mér-
tékben halmozza a kontrasztanyagot és a metastasisok/recidivdk jobban
dbrdzolédnak a difftiziés mérésen.

Kovetkeztetések. A neuroblastomak esetén az MR vizsgalat kivalé szen-
zitivitdsu és specifitdsd, nem jdr sugdrterheléssel és elkeriilheté a magas
rizik6ju CT kontrasztanyag addsa. A difftizié vizualis értékelése idGtaka-
rékos médszer, emiatt a mindennapi gyakorlatban kivdléan haszndlhaté.
A DWIBS nemcsak a neuroblastomdk diagnézisdban, hanem a metasta-
sisok és recidivdk kimutatdsdban is igen érzékeny mddszer. Vélemé-
nytink szerint, a kozeljovében az MR és a diffizié kivélthatja a kontraszt-
anyagos CT-vizsgdlatokat és a kontrasztanyagos MR-méréseket a neuro-
blastoma vizsgdlati protokolljdban. A vizsgdlt betegek kis szdma miatt hi-
potézisiink igazoldsdra tovabbi vizsgdlatok szikségesek a jovében.

ALK inhibitor alkalmazdsa gyermekkori
inflammatorikus myofibroblastos tumorban

Banusz Rita dr., Cséka Monika dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

El6addsunkban egy 11 éves kisfid esetét mutatjuk be, akinek panaszai
2010 janudrjdban kezdddtek jobb csip6tdji fajdalommal, séntitdssal. Az
elvégzett reumatoldgiai, sebészeti, valamint rontgenvizsgdlatok a tiine-
tek hétterében kérokot igazolni nem tudtak. Panaszai perzisztaltak, fo-
gyott, ezért MR-vizsgdlat tortént, mely az os ileum terlletén egy
scleroticus szegély liticus folyamatot irt le, és krénikus gyulladds lehe-
téségét vetette fel. Az etiolégia tisztdzdsa céljdbol feltardsos biopsia tor-
tént, mely inflammatorikus myofibroblastos tumort (IMF) igazolt. A be-
nignus szovettani kép miatt elsGként mdtéti elldtds tortént, azonban a fo-
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lyamat lokalizdcidja és infiltrativ terjedése miatt radikdlis mdtéti eltdvoli-
tds nem volt kivitelezhetd.

Tekintettel a gyermek tovdbb romlé dltaldnos dllapotdra, perzisztdlé fdj-
dalmdra, a tumor infiltrativ viselkedésére és a kontroll-MRI-n ldtott egy-
értelmd progresszidra, a benignus szévettan ellenére is kemoterdpids ke-
zelés mellett dontottink. Osszesen hdrom, prednisolonnal is kiegészitett
VAC-blokkot kévetSen a rossz terdpids vdlasz miatt a tovdbbi kemotera-
pids kezelést felfliggesztettiik.

Mivel nemzetkézi irodalmi adatok alapjdn az IMF-ek jelentds hdnyada
ALK-pozitiv, ezért ilyen esetekben ALK-inhibitor addsa hatasosnak bizo-
nyulhat. ALK1 FISH vizsgdlatdval betegiinknél is igazolni tudtuk a tumor
tdnyossaggal, a gyermek szamdra ALK-inhibitor (crizotinib) addsdt enge-
délyeztettiik.

A kezelés megkezdését kovetSen a gyermeknél egyértelm, rohamos kli-
nikai javulds volt ldthatd, fajdalmai csokkentek, folyamatos fajdalomesil-
lapité igénye megszint. A 6 héttel a terdpia kezdete utdn elvégzett
kontroll-MR-vizsgdlat a tumor méretében kozel 30%-0s regressziét iga-
zolt.

Felnéttkori daganatos betegségekben (jelen esetben tiidérak) torzskony-
vezett célzott terdpidk ritka gyermekkori daganatokban (IMF, ALCL) is
hatékonyak lehetnek, amennyiben ezek a daganatok hordozzdk a sziik-
séges terdpids célpontot. llyen esetekben egyedi engedéllyel betegeink is
hozzdjuthatnak a sziikséges kezeléshez, mely életmingségiiket jelents-
sen javithatja, akdr gyégyuldsukhoz is vezethet.

Sikeres autolog haemopoeticus 6ssejt-
transzplantdcio silyos, terdpiarezisztens
Crohn-beteg gyermekekben

Szabé Doléresz dr.', Krivdan Gergely dr.?,

Kallay Krisztian dr.”, Benyé Gabor dr.?, Kovdcs Lajos dr.',
Krikovszky Déra dr.', Araté Andrds dr.', Veres Gébor dr.’
" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
? Egyesitett Szent Istvdn és Szent LdszI6 Kérhdz, Budapest

Bevezetés. A Crohn-betegség a tdpcsatorna barmely szakaszat érintheti,
ritka esetben extraintestinalis manifesztaciéként a Iégutak érintettsége,
ennek kovetkeztében akdr silyos foku szikiilete is kialakulhat. Kezelésé-
ben az infliximab jelentds dttorést jelentett, de sajnos, a mindennapi gya-
korlatban taldlkozunk olyan betegekkel, akik a kombindlt immun-
szuppresziv terdpia ellenére, beleértve a biolégiai terdpidt is, nem keral-
nek remissziéba. Ezekben az esetekben ij esélyt jelenthet az &s-
sejt-transzplantdcié. Eseteinkben autolég haemopoeticus Gssejt-transz-
plantdciot végeztiink (Szent Ldszl6 Kérhdz) silyos Crohn-beteg gyerme-
keknél.

Esetbemutatdsok. D.E. 15 éves filigyermeknél silyos Crohn-betegséget
(PCDALI: 82,5) kérisméztiink 2008 februdrjdban. Az Gssejt-transzplantd-
ciot megel6z6 3 évben alkalmazott kombindlt szteroid- és immunszup-
pressziv, tobbszori anti-TNF-alfa kezelés ellenére tartés remisszidba
nem kertlt. A szil6 kezdeményezésére, a folyamatosan aktiv betegsége
miatt 2011 jdliusdban autolég Gssejt-transzplantdcié mellett dontottink.
2011 augusztusdban a sikeres autolég Gssejt-transzplantdciot kovetSen
betegsége remissziéba kertilt. Az Gssejt-transzplantdcié kapcsdn sdlyos
hepatolienalis candidiasisa zajlott, ami a kombindt antifungalis kezelés
mellett szandlédott. Egy év teljes panaszmentességet kovetSen azonban
2012 nyardn Crohn-betegsége ismét fellangolt, de relapszusa konzerva-
tiv terdpids kezelésre lényegesen jobban reagdl6 formdban zajlott.

T.1. 4 éves lanygyermeknél 1,5 éve diagnosztizaltunk Crohn-betegséget.
Kizdrélagos enteralis tdpldlds, majd kombindlt immunszuppressziv terd-
pia mellett a gyermeknek inspiratorikus stridora jelentkezett. Laryngo-
scopia, bronchoscopia sordn subglotticusan elhelyezkedd, korkoros
gyulladdsos sztkilet igazolédott. Kezelését szisztémds szteroid és
anti-TNF-alfa terdpidval egészitettuk ki, de léguti panaszai fokozédtak,
igy két infliximab kezelést kovetGen kontroll-bronchoscopia tortént,
mely a légdti érintettség progresszidjat igazolta. A gyermek silyos dlla-
potdra valé tekintettel autolég haemopoeticus Gssejt-transzplantdcio
mellett dontottink, mely sikeresen megtortén 2013 decemberében. Az
Gssejt-transzplantaciét kovet6en Crohn-betegsége — beleértve a léguiti ti-
neteit is — jelent8sen javult.

Osszegzés. Tudomdsunk szerint hazdnkban még nem végeztek periférids
Gssejt-transzplantdciot terdpiarezisztens Crohn-betegségben. Eseteink-
kel szerettiik volna felhivni a figyelmet erre a kezelési alternativdra vdlo-
gatott, stlyos esetekben, azonban a tapasztalatunk és irodalmi adatok
alapjdn ez sem jelent minden esetben végleges gyégyuldst.
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Bevezetés. Az elmilt 40 évben a gyermekkori daganatok prognézisa dra-
maian javult. A gyermekek visszaesés mentes 5 éves tilélése megkozeliti
a 80%-ot a fejlett orszdgokban. A gyégyultak prevalencidja 1:750. A da-
ganatbetegséghdl gydgyult tartés tilél6k epidemioldgiai adatai hidnyo-
sak Eurépdban, de szamukat 300 000-500 000 kozottinek becsilik. Va-

SZABAD ELOADASOK 10.

I6jdban szignifikdns kiilonbség van mind a tilélésben, mind a gondozas-
ban a kilonb6z6 eurdpai orszdgokban. A jelenleg folyé észak amerikai
kutatdsok azt igazoltdk, hogy a késGi komplikdciok gyakorisaga né a ko-
vetési idd elGrehaladtdval és nincs bizonyiték arra, hogy eléri a csicsat.
Néhdny késéi komplikdcidja a kezelésnek krénikus betegséghez vagy
rokkantsdghoz vezet és ezért jelentSs teher mind az egyénnek, mind a
csalddnak, mind az egészségiigyi rendszernek, mind a tarsadalomnak. A
mellékhatdsok korai felismerése és kezelése lehetGséget teremt arra,
hogy a tilélsk életmingségét javitsuk.

Cél. Az elGadds célja, hogy a gyermekkori daganatbetegség miatt kordb-
ban kezelt, jelenleg kozel felnGttkord betegeket gongozé orvosok tdjé-
koztatdsa a pdlydzatrél. A kutatds célja: késdi tiléléket tartalmazé 6ssz
eurépai és magyarorszagi adatbdzis létrehozdsa. Ezt az adatbdzist olyan
kutatdsi célokra szeretnénk haszndlni, hogy felmérjik milyen mértékd a
tdlélsk kozott a silyos kardiotoxicitds, mdsodik malignitds, illetve a ké-
sGi mortalitds.

Mddszer. A klinikai és orszdgos tumor regiszterek adatai alapjan felkuta-
tunk minden daganatbetegségbdl gydgyult tilél6t. Elsé |épésben kérds-
ivvel tdjékozédndnk a silyos kardiotoxicitds, mdsodik malignitdsi ada-
tokrdl a késai talélsk korében. A kiszirt betegeket gondozdsba vessziik.
Kimenetel. A vdrhaté haszon, hogy minden daganatbetegséghdl gyégyult
taléls egységes és jobb gondozdsban részesiilhet. A magyarorszagi adat-
bdzissal csatlakozhatunk a PanCareSurFup FP7 EU pdlydzaton keresztil
15 mdsik orszdg adataihoz, és ez lehet§séget teremt tovdbbi multicent-
rikus tanulmdnyok kivitelezéséhez.

ENDOKRINOLOGIA. GYERMEKBORGYOGYASZAT

Diabetes mellitus fenotipusa gyermekekben

Horvdth Petra dr.", Mosztbacher Déra dr.?,

Kozdari Adrienne dr.', Erhardt Eva dr.", Soltész Gyula dr.",
Molndr Dénes dr.'

" PTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika

? Tolna Megyei Onkormdnyzat Balassa Janos Kdrhdza,
Gyermekosztdly

Bevezetés. Az 1-es (1TDM) és 2-es tipusti diabetes mellitus (2TDM), vala-
mint az elhizds gyakorisdga az elmdlt évtized adatai alapjan novekvd
tendencidt mutat gyermekekben is. Az utébbi években egyre gyakrabban
észlelhets, hogy a diabetes mellitus tipizdldsa idénként nem egyszer(
feladat, mivel a gyermekek prezentdcios tinetei dtfedést mutatnak a két
tipus kozott.

Célkitizés. Klinikdnk Diabetes/Endokrinolégiai Osztdlydn, az elmdlt 30
évben kezelt és gondozott diabeteses betegek klinikai jellemzginek ret-
rospektiv vizsgdlata, kiilonos tekintettel a MODY el6forduldsara.
Médszer. Osszesen 274 gyermek (126 fid) vizsgdlata tortént (dtlag élet-
kor + SD: 7,8+4,2 év; kezdeti HbAT1c-szint + SD: 11,5%2,6%). Antropo-
metriai mérések és laboratériumi vizsgdlatok adatainak feldolgozasat vé-
geztik. A statisztikai analizishez SPSS Windows 15.00 programot hasz-
néltunk.

Eredmények. A gyermekek 35%-a (n=96) jelentkezett diabeteses ketoaci-
dosissal. Ezek a gyermekek szignifikdnsan fiatalabbak voltak a tobbiek-
nél (dtlag életkor + SD: 6,9+4,4 vs. 8,6+3,9; p<0,01). 9 gyermek (3,2%)
mutatta a leggyakoribb monogénes diabetestipus, a MODY (Maturity
Onset Diabetes of the Young) tiineteit. A diagnézis idején ezen gyerme-
kek életkora szignifikdnsan magasabb (atlag életkor = SD: 8,7+5,2 vs.
7,9+4,1 év; p<0,05), a kezdeti HbATc-szint szignifikdnsan alacsonyabb
(atlag HbATc = SD: 6,5+0,4 vs. 11,4+2,7%; p<0,001), mig C-peptid
szintjik szignifikinsan magasabb volt (dtlag C-peptid = SD 1,6+1,0 vs.
0,6+0,4 ng/ml; p<0,001) 6sszehasonlitva az 1-es tipust diabeteses bete-
gekkel. Autoimmun thyreoiditist 24 gyermeknél (8,7%), mig coeliakidt
27 gyermeknél (9,8%) lehetett diagnosztizdlni a gondozds soran. Egy — a
klinikai tinetek alapjdan feltételezett — MODY-s gyermeknek volt
coeliacidja.

Megbeszélés. A tinetek alapjdn idénként még ma is nehéz pontos diag-
nézist feldllitani a diabetes mellitus tipusaira vonatkozéan. Monogénes
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diabetesre kell gondolni, ha atfpusos TTDM/2TDM esetén a csalddban
autoszémidlis domindns orokl6dést lehet kimutatni. Ezt genetikai vizsgd-
lattal lehet biztosan diagnosztizdlni, mely Magyarorszdgon jelenleg a
Debreceni Tudomdnyegyetemen lehetséges. A pontos diagnézis fontos a
diabetes mellitus megfelel6 kezelésének megvdlasztdsa és a késGi szo-
védmények megel&zése céljdbol.

A modern technoldgia alkalmazdsa a diabeteses
gyermekek kezelésében: Inzulinpumpa és szoveti
gliikkéz monitorozdsa

Kérner Anna dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A Diabetes Control and Complications Trial (DCCT) eredményeinek nyil-
vdnossagra hozatala 6ta mar evidencidnak tekinthets, hogy az intenziv
terdpidval elérhetd jobb anyagcsere egyensiily késlelteti a diabetes késdi
szovédményeinek a fellépését, illetve lassitja progressziéjukat. Az inten-
ziv terdpia vagy napi tobbszori inzulin addsdval (multiple daily
injections; MDI) vagy a subcutan inzulinpumpa kezeléssel (continuous
subcutaneous insulin infusion; CSIl) valésithaté meg. A CSll-nek az
MDI-vel szemben mutatott legfontosabb elénye, hogy mig MDI-ben a ba-
zis inzulin (j6 esetben) a 24 6ra alatt egyenletes hatdst, addig CSll-ben a
bazdlis rdta a diurnalis inzulinérzékenységnek megfelelGen akdr 6rdrdl
6rdra valtoztathaté. Tovdbba, MDI-ben a bélusok szdma az étkezések
szdmdt behatdrolja, ugyanakkor CSll-ben a bélusok szdma a kivdnt étke-
zések szdmdhoz széles hatdrok kozott illeszthetd. Sajat vizsgdlataink —
az irodalmi adatokkal egybehangzéan - igazoltdk, hogy a pumpakezelés
bevezetését kovetSen a gyermekek glikdlt-Hb-szintje csokkend napi in-
zulinszukséglet mellett szignifikdnsan csokkent, mikozben az akut szo-
védmények gyakorisdga és a betegek teststilya vdltozatlan maradt.

A vércukorszint-6nellenérzés forradalmasitotta a diabetesgondozast, le-
hetévé téve a cukorbetegek szdmadra, hogy rendszeres napi aktivitdsuk
mellett otthonukban is képesek legyenek vércukor szintjik kovetésére.
Ugyanakkor még a tobb pontos vércukorprofil is csak pillanatfelvételeket
tikroz a folyamatosan vadltozé vércukorszintrél, amelyek kozott a rejtett
hyper-, illetve hypoglykaemids dllapotok feltaratlanok maradhatnak. Ez
teremtette meg az igényt a folyamatos szoveti cukormonitorozdsra
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(Continuous glucose monitoring, CGM), amelyet a 90-es évek vége dta
hazdnkban is egyre szélesebb korben alkalmazunk. A CGM médszernek
két formdja terjedt el: mig az Gin ,vak”monitorozdst alkalmazé professzi-
ondlis CGM az orvos szdmdra teszi lehet6vé, hogy az adatok utélagos ki-
értékelésével tandcsot adjon a terdpia médositdsara, addig a valés idejd,
tn. perszondlis monitorozds a beteg szdmadra teremti meg — mind a kéro-
san magas, mind az alacsony vércukorszintre torténé — azonnali reagdlds
lehetdségét. Tovdbba a CarelLink Internet alapu program segitségével a
beteg otthonrdl is feltoltheti és orvosdval megoszthatja a monitorozds
adatait. A legtobb nemzetkozi vizsgdlat eredményével 6sszhangban sajdt
vizsgdlataink is azt mutattdk, hogy a valds idej szenzor viselése szignifi-
kdnsan csokkentette mind a hyperglykaemids tartomdnyban eltoltott
idé6t, valamint a HbA1c-értékeket.

Az elmult évtizedben ldtott ldtvanyos technikai fejlédés alapjan joggal
remélhetjiik, hogy a modern cukormonitorozasra alkalmas eszk6zoknek
ésaz inzulinpumpdnak egy vezérl algoritmussal torténd 6sszekapcesold-
sa megteremti a lehetdséget a — jelenleg még csak kisérleti stadiumban le-
v6 — mesterséges hasnydlmirigynek a klinikai gyakorlatban torténé alkal-
mazdsdra.

Monogénes diabetesek felismerése és gondozdsa
a mindennapi gyakorlatban

Luczay Andrea dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Gyermekkorban a diabetes diagnéziskor dltaldban nem okoz problémdt
a betegség besoroldsa, hogy 1-es vagy 2-es tipusui diabetesrél van-e sz6.
Az esetek 1-2%-dban azonban nem a klasszikus formak jelentkeznek.
Magyarorszdgon is lehet§ség van a leggyakoribb monogénes diabetes-
formdk diagnézisdnak feldllitdsdra, a megfelel6 kezelés megkezdésére.

Az elmilt években 5 betegnél diagnosztizdltunk monogénes diabetest [1
DEND (development delay, epilepsy. neonatal diabetes), 4 GCK (gluko-
kindz) diabetest].

A DEND szindréma esetében a beteg fiatal életkora (4 hénap a digné-
ziskor), az autoantitest negativitds és a neuroldgiai tiinetek vetették fel a
gyanut. A genetikai vizsgdlat igazolta a szulfanilurea receptor Kir 6,2 al-
egységét kodolé KCJN11 gén mutdcidjat. A 7 hénapos korban megkez-
dett nagy adag glibenclamid-kezelés mellett szénhidrdt-anyagcseréje
igen kisadag inzulin mellett is stabilizdl6dott, EEG-eltérései normalizd-
l6dtak, lassd pszichomotoros fejlédés indult meg.

A GCK diabetesek esetében a diagnézis 5-10,5 éves kor kozott tortént. A
normdl testalkati gyermekeknél rutinvérvétel kapcsdn észlelt hyper-
glykaemia, az OGTT sordn igazolt diabetes, az autoantitest negativitds, a
6-7% kozotti HbATc- szint és a csalddban halmozotta eléfordulé 2-es ti-
pust diabetes volt a genetikai vizsgdlat indikdcidja. A GCK gén mutdcick
igazoldsat kovetSen az eldirt diéta mellett a betegek szénhidrdt-anyag-
cseréje egyenstlyban van, a HbA1c érték a kovetési id6 alatt egyik eset-
ben sem lépte dt a 7,0% értéket. Jelenleg folyamatban van a diabeteses
csalddtagok sztrése.

A monogénes diabetesformdk klinikai jellemz&inek felismerése, a diag-
nézis genetikai megerdsitése, az adekvilt kezelés megkezdése a betegek
és (6rokl6ds formdk esetén) az érintett csalddtagok esetében elGsegiti az
anyagcsere stabilizdldsdt, a hosszitdvi kovetkezmények megelSzését.

Kit kezeljiink és kit ne kezeljiink?
Pajzsmirigyfunkcio korasziilottekben

Haldsz Zita dr., Szatmdri Ildiké dr.
Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A megfelel§ pajzsmirigyhormon-elldtottsdg kapcsolata az djszulottkori
haldlozdssal, a postnatalis morbiditdssal és az djszilott fejlédésével jél
ismert. A koldokzsinér vér T4/fT4 szintje a gestatiés korral szoros korre-
ldciét mutat. A koraszilottekben az elsé élethetekben jelentkezé hypo-
thyroxinaemia két formdja ismert, TSH-szint-emelkedéssel jaré, dtmeneti
primer hypothyreosis (TPH) és a csokkent vagy normal TSH-szinttel ki-
sért, lgynevezett koraszulott tranziens hypothyreosis (THOP). A
prematuritdshoz tarsulé hypothyroxinaemia legfontosabb okai az anyai
és placentalis tiroxin elldtottsdg elvesztése, az éretlen hypothalamus—
hypophysis—pajzsmirigy tengely, koraszilétt pajzsmirigy dllomanyanak
csokkent hormontermeld képessége, csokkent jédelldtottsdg és fokozott
jodvesztés, jod felvételére nem megfelel6en alkalmas éretlen pajzsmi-

207

rigy, a korasziilottek malnutriciés dllapota és a fentieket stilyosbito, a ko-
raszulottségre jellemzé egyéb tényezdk (bronchopulmonalis dysplasia,
intraventricularis vérzés, periventricularis leukomalacia) és gyégyszeres
kezelés. Igazolt primer hypothyreosis (TPH) pajzsmirigyhormon-szubsz-
titdcids kezelése elengedhetetlen, de napjainban a rendelkezésre &ll6
vizsgdlatok adatai nem nydjtanak megalapozott bizonyitékot arra, hogy
a hypothyroxinaemia mdsik formdjdban, THOP-ban, a pajzsmirigyhor-
mon-kezelés csokkenti-e az Gjszulottkori mortalitdst, morbiditdst és ked-
vez§ hatdssal bir-e az idegrendszer posztnatdlis fejlédésére.

A Semmelweis Egyetem I. Sz. Gyermekklinikdjan végzett kotelezd
Ujszulottkori szlrévizsgdlat kapcsdn végzett korong TSH-meghatdrozds
eredményeinek attekintésével a szerzg sajdt adatok alapjan szémol be a
korasziilottekben észlelhetd postnatalis TSH-szint-véltozds jellegérdl.

Pajzsmirigybetegségek gyermekkori 1-es tipusu
diabetesben

Derzbach Lészl6 dr., Téth-Heyn Péter dr., Haldsz Zita dr.,
Maddcsy Ldszl6 dr., Kérner Anna dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Az 1-es tipust diabetes mellitus (1TDM) tdrsuldsa kilonféle autoimmun
betegségekkel jol ismert jelenség. Gyakorisdgi sorrendben az auto-
immun thyreoiditis (AIT), a coeliakia és az Addison-betegség tarsuldsaval
kell szémolnunk. A komorbid dllapotok kozil el6addsunkban az AIT, va-
laminta hyperthyreosis és az 1TDM egyiittes el6forduldsaval kapcsolatos
irodalmi ismereteket tekintjiik 4t a gyermek populdciéban, és bemutatjuk
a sajat beteganyagunkban el6fordulé esetek jellemzéit.

Klinikdnkon gondozott 526 beteg korében mértik fel a pajzsmirigy-be-
tegségek (hyper- és hypothyreosis) gyakorisdgat. A hyperthyreosis el6for-
duldsa a nemzetkozi adatoknak megfelelGen 0,95%-nak bizonyult, mig a
hypothyreosis prevalencidja a kozolt adatokhoz képest valamelyes ala-
csonyabbnak (1,9%) mutatkozott. Mindkét betegség kialakuldsdban az
autoimmun patomechanizmus jdtssza a f6szerepet. A szerzék felhivjdk a
figyelmet az autoimmun tdrsbetegségek szlrésének fontossdgdra dia-
beteses gyermekekben. Az idejében — gyakran csak szGrévizsgdlatok se-
gitségével —felfedezett pajzsmirigybetegség kezelése nemcsak az anyag-
cseredllapotra van kedvezd hatdssal, hanem biztositja a gyermekek nor-
mdlis testi és lelki fejl6dését, amelynek a késéi szovédmények megel§zé-
sében is kulcsszerepe van.

A bérgyogyaszati differencidldiagnosztika
haszna a gyermekorvosldsban, kiilonés
tekintettel a belgyogydszai betegségek
bértiineteire és a szindromatologia jelentéségére
Szalai Zsuzsanna dr.

Heim Pdl Gyermekkdrhdz Borgydgydszati Osztdly Budapest

Napjainkra vildgossd vdlt, hogy a b6rgyégydszati betegségek hdtterében
szamtalan esetben egyértelmd a belgydgydszati betegségek kéroki szere-
pe, illetve az is, hogy nem tekinthetjik ezt a diszciplindt hatarteraleti kér-
désként. J6 példa erre, hogy a pikkelysomor kezelésében alkalmazott bi-
oldgiai terdpids szerek nemcsak a bért, hanem az izileti betegséget is
gyogyitjdk, valamint a psoriasishoz tarsulé krénikus cardiovascularis be-
tegségek rizikofaktorait is befolydsoljak. A kordbban szivritmus-szaba-
lyozé szerként alkalmazott béta-blokkolé kezelés érdaganatokra gyako-
rolt hatdsa mdra mdr kozismert, és sorolhatnank a tovdbbi példdkat. A tu-
domadny naprdél napra rejteget Gjdonsdgokat. A genetikusan kédolt 6rok-
letes betegségekrdl kordbban azt gondoltuk, hogy befolydsolhatatlanok,
azonban uj lehet&ségek nyiltak példdul a hyperkeratosis kezelésére,
vagy tovdbbi meglepd és fantasztikus eredményként konyvelhetjik el az
orokletes hélyagos betegségek esetében elért génterdpids eredményeket
is. A gyermekbd&rgyégydsz tudomdnya nem dll meg a b6rbetegségek diag-
nosztizdldsandl. A tiinetek mogott mindig a belgydgydszati betegséget
kell keresnie, az osszetett szindrémdkbdl a genetikai hétteret felderite-
nie, ismerni a szakmai djdonsdgokat és alkalmazni azokat a koraszilott
kortél a felnéttkorig.
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A gyermekkori bullosus bérbetegségek
hatarteriileti kérdései
Karpati Sarolta dr.

Semmelweis Egyetem B6r-Nemikdrtani és Béronkologiai
Klinika

Abullosus kérképek orokletes és szerzett formdiban a bértinetek kezelé-
sén tdl komoly gondot jelent a tdrsulé betegségek felismerése és gondo-
zdsa, valamint a primer bérbetegség szovédményeinek kezelése. A bs-
ron az intraepidermalis és subepidermalis bulldkban és eréziékban az
infekcick kialakuldsa, a mdsodlagosan fellépd szepszis, valamint a fe-
hérje és vashidny pétldsa elssorban az okilag nem kezelhetd, sdlyos,
orokletes kérképeknél gyakori. Ezen betegekben az oralis és esopha-
gealis er6ziék, a mdsodlagos synechidk és szGkiletek, a tdpldlék bevitel
és felszivodds nehezitettsége mellett hidnybetegségek kialakuldsdval és
a fejlédés elmaraddsdval jdrhatnak. A conjuctivdn, cornedn képz&ds
eréziok kovetkezményei, a hegesedés és perfordcio, egyes szerzett ho-
lyagos kérfolyamatok sidlyos szovédménye lehet. Mind az o6rokletes,
mind a szerzett, autoimmun bullosisokhoz jellegzetesen tdrsulhatnak
egyéb betegségek. Ezek kozul kiemelend6k a tdrsulé autoimmun és tu-
moros kérképek. A rosszindulatd daganatok provokalhatjak vagy kisér-
hetik az autoimmun hélyagképzddés kiilonboz6 formdit, és ilyenkor a
bullosis mint obligdt vagy esetleges paraneoplasticus kisérébetegség ér-
telmezhets. A gyomor-béltraktus tdrsbetegségei kozil kiemelendd a
coeliakia, mely a dermatitis herpetiformis kialakuldsaban oki tényezé-
kéntszerepel. Ez akodrkép isjol példdzza a hélyagos betegségcsoportin-
terdiszciplindris elldtasdnak sziikségességét. A tdrsszakmdk bevondsa a
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bullous bérbetegségek kezelése sordn fontos, igy a gyermekorvossal, ge-
netikussal, dietetikussal, gasztroenterolégussal, endokrinolégussal, sze-
mésszel valé egyittmikodésen til szamos kiegészité konzultdciora
sziikség lehet.

Etelallergidk borgydgydszati vonatkozdsai
Szegedi Andrea dr.

Debreceni Egyetem, Bérgydgydszati Klinika, Bérgydgydszati
Allergoldgiai Tanszék

Az ételallergia fontos népegészségiigyi probléma, gyermek- és felngtt-
korban egyardnt eléfordul, prevalencidja egyre né. Az ételallergia sza-
mos szervet, leggyakrabban a bért, gastrointestinalis traktust, légutakat
és cardiovascularis rendszert érintheti, igy a tunetek diverz, interdiszcip-
lindris jellege miatt a diagnosztika komoly nehézséget jelenthet a gyakor-
lott allergolégus szdmadra is. Az ételallergia diagnosztikdja azért is prob-
lematikus, mert a tiineteket gyakran élelmiszer-intolerancia vagy egyéb
nem allergids eredetd reakcio vdltja. A silyos, alkalmanként életveszé-
lyes allergids reakciok ellenére hatékony terdpidja nincs, kezelésében
csak az allergén elkertlésére és a tiinetek mérséklésére van lehetdsé-
giink. Leggyakoribb bérgyégydszati betegségek, melyek hdtterében étel-
allergia dllhataz akut urticaria, konakt urticaria, konkakt dermatitis és az
atopids dermatitis.

Az el6adds a fenti betegségek és az ételallergia kapcsolatdt targyalja.

GENETIKA. PULMONOLOGIA. VARIA

Vékony bazdlis membran szindromds és
Alport-szindromds betegek differencidl-
diagnosztikdja, j generdcids szekvenalo
platformon

Kovdcs Gabor dr., Kalmdr Tibor dr., Endreffy Emg&ke dr.,
Tdri Sdandor dr., lvdnyi Béla dr., Bereczki Csaba dr.,
Maréti Zoltan dr.

Szegedi Tudomdnyegyetem, Gyermekgyogydszati és Gyermek
Egészségligyi Kézpont, Szeged

Bevezetés. ACOL IV nephropathidk (familidris haematuria, vékony baza-
lis membrdan szindréma, Alport-szindréma ) genetikai hatterében a
COL(IV) gén csaldd eltérései dllnak. Felnéttekben a glomerularis bazalis
membrdn [V-es tipusi kollagénldncdt alkoté struktir fehérjéjét a
COL4A3, A4, ill. A5 ldncok kédoljék egyiittesen. A funkciondlis fehérje
mindegyik gén termékébdl 1-1 képidt tartalmaz. Ugyanazon génekben
el6fordulé mutdcick szamatdl, illetve az érintett génektdl flggden a kli-
nikai manifesztdcié benignus familidris hematdriat (COL4A3, illetve A4
ldncok hibdja), vagy sulyos tiinetekkel jaré Alport-szindrémdt is okozhat
(X kromoszémdhoz kétheté XD-AS (85%), autoszomalis recessziv AR-AS
(14%) autoszomadlis domindns AD-AS (1%), ezért a korai differencialdi-
agnosztika fontos lenne ezen kérképekben. Jelenleg kapcsolt markerek-
kel lehet6ség van a betegséget okoz6 gén azonositdsdra, azonban ehhez
csalddi anamnézis, illetve tobb csalddtag érintettsége sziikséges. Ez a
maodszer emiatt nem alkalmazhatd, ha a betegség el6szor fordul el egy
csalddban, illetve a médszer csak indirekt utaldst ad arra, hogy az adott
génben esetlegesen kéroki mutdcié lehet, de a konkrét mutdciét nem
azonositja.

Célkitizés. Alport-szindroma-gyanus (vesetranszplantdlt, végstadiumu
vesebeteg), vékony bazdlis membran szindréma gyanus valamint, isme-
retlen genetikai hdtterd familidris hematdrids csalddok dj generdciés
szekvendl6 platformon torténd mutdcio sztirése. Majd a kapott genetikai
varidnsok  bioinformatikai  kiértékelése predikciés szoftverekkel
(Polyphen-2, SIFT, MutationTaster). Kérokinak itélt eltérések validdldsa,
és az igazolt varidnsok célzott vizsgdlata az érintett csalddokban Sanger
tipust szekvendldssal.

Eredményeink. Tobb esetben sikerrel azonositottuk az Alport- és a vé-
kony bazdlis membrdn szindrémdk kialakuldsdban szerepet jtszé mutd-
cidkat.
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Uléselnokék: Cserhdti Endre dr., Solyom Jdnos dr.

A genetikai vizsgdlat jelenlegi szerepe

a gyermekkori hosszu QT-szindroma
diagnozisban és gondozdsaban

Gyomorei Bedta dr.', LdszI6 Erzsébet dr.?,

Szepesvary Eszter dr.’, Kornyei LdszI6 dr.?,

Szatmdri Andrds dr.?

" Magyarorszagi Reformatus Egyhdz Bethesda
Gyermekkdrhdaza

2 Szent Pantaleon Kérhdz-RendelSintézet Dunadijvaros
* Gottsegen Gyérgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet

Bevezetés. A hosszi QT-szindroma (LQTS) a kezeletlen betegek korében
nagyon magas mortalitdst betegség. Mivel hatékony kezelés dll rendel-
kezésre, nehezen elfogadhatd, hogy fel nem fedezett és igy nem kezelt
esetek el6forduljanak. A géndiagnosztika ma mdr tdl van a kutatdsi céld
felhaszndldson és a nemzetkozi ajanldsok alapjan ma mdr nem javasolt
genetikai vizsgdlat nélkil kijelenteni azt, hogy egy gyermek, aki tiinet-
mentes ugyan de szignifikdnsan megnydlt QT ideje van (>480 ms) nem
érintett, vagy bizonyitottan hosszi QT-szindrémds beteg els6 foku roko-
na nem érintett csak mert normdl EKG goérbével rendelkezik.
Mddszerek. Retrospektiv vizsgdlat sordn dttekintettiik az intézetiinkben,
mint hdrmas szintl gyermekkardiolégiai centrumban diagnosztizdlt vagy
kovetett LQTS gyermekek kérisméjének alapjait, csaladi anamnézisét és
azt, hogy a betegek, illetve csalddtagjaik korében milyen ardnyban tor-
tént meg a genetikai vizsgdlat.

Eredmények. A szivkozpont beteg regiszterében 24 gyermek szerepel
LQTS diagndzissal. Betegeinknél 12 eseben 480 ms-t meghaladé cQT
id6, 5 esetben 460-470 ms, 3 esetben 450 ms, illetve 4 esetben 450
ms-ndl rovidebb cQT id6 volt kalkuldlhaté. Torsade de pointes kamrai
tachycardidt 2 esetben, csomés T-hulldmot 3 esetben észleltiink. Alter-
ndlé T-hulldm nem fordult el§. A stressz teszt 4 esetben volt pozitiv.
Syncope 2 esetben stresszre és 3 esetben nyugalomban jelentkezett. Bi-
zonyitott LQTS-es csalddtag 13 esetben, a csalddban eléfordulé hirtelen
szivhaldl 6 esetben segitette a kérismét. 5 esetben a klinikai diagnézist
genetikai vizsgdlat erGsitette meg, 9 esetben kutatdsi céllal kildott vizs-
gdlatb6l eredményt nem kaptunk. 10 esetben genetikai vizsgdlat nem tor-
tént. A csalddtagok mutdcio specifikus genetikai vizsgdlata 5 index beteg
8 rokondban tortént meg és 54 els6 foku rokonndl lenne ez még indokolt.
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Kovetkeztetés: 1. Betegeink felében a csalddi anamnézis, egyharmada-
ban az EKG-eltérés és egyotodében a klinikai tinetek hivtdk fel a figyel-
met LQTS lehetSségére. 2. Mutdcio specifikus genetikai vizsgdlat a gyer-
mekek egyotodében és az elsé fokd rokonok egynyolcaddban tortént.

Mi zavarja legjobban a taplilékallergids +
asthmds gyermekek és sziileik életmindségét?

Mezei Gyorgyi dr., Sereg Déra dr., Cserhdti Endre dr.
Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Gondozott asthmdsaink 8,5%-a tapldlékallergids. Az ételallergiasok
13%-a anafilaxids. Az ételallergia a silyos asthma exacerbdcigjdt jelenti.
Feltételeztiik, hogy az életminGség beszikil a komorbid tdpldlékallergia
és asthma esetén betegeknél és gondozéiknal is.

Vizsgdlt alanyok. Asthmds + tapldlékallergids (T+AB) gyermekek szilei
n:46, asthmds gyermekek szilei n: 59, asthmds + tapldlékallergids 12 év
feletti gyermekek n: 17, asthmds 12 év feletti gyermekek n: 20, tapldlékal-
lergids gyermekek sziilei n: 50.

Az alkalmazott kérdGivek: asthmdra vonatkozé életmingség kérdsiv
(Juniper), szil6knek: kérd6iv: Juniper Pediatric Asthma Caregivers’
Quality of Life Questionnaire (PACQLQ). Gyermekek Juniper Asthma
Quality of Life Questionnaire (AQLQ (S) 12 év folotti gyermekeknek-
standard tevékenységekkel vdltozat. Tdpldlékallergia életmingség kérds-
iv szUlGi kitoltésre: Food Allergy Quality of Life Questionnaire.
Eredmények. A szul6 és gyermek érzelmi mikodése tekintetében negativ
irdnyba tolédik az életmingség asthmdban a vonatkozé specidlis kérdSiv
szerint, ha komorbid ételallergia dll fenn (p<0,05). A szulék taplédlékal-
lergidra vonatkozé életmindsége rosszabb asthma nélkuli tapldlékaller-
gidban, mintaz asthmdval komorbid tépldlékallergidsoké (p<0,05), kiilo-
nosen az érzelmi és a kozosséget érinté doménekben. A 12 év feletti
T+AB gyermekek érzelmi életiiket illets életmin&sége rosszabb, mint az
asthmds (nem tdpldlékallergids) gyermekeké (p<0,05).

Kévetkeztetés. A stlyos ételallergia olyan karosodds, mely lényegesen
beszkiti egyik vagy madsik f6 életaktivitdsunkat. A tdpldlékallergia miatti
korldtozottsdg komplexebb elldtdsra, a tapldlékallergia kilonos szem-
pontjainak figyelembe vételére (dietetikai, gasztroenteroldgiai szem-
pontokra) hivja fel a figyelmet, kiilonosen a kamaszokndl. A betegek-
nek/gondozéiknak informdcidra van sziikségik a kiilonb6z6 élethelye-
tekben széba jové ételt kertl6 stratégiakrdl, a stirgGsségi kezelésrél. Kép-
zési (online) programok segithetik el6 ezek megvaldsuldsat.

leuropneumoniak kezelésének djabb
Ie etoségei
Németh Agnes dr., JenGvari Zoltdn dr.,
Szikszay Orsolya dr., Hervay Judit dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

Bddi Tamas dr.,

A pneumonidk 20-60%-ban alakul ki pleuralis folyadékgytlem: a meso-
thelialis sejtek aktivdlédasat kovetSen neutrophilek szaporodnak fel.
Proteinben gazdag folyadék kertil a pleuradirbe, melyet a gyulladdsos sej-
tek bedramldsa kovet. Kialakuldsa sordn az elsé 24-48 6rédban az exsu-
dativ stadiumban serosus folyadék jelenik meg, mely antibiotikum addsa-
val gyorsan gyégyulhat. A mdsodik fibrinopurulens szakban jellemzé az
exsudatum novekvd viszkozitdsa, fibrinszdlak megjelenése, melyet a
7-10 napon gennyes vdladék kialakuldsa kovet, mely stadium sordn
drainage sziikséges. Az exsudatum 2-4 hétalatt szerviil, nagy viszkozitd-
si empyema alakul ki, mely hetek, hénapok alatt szivédhat fel. Drainage
az irodalmi adatok szerint az esetek 5-10%-dban sziikséges. A betegség
klinikai lefolydsa hatdrozza meg a drainage sziikségességét: tobbszoros
elhelyezkedés, 6sszenyomott tudsfél, el6zetes punctio pozitiv bakterio-
|6giai eredménye, antibiotikus kezelés ellenére leukocytosis és 1dz to-
vdbbi fenndlldsa, egyéb kisérd betegség pl. anaemia, hypoalbumin-
aemia, aspiratio veszélye, folyadék-levegs szint megjelenése, mely fel-
veti bronchopleuralis fistula gyandjdat, UH sordn belsé septatio, fibrin-
szdlak megjelenése, a kérokozé virulencidja. A felgytilemlett véladék el-
tdvolitdsdra tobb médszer lehetséges. A beavatkozds célja a folyadék el-
tdvolitdsa, az adhaesio olddsa, a megvastagodott pleurafal felszabaditdsa
nehezen rilg, tobbszorosen letokolt folyadékgyilem esetén. A mell-
kascsovezést kovetGen nehezen uriil6 valadék esetén felmeriilhet djabb
tubus behelyezése, ami dltalaban nem effektiv. A fibrinolyticus terdpia
bevezetése: amely hasznossdgat tobb multicentrikus, kett8s vak vizsgd-
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lat nem tudta igazolni, akkor javasolt, ha valamilyen ok miatt a thoraco-
scopia nem végezhet§ el. Napjainkban a VATS (videoasszisztdlt
thoracoscpia) a védlasztand6 eljards, ami hatdsosabb, révidebb hospitali-
z4ciot igényeld, alacsonyabb koltségekkel jdré beavatkozds. Thora-
cotomia csak azokban az esetekben, ha a thoracoscopia elégtelen, vagy
ahol indikdlt, de nem lehetséges elvégezni.

El6addsunkban Klinikdnkon az elmdilt években el&fordult pleuropneu-
monids betegek VATS technikaval tortént kezelésének tapasztalatairgl
szamolunk be.

Mellkasi fOJadekgyulemmel jdro
tiidégyulladdsban szenved6 gyermekek
ellatasanak dttekinto

Kosik Ngindor dr.",
Borbds Eva dr.?

elemzése

Bolyos Aranka dr.!, Papp Jdnos dr.?,

B.-A.-Z. Megyei Kérhdz és Egyetemi Oktaté korhadz,
Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi Kézpont, Miskolc

" Gyermek-Anesztezioldgiai és Intenziv Osztdly
? Gyermeksebészeti Osztdly
* Gyermekradioldgiai Osztaly

Intézetiinkben a 2009-2013 végéig terjedd idGszakban a teriileten szer-
zett tid6gyulladdssal kezelt betegek kozil 59-nél [épett fel mellkasi fo-
lyadékgytilem szovédménye, melyek koziil 36 esetben vilt sziikségessé
folyamatos mellGri szivds, illetve egyéb invaziv beavatkozds (video-
asszisztdlt thoracoscopia, thoracotomia) elvégzése. Az esetek kozel 3/4-
ében a betegek életkora 5 év alattinak bizonyult (médusz: 2 év, medidn: 3
év), mely alapjdn megdllapithatd, hogy a leginkdbb érintett populdcié a
kisdedek korcsoportja. Bemutatdsra keril az Intézetiinkben pleuropneu-
monia esetén alkalmazott kezelési séma, mely sordn mellkasrontgen-, il-
letve mellkasi UH- (ritkdn mellkasi CT) vizsgdlat és a klinikum segitségé-
vel a melldri folyamatot nyomon kovetve donthetiink a konzervativ keze-
lés folytatdsarol, melldri szivds inditdsdrél vagy thoracoscopia-thomia
elvégzésérsl.

Vizsgdltuk az 9sszefliggést az elsd tiinetek megjelenésétsl a beavatkoza-
sig eltelt id6 hossza és a beavatkozds invazivitdsanak mértéke illetve a
mellGri szivds pre- és posztoperativ ideje kozt; a kezelés sordn alkalma-
zott empirikus antibiotikum vdlasztdst a korcsoportonkénti kérokozé
spektrum és az utélagos mellGri vdladék tenyésztések eredményei tiikré-
ben. A melldri vdladék tenyésztések sordn csupdn 39%-ban sikerilt kér-
okozét kimutatni, azonban kiemelendd, hogy a vérkép jellege és a gyul-
laddsos laborparaméterek alapjdn egy eset kivételével a bakteridlis ere-
det egyértelminek bizonyult.

A video-asszisztdlt thoracoscopidval (VATS) kezelt eseteink vizsgdlata
mellette minimdl invaziv eljdrds bevezetése el6tti 5 éves periddust is ele-
mezve vizsgdljuk e technika hatdsdt a gyégyuldsi id6 rovidilésére, és ki-
tériink Gyermekintenziv Osztdlyunk pleuropneumonia szévédményei-
nek elldtdsdban betoltott szerepére.

Etetési nehézségek cerebralis paresis esetén

Filiczki Gabriella dr.'
" Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

, Stadler Viktéria?, Kelemen Anna?

2 Nemzetkézi Peté Intézet

Hattér. Az utébbi években a korai intervencié hozzaférhetésége, eszkoz-
tdra jelentSsen javult, orszagszerte elérhet6vé vdlt a korai diagnosztika,
béviiltek a rehabilitaciés beavatkozds lehet8ségei, azonban a kézponti
idegrendszeri sériilt gyermekek tdpldltsdganak és tapldlkozdsi nehézsé-
geinek felismerésére és terdpidjara tovdbbra is kevés figyelmet forditunk
a korai intervencié soran.

Célkitizés. A Nemzetkozi Petd Intézet Korai fejleszts és 6vodai csoport-
jaiban mértik fel a gyermekek tdpldltsdgdt, tapldlkozdsi nehézségeit,
tdpldlkozdsi magatartdsuk alakuldsat.

Mdodszer. A felmérést keresztmetszeti vizsgdlat keretében végeztik. A
gyermekek tapldltsagat percentilis gorbék segitségével értékeltiik. A tdp-
ldlkozdsi nehézségek felmérése a sziil6khoz eljuttatott papir alapd kér-
déivek segitségével tortént.

Eredmények. 85 gyermek adatait elemeztiik. Tdpldltsdguk felmérése:
47% alultapldlt, 33% kérosan sovdny ,10% tidltaplélt, 5% kérosan elhi-
zott, 43% tdpldltsdga normdltartomanyon belili. Tdpldlkozasi zavart
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vizsgdlva (nyelészavar, rdgdszavar, nehezitett harapds, nyelvmozgds-
zavar, szdj nyitds-zdrds zavara stb.) a gyermekek 29%-nak (25 f6) volt
tdpldlkozdsi zavara, 12 esetben izoldlt evési zavart, 13 esetben halmo-
zott problémdt taldltunk. Cerebralis paresis tipusa szerint elemezve a
tdpldlkozdsi zavart, az athetoticus gyermekek 100%-nak jelent problé-
mat az evés, az ataxidsok 55%-nak, spasztikus gyermekek 30%-nak,
hypotonias gyermekek 22%-nak. A tapldlkozdsi zavart 6sszevetve a tap-
ldltsdgi dllapottal, azt tapasztaltuk, hogy az evési problémédkkal kiizd6
gyermekek csupdn 28%-a normdlis tdplaltsagu.

Kovetkeztetések. A gyermekek tobb mint felének nem megfelels a taplalt-
sdga, az alultdpldltsdg gyakrabban el6fordulé probléma, mely szoros
osszefliggésben dll a kozel 30%-ban jelentkezd tépldlkozdsi nehez-
séggel. A korai fejlesztés sordn nagyobb hangsulyt kell fektetnink az ete-
tési zavar felismerésére és a gyermekek normdl nutriciéjdnak kialakitdsa-
ra és ellendrzésére.

Vizeletdramldsi zavarok urodinamikai vizsgdlata
30 év tapasztalata alapjdn

Szabé LdszI6 dr."?, Bajusz Ilona dr.?, Losonczi Katalin dr.?,
Dedk Mdria dr.*, Lombay Béla dr.*, Réti Gyula dr.’,

Merksz Miklés dr.®, Kiss Andrds dr.®

' Csalddgondozdsi Médszertani Tanszék, Egészségtudomdnyi
Kar, Semmelweis Egyetem, Budapest

? Belgyogydszat Heim P4l Gyermekkdrhdz, Budapest
¢ Uroldgia, Heim Pal Gyermekkorhaz, Budapest

Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi Kézpont, Borsod Megyei
Kérhdz és Egyetemi Oktaté Korhdz, Miskolc

* Nephroldgia Urodinamika
* Gyermekradioldgia, Képalkoté Diagnosztikai Intézet
> Gyermeksebészet és Uroldgiai Osztaly

A vizeletdramldsi zavarok hdtterében funkciondlis és morfolégiai eltéré-
sek dllnak. 30 éves vizsgdlati idGszak alatt 5210 betegnél végeztiink uro-
dinamikai vizsgdlatokat. 642 gyermeknek volt videourodinamikai vizs-
gdlata és 527 felnéttnek komplex urodinamikdja (PQ study és urethra
nyomdsprofil). 4041 betegnek egyszer( vizelet dramldsmérés (uroflow)
és ultrahangvizsgdlata volt. A betegek életkora 0 és 80 év kozott volt, de
4683 beteg volt 18 év alatti. A videourodinamika 72 betegnél normal ma-
kodést, 299 gyermeknél vesicoureteralis refluxot, 178 esetben fokozott
aktivitdsu detrusor diszfunkciét mutatott. Neurogen hélyagmakodés 45
betegnél, kifolydsi zavar 17 és széles hélyagnyak 22 betegnél volt. Vagi-
nalis reflux 9 esetben igazolédott. A komplex urodinamika 271 esetben
csokkent sphincterm(kodést, 51 esetben fokozott és 205 esetben normdl
sphinctermkodést mutatott. Az egyszerd uroflow csokkent vizeletaram-
ldst mutatott residuummal 42, residuum nélkul 35 gyermeknél, fokozott
vizeletdramlds volt 1245 esetben, szakaszos vizeletdramlas volt resi-
duummal 736 esetben és szabdlyos vizeletdramlds residuum nélkiil 1983
esetben. A kiilonb6z6 urodinamikai vizsgdlatok nagyon hasznos méd-
szerek az alsé hugydti rendszer funkciondlis és morfolégiai eltéréseinek
kimutatdsdra. Ezen mddszerek elénye, hogy kombindljdk az urodina-
mika objektivitdsat a vizudlis radioldgiai képpel és az eredmények és a
kezelés megitélését messzemenden javitjdk.

Ujdonsdgok a gyermekinfektoldgidban

Threton Andris dr.
Szent LdszIl6 Kérhdz

A szerz6 tovdbbképzés céljdbdl felhivja a figyelmet néhdny hatarterileti
kérkép kérismézési és kezelési alapelveiben tapasztalt vdltozdsokra; igy
a megel6z&en nem szivbeteg gyermek teriileten szerzett infektiv endo-
carditise jellemzdire, a korai kezdetl neonatalis sepsis elldtdsdra, az
akut bakteridlis sinusitis elldtdsdban bekovetkezett vdltozdsokra, a
neonatalis herpes simplex virusfertézés elldtasainak buktatéira és a
Clostridium difficile infekci6 gyermekkori sajdtossdgaira.
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A migrén epidemioldgidja és hatdsai
orvostanhallgatok kérében
Zombor Melinda dr., Pintér Agnes dr., Kébor Jené dr.

SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészség-
tigyi Kézpont, Szeged

Bevezetés. A fejfdjds az egyik leggyakoribb panasz az orvoshoz fordulék
kozott. Vizsgdlatunkban a migrén gyakorisdgdt és a mindennapi életre
gyakorolt hatdsat mértiik fel orvostanhallgaték korében.

Mddszerek. 33 kérdést tartalmazé kérd6iviinket az SZTE AOK 970 hall-
gatéjdhoz jutattuk el. A migrén diagnézisat a vdlaszok alapjén az
,Internatinal Classification of Headache Disorders” 2. kiaddsa szerint al-
Iitottuk fel. A kérdések az elmilt 1 évben jelentkezé fejfdjdsok jellemzgi-
re, az elvégzett vizsgdlatokra, az alkalmazott kezelésre, valamint a pana-
szok életmingségre gyakorolt hatdsara (Migraine Disability Assessment
Test — MIDAS) vonatkoztak.

Eredmények. A kiosztott kérdGivekbdl 436 értékelhets vélaszt kaptunk.
Kozuluk 286 hallgaténdl jelentkezett fejfdjds legaldbb 5 alkalommal a
vizsgdlt 1 év folyamdn. A 436 vdlaszolébdl 57 tinetegyiittese felelt meg
migrénnek, igy a migrén 1 éves prevalencidja 13,1% volt (nem szerint
korrigdlva 11,8%). Lednyok lényegesen gyakrabban szenvedtek migrén-
ben (15,5%) mint a fitk (8,3%). A MIDAS teszt alapjan a mindennapi te-
vékenységben a migrén 23 hallgaténal (migrénesek 40%-a) vezetett je-
lent6s korldtozottsaghoz (MIDAS I11-1V. stadium). Valamilyen vizsgdlat a
migrénesek 51%- dndl tortént, leggyakrabban vérnyomdsmérés és sze-
mészeti vizsgdlat. Agyi képalkoté vizsgdlatot 18 hallgaténdl végeztek,
relevdns eltérés nem derilt ki. Hdziorvoshoz vagy ideggyégydszhoz a
migrénesek 26%-a fordult. Fdjdalomcsillapitét havi 1-4 alkalommal a
migrénesek 53%-a, havi 5-10 alkalommal a migrénesek 16%-a vett be. A
leggyakrabban haszndlt fédjdalomcsillapité az iboprofen volt, melyet az
Algopyrin, majd a diclofenac kovetett. Triptan alkalmazdsarél 1 hallgaté
szamolt be. Intervallum kezelést 6 migrénes kapott, bar havi legaldbb 4
migrénes roham 15 hallgaténdl jelentkezett.

Kovetkeztetések. A vizsgdltak korében a migrén morbiditdsa és a min-
dennapokra gyakorolt hatdsa jelentds, amit nagyobb ardnyd intervallum
kezelés jelentésen csokkenthetne.

Serdiil6kori migrén profilaktikus terdpidja
ketogén diétaval

Farkas Mark Krist6f. dr.", Mdk Erzsébet dr.?, Richter Eva dr.?,
Farkas Viktor dr.'

" Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

? Semmelweis Egyetem, Dietetikai és Tapldlkozdstudomanyi
Tanszék

Bevezetés. A magas zsir és optimdlis fehérje, valamint alacsony szénhid-
réttartalmu ketogén diéta (KD) tobb neurolégiai betegségben, mindenek
el6tt a gyermekkori nehezen befolydsolhaté epilepszidkban terdpids op-
ciénak bizonyult. Felnéttken a migrén profilaktikus terdpidjaban hatdsos
szer az antikonvulzivumok koézil a topiramate és valproate, ugyanakkor
a gyermek- és serdiil6kori migrén esetében bizonyitottan hatdsos
profilaktikus terdpia nem &ll rendelkezésre.

Célkitizés. SerdulSkori migrénben a ketogén diéta hatdsossdgdnak és to-
lerdlhatésdgdnak vizsgdlata a migrénfrekvencia alapjan.

Betegek és modszer. Az IHS-R kritériumok szerint migrénben szenvedd
13 (8 ledny és 5 fit) 12-17 éves beteget vontunk be, akik a megel6z6 1 év-
ben legaldbb 2 epizéd/h6 migrén gyakorisagban szenvedtek. A meta-
bolikus terdpids id6szak tervezetten 3 hénap volt. A migrénes fejfdjdsok
gyakorisdgdta KD megkezdését kbvetSen 1, 2 és 3 hénappal értékeltiik és
vetettiik 6ssze a diéta bevezetését megel6z6 idGszakkal. A diéta hatdsos-
sdagdnak megitélésére 3 csoportot kilonitettiink el: A: kiemelkedSen ha-
tdsos (rohamszam csokkenés >75%). B: hatdsos (rohamszdm csékkenés
75-50%). C: hatdstalan (rohamszdm csokkenés <50%).

A vizsgdlatkor 3:1 fehérje+zsir : szénhidrdt ardnyd diétdt alkalmaztunk.
A kompliance-t a vizelet- ketontest heti két alkalommal torténé vizsgdla-
tdval ellendriztik.

Eredmények. Osszesen 5 beteg tartotta a diétdt a teljes vizsgdlati idgszak,
azaz a harmadik hénap végéig. Kozulik 2 beteg esetében a metabolikus
terdpia kiemelkedGen hatdsos, tovdbbi 3 beteg esetében hatdsosnak bi-
zonyult. A terdpids hatdsossdg pozitivan korreldlt a diéta bevezetésétsl
szamitott idGvel. A diétat id6 el6tt az aldbbiak miatt hagytdk abba: 2 be-
tegnél a diéta bevezetését kovetGen 1 hénappal terdpids hatdstalansdgot
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vélelmeztek. 5 betegnél kompliance probléma lépett fel, 1 betegnél
gastrointestinalis tiinetek (recidivalé colica, hdnyds) jelentkeztek.
Kovetkeztetések. A metabolikus terdpidra, mint profilaktikus terdpids op-
ciéra a serdulSkori migrénesek nyitottak. A dietetikai egytttmdkodést a
migrén frekvencia potencidlis befolydsoldsa mellett a teststly optimali-
zéldsdnak lehet&sége motivdlta.

Az alkalmazott 3:1 ardnyu ketogén diéta — tapasztalataink szerint — kife-
jezetten restriktivnek bizonyult, azaz konvenciondlis életvezetést, tdp-
ldlkozdst megnehezitve kompliance problémakat generdlt. A ketogén di-
éta, mint metabolikus terdpids opci6, a diétdt tolerdlé betegek egy részé-
nél hatdsosnak bizonyult. A migrénfrekvencia csokkenése pozitivan kor-
reldlt a diéta idGtartamadval. Kivdnatosnak tiinik a vizsgdlatok kiterjeszté-
se nagyobb betegcsoportra és kevésbé restriktiv, azaz jobban tolerdlhato
ketogén diéta alkalmazdasaval.

Adherencia, non-adherencia gyermekkori
kronikus

Madarasi Anna dr.
Szent Jdnos Kérhdz és Eszak-Budai Egyesitett Kérhazak

Bevezetés. A fejl6ds orszdgokat kivéve vildgszerte az tapasztalhatd,
hogy az akut, tobbnyire fert6z6 betegségek helyét a krénikus betegségek
véltjdk fel. Ez gyokeresen megvadltoztatja a gyermekelldtds szerkezetét is.
A krénikus betegek gydgyitdsa, gondozdsa Uj kihivdsok elé allitjak az
egészségligyi személyzetet és az egészségligyi ellaté rendszert.
Eredmények. A nemzetkozi és a hazai irodalmi adatok dttekintése alap-
jdn atémdval kapcsolatos alapfogalmak ismertetése, a terdpids hitlenség
okainak bemutatdsa, az adherencia ellenérzésének lehetGségei.
Megbeszélés. A krénikus beteg gyermekek gondozdsdban a gyermekor-
vosok legfébb feladata, hogy a gyermekeket a leheté legjobb dllapotban
adjuk dta felnétt elldtdsnak. Eredményt csak a beteg, ill. hozzatartozéjuk
megnyerésével, a gondozdsban valé aktiv részvételiikkel tudunk elérni.
Ennek médszerei a folyamatos betegoktatds, a szoros kontroll, az dllandé
ellendrzés.

AUTIZMUS SZIMPOZIUM
Hitek és tévhitek az autizmus elldatasaban

Gallai Maria dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
Gyermekpszichidtriai Osztdly

SZABAD ELOADASOK 12.

Az autizmus jelen tuddsunk szerint nem gyégyithat6, de megfelels ella-
tdssal az dllapot javithaté. Az internet vildgdban a sziil6k ki vannak szol-
gdltatva a gyogyuldst igérd terdpidk veszélyeinek, és gyakran elveszettek
a kezelési médszerek kivdlasztdsdban. Fontos, hogy a gyermekorvos az
autizmus elldtdsdban is segitse a szll6ket az evidencia alapu kezelések
kivdlasztdsdban. El6addsomban ehhez szeretnék dtmutatét adni.
Roviden osszefoglalom az autizmus elldtésédban ma Magyarorszagon
haszndlt terdpids megkozelitéseket. Ennek keretében bemutatom, hogy a
nagy, nemzetkozi epidemiolégiai kutatdsok eredményei alapjdn az
autizmus kialakuldsdban egyértelmden megcafolt a véddoltdsok oki sze-
repe. Ismertetem a sziil6k dltal gyakran haszndlt, de nem evidencia alapu
diétds médszereket, a tapldlékkiegészitsk helyét a kezelésben és kieme-
lem az evidencia alapu pedagégiai-pszichoszocidlis kezelések fontossa-
gat.

Felhivom a figyelmet egyes ,kezelések” veszélyeire (pl. keldtképzés,
megavitaminok).

Hazi gyermekorvosi tevékenység az evidencidk
tiikrében

Muzsay Géza dr., Szédelyi Nikoletta dr.
Gydr, Szakmai Kollégium Gyermek-alapelldtds

A modern, szakszer( orvoslds bizonyitékokon alapszik. Az evidencidk,
az ajanldsok szintjeit a gyogyité orvosoknak ismernitik kell. A hdzi gyer-
mekorvosi gyakorlatban is helyes az a torekvés, hogy evidencidk alapjan
gyogyitsunk. Az evidencidk megdllapitdsa sordn idénként etikai korlatok
is felmertilhetnek. Nem elhanyagolhaté az evidance based medicine sze-
repe a marketingben sem. Fontos az is, hogy a jovében minél tobb nép-
egészségligyi jelentdségl evidenciavizsgdlatra keriljon sor.
ElGaddsunkkal fel kivdnjuk hivni a figyelmet az evidencidk jelentgségére
a hdzi gyermekorvosok mindennapi munkdjdban. Bemutatunk néhdnyat
az utébbi évek evidencia vizsgdlataibdl, melyeket a hazi gyermekorvos-
ok is j6l hasznosithatnak gyakorlatukban.

Fontos-e a CRP-mérés, ha lazas egy csecsemd, és kohog?

Mi van, ha akut, virus okozta bronchiolitises csecsemd& mégis azithro-
mycint kap?

Igaz-e, hogy ha antipiretikumot adunk, elhtizédébb a gyégyulds? Akkor
most csillapitsunk lazat, vagy ne csillapitsunk?

Hatdsosabb-e a cinket és prebiotikumot is tartalmazé ORS?

Hogyan kezeljik a gyermekkori acnét az alapelldtdsban?

Obstruktiv alvdsi apnoés a gyermek: operdljuk, vagy mdst is tehetiink?
Haemangiomadra propranolol-oldat vagy valami mds?

Végul néhdny, a gyermekek elsédleges ellatdsdban hasznosithaté evi-
denciavizsgdlatra is javaslatot tesziink.

SEBESZET III.

Uléselnokok: Kovdcs Tamds dr., Mona Tamds dr., Ddavidovics Sdndor dr.

Hasi cystdk differencidldiagnozisa
gyermekkorban

J6zsa Gerg6 dr., Vdstydn Attila dr., Mohay Gabriella dr.
PTE-KK Gyermekklinika Gyermeksebészeti Osztdly

Kovetkeztetések. A hasi cystosus folyamatok gyakran csak enyhe hasi pa-
naszokat okoznak és véletlen ultrahang lelet kapcsédn kertilnek felisme-
résre. Néhdny esetben a hasi cysta komoly panaszokat okoz, esetleg akut
has képében jelentkezik, ezekben az esetekben azonnali m(tétre lehet
szukség. A laparascopia mind a diagnosztikdban, mind a sebészeti elld-
tdsban értékes médszer.

Bevezetés. A hasi cystak el6forduldsa differencidldiagnosztikai problé-
mdt jelent mind djszalott-, mind gyermekkorban.

Célkitizés. A szerz6k a kiillonboz6 eredetl hasi cystdk klinikai megjele-
nését, diagnosztikdjdt, matéti megolddsatismertetik négy gyermek eseté-
ben.

Betegek és modszerek. A szerzSk retrospektiv vizsgdlata alapjan 2010 és
2013 kozott 20 gyermek esetében diagnosztizdltak hasi cystat a PTE KK
Gyermekklinika Sebészeti Osztdlydn. A hasi cystdval diagnosztizdlt és
kezelt gyermek kortorténete kozil a szerzék az ovarialis, parovarialis
cystdt, a petefészek torsiot és a bélduplikatdrat egy-egy eset bemutatdsa-
val részletesen targyaljak, kiemelve a klinikai tinetekkel, a diagnosztikai
modszerekkel és a terdpids megoldasokkal.
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Az inveteradlt Monteggia-sériilések elldtdsarol

Mikéczi Marié dr., File Istvan dr., Novoth Béla dr.

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Sebészeti és Traumatoldgiai
Osztdly, Budapest

Bevezetés. A Monteggia-sérilés ritka és komplex, amely az ulna torését
és a radius fejecs ficamdt jelenti. Csucs incidencidja 4 és 10 éves életkor
kozt mutatkozik. Els6ként 1814-ben Giovanni Batista Monteggia irta le.
Egy évszdzaddal késébb Jose Luis Bado részletes beosztdst kozolt a
Monteggia- torésekrél. Mai napig az 6 beosztdsat haszndljuk a klinikai
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gyakorlatban, jéllehet kozleménye 6ta mds, altipusokat is megjelold, il-
letve a terdpidt fékuszba helyezd beosztasok is napvildgot ldttak. Szamos
tudomdnyos cikk és tanulmany ellenére — amelyek a diagnosztika nehéz-
ségeire hivjdk fel a figyelmet — mai napig tobb Monteggia-sériilés marad
felismeretlen. Utébbi vezet egy Iényegesen problematikusabb betegség-
hez, a krénikus vagy inveterdlt Monteggia-sériiléshez, amelynek kezelé-
se Osszetett, szdmos nehézséggel jdr.

Hipotézis. Az inveterdlt Monteggia-sériilések elldtdsa a betegség észlelé-
sét kovetden siirgss teendd, elejét véve az id6 el6rehaladtdval 1étrejove
tovabbi, gyakran irreverzibilis karosoddsoknak. Minél késébb torténik az
elldtds, anndl kevésbé varhato jo eredmény.

Beteganyag és modszer. El6addsunkban az inveterdlt Monteggia-sérii-
lések kezelésében szerzett tapasztalatainkrél szémolunk be. Az elmdilt
évtized beteganyagdbdl kiemelt eseteken szemléltetjiik kezelési stratégi-
dnkat, 6sszevetve a szakirodalomban taldlhaté iranyelvekkel.
Eredmények. Gyakorlatunkban a fixteur externe vagy lemezes osteo-
systhesis a vdlasztott metodika. Tobb el6nyét ldttuk és ezért javarészt
fixateur externe-vel rogzitett ulna-osteotomidt (és konyokizileti
debridemant) végeztiink, amely mindegyik esetben j6 funkcionadlis ered-
ményre vezetett.

Konkldzio. Az inveterdlt Monteggia-sériilés elldtdsanak kulcslépése, ha
létre sem jon, vagyis a legfontosabb a j6 primer diagnézis és akut elldtas.
Amikor egy kordbban elnézett Monteggia-sérilést észleliink teendénk
nem a vdrakozds, hanem a miel&bbi, akdr azonnali definitiv terdpia, mert
6nmagdtél nem javul, vagy remodelldlédik az dllapot ellenkezéleg, je-
lentGsen romlik.

Ujsziilottkori 1V-S neuroblastomak kezelése,
progndzisa egy esetiink kapcsdn

Biidi Tamas dr., JenGvari Zoltan dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. IV-S stadiumui, csecsemdékori neuroblastomdkrol dgy tanul-
tuk, hogy szinte mindig spontdn gyégyulnak, kezelést alig igényelnek.
Valéban igy van ez? J6indulatd elvdltozds, avagy haldlos betegség?
Esetismertetés. 2 napos érett Gjszilott érkezett Klinikdnkra, intrauterin
nem észlelt kétoldali kiterjedt mellékvesetumorral, multiplex mdj-
metasztdzisokkal, extrém fokd hepatomegalidval, kifejezett hasi dysten-
siéval, dyspnoéval. Kivizsgdlds, szovettani mintavétel IV-S stddiumu
neuroblastomdt igazolt.

Célkitizés. Hogyan kezeljiik ezt a ,jéindulati” betegséget? Adjunk-e, il-
letve adhatunk-e djszilotteknek bdarmilyen kezelést (kemoterdpia,
irradidci6?), operdljuk-e, avagy bizhatunk a spontdn gyégyuldsban? Lé-
teznek-e prognosztikai faktorok? Esetiink kapcsdn dttekintjiik az irodalmi
adatokat, ajdnldsokat.

Megbeszélés. Bdr a IV-S tipust neuroblastomdk dtlagos 5 éves tdlélési
ardnya a spontdn gyégyhajlamukbél adédéan 75-90% kozotti, azonban
a csoporton beltl az 1 hénap alatti csecsemék neuroblastomdja haldlos,
igen rossz prognézisd betegség. Az dltaldban igen gyorsan romlé hasi
status miatt nagyon gyakori a letdlis végkimenetel. Anndl jobbak a tilélé-
si esélyek, minél hamarabb torténik meg, és minél intenzivebb a kezelés.

Neuroblastoma sebészi kezelése klinikankon
Vizi Andrds dr.", Juhdsz LdszI6 dr.", Kovdcs Tamds dr.",
Bartyik Katalin dr.?

"' SZTE AOK, Gyermekklinika és Gyermekegészségiigyi Cent-
rum, Gyermeksebészet, Szeged

2 SZTE AOK, Gyermekklinika és Gyermekegészségiigyi Cent-
rum, Hemato-Onkoldgia, Szeged

Bevezetés. A neuroblastoma a leggyakoribb extracranialis solid tumor
gyermekkorban, és egyéves kor alatt a leggyakoribb malignus elvdltozas.
Az 6sszes tumor 10%-dt adja, és 15 éves kor alatt a tumoros haldlozdsért
15%-ban felels. Kiinduldsi helye a szimpatikus didcldnc, leggyakrabban
hasi manifesztdciot (suprarenalis, paraspinalis, pelvicus) észleliink, mig
a mellkasi és nyaki el6fordulds ritkdbb. A malignus tumor megjelenésé-
ben heterogén csoportot alkot, taldlkozhatunk spontan gyégyuldssal, de
kifejezetten agressziv, rapid lefolydssal is. Kezelése multidiszciplindris
feladat, ahol a gyermeksebészek és a gyermekgydgydszok szoros egyiitt-
mikodése elengedhetetlen.

Célkitizés. El6addsunk célja a Szegedi Gyermekklinika 10 éves anyagd-
nak dttekintése. Vizsgdlatunk a neuroblastoma diagnézisdval kezelt be-
tegeink kombindlt kezelésének eredményességére terjedt ki.

Metddus. Retrospektiv médon dolgoztuk fel 2003 és 2013 kozotti beteg-
anyagunkat. Vizsgdltuk a demografiai adatokat, a klinikai megjelenést, a
szovettani eredményeket, a prognosztikai faktorokat, az ellatds tipusdt és
a betegség kimenetelét.

Eredményeink. A vizsgdlt id6tartamban 20 beteget kezeltiink neuro-
blastoma diagnézisdval. Az dtlagéletkor 3 év 9 hénap (6 hénapos kortél
17 éves korig), a fid-ldany ardny 1:1,5 volt. Leggyakrabban (75%) hasi ma-
nifesztaciéval taldlkoztunk, mig nyaki megjelenés 20 %-ban, mellkasi
el6fordulds 5 %-ban jelentkezett. 15 betegnél (75 %) a kivizsgdlds sordn
tumormarker (Ferritin, LDH és NSE) emelkedést tapasztaltunk. A kezelés
sordn sebészeti beavatkozdsra 100%-ban (biopsia-ra 9 esetben kerilt
sor) kemoterdpidra 90%-ban, csontvel6-transzplantdciéra 25%-ban, mig
sugdrterdpidra 10%-ban voltszikség. 15 betegnél (75%) malignus neuro-
blastoma, 4 esetben (20%) ganglioneuroblastoma, mig 1 (5%) betegnél
érett ganglioneurinoma volt a szovettani diagndzis. 7 beteget veszitet-
tiink el a kezelés sordn (35%) ndluk az atlagos tilélési id6 3 év volt. 13
beteg (65 %) jelenleg is onkologiai gondozas alatt dll.

Kovetkeztetés. Osszegzésként elmondhatjuk, hogy a szimpatikus duc-
ldncbdl kiindulé tumorok vdltozé szovettani megjelenéssel fordulhatnak
el6. Az elldtds sordn a sebészi kezelésnek a lokalizalt, kis malignitdsi tu-
morok esetén kiemelt szerepe van, azonban az agressziven viselkedd,
nagy kiterjedési tumorok esetén a kombindlt terdpiatél varhaté a na-
gyobb siker.
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Térdiziileti sériilések €és elvdltozdsok ellatdsi
lehetdségei gyermek- és serdiil6korban

Jordsz Zsolt dr.
MRE Bethesda Gyermekkorhdz

Aszerzé el6addsdban ismerteti a fontosabb gyermek- és serdiilGkori térd-
izlleti sériléseket és mozgdsszervi elvdltozdsokat. Bemutatja a sajdt gya-
korlatukban alkalmazott diagnosztikai algoritmusokat. Attekintést nydjt
ezen betegségek minimdl invaziv elldtdsi lehet&ségeirdl, eredményeirdl.

Hirschsprung betegség miatt transanalis Soave
miitéten dtesett gyermekek hosszi tavi
eredményei

Antal Zsuzsanna dr., Kdlman Attila dr., Kiss Imre dr.,
Voros Péter dr., Verebély Tibor dr.

SE I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Sebészeti Osztdly

Bevezetés. A Hirschsprung betegség miitéti megolddsat kovetden is fenn-
dllhatnak széklettartdsi/székelési zavarok, befolydsolva ezzel a beteg
életmingségét. 2001-ben vezettiik be Klinikdnkon a kizarélag transanalis
Uton végzett endorektdlis dthizdsos mtétet (Soave). Vizsgdlatunk célja
az (j matéttipus eredményességének megitélése volt.

Mddszerek. Attekintettitk a 2001-2012 kozott a SE 1. Sz. Gyermekklini-
kdn transanalis Soave-m(téttel operdlt gyermekek dokumentdciéjét, va-
lamint minden beteg sziileinek nemzetké6zi irodalombdl atvett, dltalunk
modositott, 25 kérdéshdl &l16 életmindség kérddivet (QOL) kiildtiink ki.
Kérdéseink a széklet mingségére, a kontinencidra, a fizikdlis tinetekre és
az érzelmi funkcidkra vonatkoztak. Minden kérdésre 1-4 pont volt adha-
t6 a panaszok gyakorisagatol fuggden.

Eredmények. A vizsgalt idGszakban ¢sszesen 81 gyermeket operdltunk
Hirschsprung-betegség miatt. 68-nak primer transanalis dthizdsos mu-
tétje tortént, kozulik 4-nél laparoszképos mobilizdldsra, tovdbbi 4-nél
laparotomidra is sziikség volt. 13 betegnek a Soave-m(tét el6tt colo-
stoma felhelyezése tortént. Két gyermek a mitétet kovetSen 4, illetve 7
évvel, a Hirschsprung-betegségtsl flggetlen okbdl exitdlt. 8 gyermek be-
tegsége tarsult Down-szindrémdhoz, egy Smith-Lemli-Opitz szindréma-
hoz. 23 betegnek (28,4%) zajlott a mutétet kovetSen 1-6 alkalommal
enterocolitise, tobbségiknek posztoperativ 1 éven belil. 15 (18,5%)
gyermeket kellett anusstrictura miatt kezelni. A szGkulettel kezelt gyer-
mekek esetében gyakoribb volt az enterocolitis eléforduldsa (p<0,005).
A 79 kikuldott kérdGivet 59-en (74,7 %) toltotték ki. Részletesen a primer
athizdsos mtéten dtesett gyermekek QOL eredményeit ismertetjiik, ki-
zdrva a laparotomidt igényl6 és a szomatomentdlisan érintett betegeket.
A 43/58 (74,1%) kérdGivet megvdlaszol6 beteg atlagos életkora 7,1+4,5
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év (1-22,5 év), a m(itét 6ta eltelt id6 dtlag 5,7+3,6 év (1-12,8 év) volt.
Székletdiszfunkciérél (hig, gyakoribb széklet, obstipacio) dsszesen 26-
an (60,5%) szamoltak be. Ez az esetek tobbségében mérsékelt vagy eny-
he eltérés, és a mitéttsl eltelt idével javulé tendencidat mutat.
A kontinencidra vonatkozé kérdéseket a mdr szobatiszta gyermekek szu-
lei toltotték ki (n=35). Kontinenciaprobléma (idénkénti fehérnemd-
szennyezés — inkontinencia) 6sszesen 27 gyermeknél all fenn (77,1%),
de mindgssze 8-nak volt 3,5-nél rosszabb dtlagpontszdma. Fizikalis tu-
netek (haspuffadds, hasfdjds) 16 (45,7%) gyermeknél fordulnak eld, ko-
ziilik 3-ndl heti 4-7 nap. Osszesen 16-an (45,7%) szdmoltak be érzelmi
problémdkrél, mindannyiukndl kontinenciaprobléma is fenndll.
Kovetkeztetések. A distalis vastagbél eltdvolitdsdt kovetSen a rezervodr
és a rectalis nodusok hidnya funkciévesztést okozhat, melyet jél tikroz a
kérdGivben kimutatott problémdk nagy szdma. Bdr az esetek tobbségé-
ben ez kisebb funkciéromldst jelent, a gyermekek életminGségét, érzelmi
jolététez is jelentGsen befolydsolhatja. Térekedniink kell a sziil6k részle-
tes tdjékoztatdsdra, a gyermekek miel6bbi pszichés vezetésének hangsu-
lyozdsdra, segitésére is.

Histiocytosisos gyermek hasfali necrosisanak
kezelése

Szab6 Levente dr.", Juhdsz Istvdn dr.?, Szegedi Istvdn dr.!,
Szikszay Edit dr.", Csizy Istvan dr.’

" Debreceni Egyetem Orvos- és Egészségtrudomanyi Centrum
Gyermekgyogydszati Klinika

? Debreceni Egyetem Orvos- és Egészségtrudomdnyi Centrum
Bérgyogydszati Klinika

Bevezetés. A fasciitis necrotisans nagy morbiditdssal és mortalitdssal ja-
r6, gyermekkorban szerencsére ritka betegség. Az onko-hematolégiai be-
tegek alapbetegségiik vagy kezelésiik mellékhatdsa miatt fogékonyabbak
a kilonb6z6 bér- és ldgyrészfert6zésekre. Ezekben az esetekben jellem-
z§ a gyors progresszio és a stlyosabb kérlefolyds.

Esetismertetés. A 10 éves ldnygyermek Langerhans-sejtes histiocytosis
miatt dll klinikdnk gondozdsa alatt. Indukcids kezelése alatt nagyajkak-
rél kiindulé, hasfalra terjed6 phlegmoneja jelentkezett, mely igen gyors
progressziét mutatott. Bérgydgydszati konzilium fasciitis necrotisanst
véleményezett, ezért siirgds necrectomia mellett dontottink, melyet
tobb alkalommal ismételtink. Eladdsunk célja a kiterjedt gyulladdsos
szovetelhalds és a kovetkezményes szovethidny kezelésének bemutatdsa
fényképes dokumentdcio segitségével. Sorba vessziik a kiilonféle intelli-
gens kotszerek, a vdkuumasszisztélt sebkezelés és a félvastag bértransz-
plantdcié alkalmazdsdnak elényeit és nehézségeit esetiink kapcsdn.
Osszegzés. Napjainkban a kiillonb6z6 szakteriiletek osszefogdsdval és a
korszer( sebkezelési eszkozok segitségével ldtvanyos eredményeket ér-
hetiink el az immundeprimadlt beteg gyermekek stilyos sebeinek gyégyitd-
sdban.

Gastrocolicus fistula djsziilottkorban

Molnédr Vanda dr.", Poremba Bedta dr.',

Kiss Akos Levente dr.', Réti Gyula dr.', Vdradi Katalin dr.?,
Fodor Krisztina dr.?

Borsod-Abalij-Zemplén Megyei Kérhdz és Egyetemi Oktato
Kérhdz

" Gyermekegészségiigyi Kézpont — Gyermeksebészeti,
Traumatoldgiai és Egési Osztdly

2 Korasziilétt-Ujsziiléttpatolégiai Osztaly P.1.C.2

? Képalkoté Diagnosztikai-Intervencids Intézet - Gyermekra-
diolégiai Osztaly

Bevezetés. A nekrotizdlé enterocolitis (NEC) djszilottkorban a leggyako-
ribb gastrointestinalis traktust érint6 kérképek egyike. A betegség a kora-
szilott gyermekek korilbelil 1-5%-4t érinti, és ezen esetek legaldabb
50%-a végiil sebésziterdpiatigényel. El6rehaladott stadiumdban a NEC a
bél teljes faldt érints gyulladdssal jar, az igy kialakulé silyos szoveti
destrukcié kovetkeztében a bélfal perfordcidja, vidltozé kiterjedésd
necrosisa johet létre.

Az el6addsunk célja egy ritka szovédmény bemutatdsa.

Esetbemutatds. 36. gestatios hétre sziiletett 2900 grammos ledny djszii-
lott postnatalis életének elsé 6rdiban silyos légzészavarral kertlt felvé-
telre intézetiink korasziilott osztdlydra, pneumonia miatt. Laboratériumi
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eredményei septicus eltérést mutattak. Az alkalmazott terdpia mellett 4l-
lapota rendezdédott. Akut hasi tiinetek nélkiil 2 hetes kordban faeculens
hdnyds jelentkezett, mely tobbszor ismétlddott. Komplex radiolégiai
vizsgalat gastrocolicus fistuldt detektalt. A mtéti feltdrds sordn a sipolyt
gyomor hdtsé fala és a colon transversum flexura lienalis kozeli része ko-
zott taldltuk meg. A gyomor és a colon faldn suturdt végeztink, a varrat-
sorok kozé csepleszt fektettiink. A posztoperativ szak szovédménymen-
tesen telt.

Konklizio. Etiol6gidtol fuggetlenil a gastrocolicus fistula ritka kéros el-
véltozds gyermekkorban. A szakirodalom necrotizdlé enterocolitis ko-
vetkeztében kialakult formdkat is csak igen kis szamban koz6l. Esettink-
ben a hattérben oki tényezéként necrotizdl6 enterocolitis dllt. Az akut
hasi tinetek hidnya arra utal, hogy nem szabad perfordcié alakult ki, ha-
nem a gyomor és a vastagbél 6sszefekvd teriiletein penetrdcié keletke-
zett.

A Meckel-diverticulum problematikadja
gyermekkorban. Esetbemutatds

Kénig Rébert dr., Mona Tamds dr.
Szent Jdnos Kérhdz, Budapest

A Meckel-diverticulum az egyik legnehezebben diagnosztizalhaté gyer-
mekkorban el6fordulé, congenitalis kérkép, relative magas, 2-3%-0s
el6forduldsi gyakorisdga ellenére.

A betegség a legtobb esetben mellékleletként keril felismerésre. A leg-
gyakoribb tiinet, mely felhivhatja a sziilg, illetve kezelGorvos figyelmét a
Meckel- dicerticulumra a makroszképos véres széklet. Ugyanakkor tine-
te lehet még a kérképnek: alhasi, koldok korili fajdalom, gorcs, hasme-
nés, alacsony Hb/Htk érték, obstipatio, intussusceptio, volvulus. A diag-
nozis feldllitasaban segitségiinkre lehetnek: vérvizsgalatok, UH, hasi na-
tiv rontgen, CT(?), gastroscopia, colonoscopia, angiographia, diagnosz-
tikus laparoscopia, specidlis vizsgdlatok (Th-99m-izotép-vizsgdlat).

2 éves gyermek sziilei jelentkeznek ambulancidnkon, véres széklet miatt.
Szil6 elmonddsa alapjdn, most el6szor fordul ez el6, ugyanakkor az
anamnézis alapos felvételekor kideril, hogy az édesanya szerint gyerme-
ke mindig ,kicsit sdpadtabbnak” tdnt neki. Az elvégzett vérvizsgdlatok,
nem szignifikdnsan, de alacsonyabb Hb- és Htk-értéket mutattak. Képal-
koté eljdrdssal kérosat nem taldltunk. Kontrollvizsgdlatokon a Hg/Htk ér-
tékek mindig alacsonyabbak voltak a vdrtndl. A maelena ismétlgdott. Di-
agnosztikus laparoscopia mellett dontottiink melynél, hosszd, 13 cm-es
Meckel-diverticulumot taldltunk. A szévettani vizsgdlat gyomor nydlka-
hértyat irt le benne, mely a vérzés forrdsanak megfelelt.

Tanulsdgként levonhatd, hogy véres széklet el6forduldsndl mindig gon-
dolni kell Meckel-diverticulum fennédlldsdnak lehet&ségére.

Alternativ ileum lebeny , clam”
ileocystoplasticihoz rovid mesenterium esetén
Cserni Tamds dr."*?, Hajnal Daniel dr.%,

Varga Gabriella dr.?, Kaszaki Jézsef dr.?, Boros Mihaly dr.?,
Rainer Kubiak dr.?, Anju Goyal dr.?,

Maximilian Cervellione dr.?, Alan Dickson dr.?

" J6sa Andrds Megyei Kérhdz, Gyermeksebészet, Nyiregyhdza
? Szegedi Tudomdnyegyetem, Sebészeti Mditéttani Intézet

? Department of Paediatric Urology, Royal Manchester
Children’s Hospital

Bevezetés. Az ,clam” ileocystoplastica jol bevdlt miitét ,non-complient,
overactive” detrusor miikodés esetén. A mitét kulcsa, hogy a hélyagot
mélyen a trigonumig bemetszik. Ha az ileum mesenteriuma rovid (pl. VP
shunt, peritonitis), a mdtét komplikdlttd, az eredmény kétségessé vdlhat.
Célunk annak a viszgdlata volt, hogy az ileum paramesenteridlis
detubularisatiojdval és néhdny Vasa recta lekotésével készithetiink-e a
medencébe mélyebbre érg alternativ lebenyt (AL) a keringés lényeges kd-
rositdsa nélkil.

Anyag és mddszer. Két szomszédos ileum szegmentet izoldltunk 5 torpe
sertésben. A kontrollcsoportban az ileumot az antimesenterialis, az alter-
nativ csoportban pedig a mesenteriumhoz kozel esé vonal mentén
detubularizdltuk. Az ileum szegmens végétsl kezdve egyenként 0, 1,2, 3
és 4 Vasa rectdt kotottink le mindkét csoportban. A lebenyek hosszdt és a
lebenyszélek mikrokeringését in vivo mikroszképidval, orthogonal
polarising spectral imaging (Cytoscan A/R) vizsgdltuk. Ot dllatban clam
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ileocystoplasticdt végeztiink AL 0 Vr lebenyekkel. Négy hét elteltével az
dllatokbdl mintét vettiink és szvettani vizsgalatot végeztiink.
Eredmények. A paramesenteridlis detubularisatio nem okozott szignifi-
kdns vdltozds a keringd vvt-k sebességében a perfusids rataban. Az AF 0
Vr lebenyek 20,25+0,5 mm-rel hosszabbak voltak kontrollhoz képest (4t-
lagosan 20,5+0,57 mm béldtmérs mellett). Mdr 2 Vr lekotése szignifikdn-
san csokkentette a lebenyek keringését mindkét csoportban. Mind az 5
operalt dllat komplikdcié nélkial meggydgyult. A szovettan egészséges
lebenyeket igazolt.

Kovetkeztetés. Az ileum paramesenteridlis detubularisatiéja lényegesen
noveli a lebenyek hosszdt és biztonsdggal alkalmazhaté clam ileocysto-
plastica sordn, ha a mesenterium rovid. A Vr-dk lekotése kevésbé jol tole-
rdlt, igy ennek alkalmazdsdt nem javasoljuk.

Valédi lépcystik minimdl invaziv kezelése
Balogh Brigitta dr., Kovdcs Tamds dr.

SZTE Gyermekgyogydszati Klinika és Gyermekegészségligyi
Kézpont Sebészeti Osztdly, Szeged

Bevezetés. A nem fert6zéses eredet(i valédi Iépcysta ritkdn kertl felisme-
résre, sokdig tinetmentes, azonban folyamatos novekedésével a ruptura
és infectio el6forduldsa egyre gyakoribb. A nagyobb lépcystdk esetén a
kordbban alkalmazott nyitott m(itét helyett tobb minimal invaziv techni-
kdbdl vdlaszthatunk. A feltletes Iépcystdk esetén percutan drainage vé-
gezhetd tobbszori 6blitéssel, sclerotizdldssal, illetve egyre elterjedtebb
és megbizhatébb a laparoscopos cystafal fenestracié, mely végezhets
elektrokauterrel, Ultracisionnel. A mélyebben elhelyezkedd cystdk ese-
tén parcidlis splenectomia javasolt.

Metodus. 2000-2013 kozott 9 beteget operdltunk valédi Iépcysta miatt.
Atlag életkoruk 12,8 év (11-15 év). A legtobb beteg hasi panasz miatt je-
lentkezett, a hasi ultrahang deritett fényt a nagyméretd Iépcystara, mely-
nek méretei 6-t6l 25 cm-ig terjedtek. Minden esetben minimdl invaziv
beavatkozast végeztiink.

Eredmény. 2000-2002 kozott 3 esetben UH-vezérelt percutan cysta
draindldst és sclerotizdldst (Aethoxysclerol) végeztiink. 2002-2013 ko-
zott a cystafalat laparoscopos dton resecdltuk, kezdetben elektro-
kauterrel és az tregben draint hagytunk (3 eset). 2006 6ta laparoscopia
sordn a cysta el6domborodé faldt Ultracisionnel fenestrdljuk (3 eset),
majd a megmaradt tireget cseplesszel toltjiik ki a recidiva kialakuldsanak
minimalizdldsa céljébol. Az Ultracisionnel végzett cystafal-resectio utdn
1 recidivdt észleltiink, mely miatt a késébbiekben laparoscopos hemi-
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splenectomidt végeztiink. Egyik eljardsndl sem volt intra- és posztope-
rativ szovédménytink. Konverziéra nem volt sziikség.

Kovetkeztetés. A szakirodalomban a percutan cystadrainaget sclerotiza-
ldssal kevésbé javasoljdk a gyakori kidjulds miatt, azonban 3 betegiink
kozul egyiknél sem tapasztaltunk recidivdt. A cystafal laparoscopos
resectiéja sordn a recidiva kialakuldsdnak esélye minimdlis, azonban a
sajdt beteganyagunkban észlelt 6 cystaresectiobdl 1 kidjuldst a cysta
intraparenchymalis elhelyezkedése magyardzza.

Nyel6csé-perfordcio osztilyunk anyagdban
2002-2012 kozott

Kelemen Miklés dr.", Sarkozy Sandor dr.",

Karsza Levente dr.", Kiss Gabriella

" Heim P4l Gyermekkérhdz, Sebészeti Osztaly

? Heim P&l Kérhdz Anaesthesioldgiai és Intenziv Terdpids
Osztdly

Osztdlyunkon az utébbi 10 évben 7 alkalommal volt nyel6csé-perfordci-
6val jaré esetiink. A fid ldny ardny 5:2. A perfordcids nyilds elhelyezke-
dése szerint felsé harmadban 4 az alsé harmadban 3 esetben. Leggyako-
ribb ok az idegentest okozta oesophagusperfordcié 6 alkalommal, ebbdl
2 alkalommal iatrogén drtalom. Az utébbi 2 esetben somatomentalisan
retarddlt gyermeknél PEG behtzdsakor tortént a perfordcié a beavatko-
z&s szovédményeként. A gyermekkor barmely szakaszaban el6fordulhat.
Ndlunk a legfiatalabb beteg 2 éves a legid&sebb 16 éves volt.

Elldtasuk sordn a a fels6 szakasz sértiléseinél 4 bl 3 esetben nyaki felta-
rds sutura, drainage tortént, 2 esetben gastrostoma. 1 esetben nyaki feltd-
rdst kovetden drainage , 1 esetben tisztdn konzervativ kezelést alkalmaz-
tuk (gyomorszonda, antibiotikum, carentia).

A nyel8csé alsé szakaszdnak sértiléseinél (3) 2 esetben thoracotomia, 1
esetben VATS tortént. Thoracotomia sordn 2 esetben a nyel6csé kirekesz-
tése tortént, mindkét esetben nyaki feltdrdssal oesophagostomdt készitet-
tink. Minden betegnél antibiotikum-terdpia tortént. Reoperdciéra 3 eset-
ben kerilt sor. Mindhdrom esetnél alsé harmadi perfordcié miatt volt a
primer matét.

A nyaki szakaszon a séruilések gyégyhajlama j6. Az als6 szakaszon el6-
fordulé perfordciondl agressziv kezelés szitkséges mely magdban foglal-
ja athoracotomidt, nyaki kirekesztést, sziikség szerint a tdpldlé stoma fel-
helyezését is. Az 6sszes beteglink nyelGcsGsériilése meggydgyult.
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POSZTERBEMUTATO (3 perces eléaddsok)

Elnokék:
Tulassay Tivadar dr., Dics6 Ferenc dr.

P009 Spiral Instestinal Lengthening and Tailoring
(SILT) koncepcidja alternativ Mitrofanoff stoma
készitésére

Cserni Tamds dr."**, Hajnal Daniel dr.?,

Varga Gabriella dr.?, Kaszaki J6zsef dr.?, Boros Mihdly dr.?,
Goerge Rakoczy dr.?, Rainer Kubiak dr.’, Anju Goyal dr.?,
Alan Dickson dr.?, Maximilian Cervellione dr.?

" J6sa Andrds Megyei Kérhdz, Gyermeksebészet, Nyiregyhdza
? Szegedi Tudomdnyegyetem, Sebészeti Mdtéttani Intézet

? Department of Paediatric Urology, Royal Manchester
Children’s Hospital

risdga 31,4% volt, iris naevust az ikerpdr tagok 6,5%-dndl, choroidea
naevust 4,1%-dnal, iris szepl6t 25%-dndl regisztrdltunk. A k6zonséges
festéksejtes anyajegyek és a klinikailag atipusos anyajegyek el6forduldsa
szignifikdns korreldciét mutatott, emellett az atipusos anyajegyek és az
iris naevusok prevalencidja is korreldlt egymadssal. Az egypetéji ikerpdr
tagok kozotti interclass korreldciés koefficiens értéke a kozonséges
anyajegyek esetén 0,774, a dysplasticus anyajegyek esetén 0,758, az iris
naevusok esetén 0,86 volt; ezen érték jelzi az anyajegyek kialakuldsaban
egyértelmien szerepet jatszé genetikai tényezdék szerepét. Egyes vizsga-
latok alapjan az iris naevusok az atipusos naevusokhoz hasonléan feno-
tipusos markerként jelezhetik az uvea melanoma kialakuldsara valé fo-
kozott hajlamot. Fontosnak tartjuk a nagyszamu dysplasticus naevussal
és iris naevusszal rendelkez6 személyek rendszeres bérgyégydszati és
szemészeti sz(révizsgdlatanak kidolgozdsat és bevezetését, emellett az
érintett egyének genetikai vizsgdlata lehetdséget nydjthat a malignus fes-
téksejtes daganatok kialakuldsdra hajlamosité 6rokletes tényezék azono-
sitdsdra is.

Bevezetés. Az appendix esetleges hidnya, a MACE mitét terjedése miatt
egyre n6 az igény az alternativ Mitrofanoff katéterezhets kontinens
stomdk irant. A Monti-m(itét nem mindig nyujt kell6 hoszszdsagu csator-
ndt. A dupla Monti esetén az anastomosis, a Casale megolddsndl pedig a
potencidlis megtoretés nehezitheti az 6nkatéterezést. Arra voltunk kivan-
csiak, hogy spiral intestinal lengthening and tailoring (SILT) koncepcié
szerint készithetiink-e djfajta, hosszu és egyenes, konnyen katéterezhets
alternativ Mitrofanoff kontinens stomat.

Anyag és mddszer. Ot cm hosszu ileum szegmentet és a hozzd tartozé
mesenteriumot vdgtunk fel spirdl alakban 5 vietndmi torpesertésben. Az
igy kapott kozépsé mesenterium nyélhez tartozé leghosszab bélszakaszt
izoldltuk. Az izoldlt bélszakasz mikrokeringését in vivo mikroszképidval
(orthogonal polarising spectral imaging — Cytoscan A/R) vizsgdltuk. A
bélszakaszt 12 F Foley katéter felett spirdl alakban rekonstrudltuk, egyik
végét a hélyagba implantdltuk a mdsikat a hasfalon keresztiil a bérhoz ki-
varrtuk. Négy hét milva megviszgdltuk a stomdk katéterezhetgségét,
életképességét, mikrokeringését és a kontinencidjat.

Eredmények: Az j spirdl csatorndk hossza dtlagosan 100 + 26, 4 mm
volt, 20,5+0,57 mm atlagos bélatmérs mellett. Atlagosan 17% és 8,3%
csokkenést mértiink a kering6 vvt-k sebességében és a perfusids rdtdban
am(tét soran. Mindegyik csatorna életképes, dtjdrhato, egyenes és konti-
nens maradt 4 hét utdn is. A keringési paraméterek rendezdédtek, a szo-
vettan nem mutatot atrophidt vagy fibrosist.

Kovetkeztetés. A SILT koncepcié biztonsaggal alkalmzhaté hosszid és
egyenes alternativ Mitrofanoff-stoma készitésére.

Po12 A bér és az uvea festéksejtes anyajegyeinek
vizsgdlata egy- és kétpetéjii ikerpdrokban

Csoma Zsanett dr.', T6th-Molnar Edit dr.?, Varga Anita dr.’,
Orvos Hajnalka dr.?, Kemény Lajos dr.', Olah Judit dr.’

! Bérgydgydszati és Allergoldgiai Klinika, Szent-Gyérgyi Al-
bert Orvos-és Gyogyszertudomdnyi Centrum, Szegedi Tudo-
mdnyegyetem, Szeged

? Szemészeti Klinika, Szent-Gyorgyi Albert Orvos-és Gyogy-
szertudomdnyi Centrum, Szegedi Tudomdnyegyetem, Szeged
? Sziilészeti és N6gyogydszati Klinika, Szent-Gyérgyi Albert
Orvos-és Gyogyszertudomdnyi Centrum, Szegedi Tudomdny-
egyetem, Szeged

Az elmilt évtizedek sordn elvégzett epidemioldgiai vizsgdlatok nagyban
hozzdjdrultak a bér festéksejtes anyajegyeinek kialakuldsdban szerepet
jatsz6 tényezSk megismeréséhez. Azonban igen kevés adat dll rendelke-
zésre a benignus festéksejtes ocularis lézidk el6forduldsi gyakorisagardl,
illetve a bér és az uvea festéksejtes anyajegyeinek kapcsolatdrél. Vizsgd-
latunkban a Szegedi Tudomanyegyetem Sziilészeti és N6gyogydszati Kli-
nika Ujsziilott Osztdlydnak regiszterében szerepld egy- és kétpetéji ket-
tes és harmas ikerpdrok vettek részt (dtlagos életkor: 14,63 év). Részletes
bérgyégydszati és szemészeti szakvizsgdlat sordn meghatdroztuk a bér
és az uvea festéksejtes anyajegyeinek el6forduldsi gyakorisagat. A vizs-
gdlt egyének korében igen magas, 37%-os dysplasticus naevus preva-
lencidttaldltunk. Az uvea pigmentdlt elvdltozasainak eléfordulasi gyako-
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po17 HAPPY - ot év a gyermekkori elhizas elleni
kiizdelem szolgdlataban

Dongé Alexandra, To6th Krisztina, Zentai Andrea,
Martos Eva dr.

Orszdgos Elelmezés- és Tapldlkozdstudomanyi Intézet

Idén otodik alkalommal keriil megrendezésre HAPPY-hét elnevezésd
egyediildll6, orszagos prevenciés program, amely egy, az OETI dltal ki-
dolgozott és a WHO tdmogatdsdval megvaldsitott sikeres modellprog-
ramra épul. A HAPPY célja a gyermekkori elhizds visszaszoritdsa, a viz-
fogyasztds novelése, és ezzel parhuzamosan a cukrostdité-bevitel csok-
kentése révén. A HAPPY-hét egy specidlis egészséghét, amelyet az OETI
koordindldsdval, ondlléan szerveznek meg a részt vevé dltaldanos iskoldk
és 6voddk. A program oktatdsra és az egészséges valasztds elérhet6vé té-
telére épul. Az intézet ennek megfelelGen részletesen kidolgozott oktata-
si segédanyagokat, szérélapot, plakdtot, illetve a hét sordn megvaldsitha-
té programelemekbdl dll6 ,jatéktdrat” bocsdt a pedagégusok rendelkezé-
sére, tovdbba vizforgalmazé vdllalatokkal egytttmGkodve igyekszik in-
gyenes vizvételt biztositani azokban az intézményekben, amelyekben
erre csak a mosdékban van lehet6ség.

A programban részt vevék szdma évrél-évre n6: 2010-ben 78 oktatdsi in-
tézményben (28 000 gyermek részvételével), 2013-ban mdr 135 intéz-
ményben (tobb mint 41 000 gyermek részvételével) szervezték meg a
HAPPY-hetet. A program keretében végzett felmérések alapjan, a
HAPPY-hét mind a tanulék, mind a pedagégusok kérében nagy népszerd-
ségnek 6rvend. A pedagégusok tigy tapasztaljdk, hogy az intervencié po-
zitivan befolydsolja a tanulék folyadékfogyasztdsi szokdsait.

A program sikerének zdloga az adaptdlhatésdg, a fenntarthatésdg és a fia-
talok megfelel6 motivdldsa. Ezért kidolgozdsakor figyelembe vették,
hogy az egyes oktatdsi intézményekben nem azonos feltételek mellett
szervezik meg a programot, figyelembe vették a pedagégusok dltaldnos
leterheltségét és a kiilonboz6 korosztalyok eltérd igényeit is.

A HAPPY-hét minden évben nyereményjdtékkal zdrul. A fédijat nyert is-
kola 30 tanuléjat az OETI f6zGiskolaban latjak vendégil, ahol jatékos for-
mdban sajdtithatjdk el az egészséges tapldlkozds alapjait.

ro19 Lehet-e sebészeti indikdcioja a folyamatos
szoveti gliikoz monitorizdlasnak (CGM)?
Eitler Katalin, Téth-Heyn Péter dr., Marics Gébor dr.,

Kiss Imre dr., Derzbach Ldszl6 dr., Koérner Anna dr.,
Verebély Tibor dr.

Semmelweis Egyetem, |. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. A diabeteses betegek gondozdsa szdmadra kifejlesztett folya-
matos szoveti glitkézmonitort (continuous glucose monitor - CGM) egyre
gyakrabban vesszik igénybe nem diabeteses eredetd glikézanyagcse-
re-zavarok vizsgdlatdra. Az intenziv terdpidn kivil eddigi alkalmazasa —
kilonosen sebészeti betegségekben — kifejezetten ritka volt. Adatgydijtés
folyik a médszer validdldsdra nem diabeteses betegeknél.
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Esetismertetés. Ujsziilott kordban oesophagus- atresia miatt gyomorfel-
hizdsos mdtéten dtesett, gondozott 13 hénapos fid betegiinket otthond-
ban észlelt convulsio miatt vettiik fel klinikankra. Alkalmi gércsroham
etiolégidja utdn kutatva egy alkalommal hypoglykaemiat (VC 1,5 mmol/l)
észleltink betegtinknél, dgymelletti médszerrel mérve. Az eredmény
megerdsitése analitikai médszerrel, illetve részletes endokrin vizsgdlata
a beteg rendkiviil nehéz vénds helyzete miatt — centradlis véna biztositds
nélkul — nem volt lehetséges. CGM-vizsgdlatot kezdtiink a hypoglykae-
mia gyanu megerdsitése céljabol. A vizsgalatot Medtronic Guardian® ké-
sziilékkel, Enlite szenzorral végeztiik 3 napon keresztiil, két alkalommal.
Eredmények. Az eredeti diéta mellett a CGM-vizsgdlat kovetkezetesen
jelentkezd jelentSs mértékd, 12 mmol/l-t meghaladé posztprandialis vér-
cukor emelkedést igazolt, melyet minden alkalommal tartés hypo-
glykaemia kovetett. Ez a jellegzetes profil a gyomorfelhizdsos mitét ko-
vetkeztében kialakult dumping szindrémdra utalt. Betegiink diétdjat
megvdltoztatva, gyakoribb, kisebb adagu etetésekkel a vércukorszint-in-
gadozdsok jelentds csokkenését tudtuk elérni, melyet ismételt CGM-
vizsgalattal igazoltunk.

Megbeszélés. A CGM dltal mért 5 percenkénti szoveti glikézeredmé-
nyek jelenleg még nem tekinthetSek kell6en megbizhaténak akut diag-
nosztikus vagy terdpids dontések meghozataldhoz. Kévetkezetes tenden-
ciak alapjan azonban diagnosztikus értéke vitathatatlan. A bemutatott
esetben a CGM-re alapozott diétds vdltoztatds terapids eredménye egyér-
telmd, és elkertilhet6vé tett egy invaziv beavatkozdst. A CGM értékes
eszkoz a nem diabeteses betegek cukoranyagcsere zavarainak feltérké-
pezésében.

po22 Kizart lagyéksérv miatt kezelt gyermekek
osztdlyunkon
Fadgyas Baldzs dr., Sdrkozy Sandor dr.

Heim Pdl Gyermekkdrhdz Sebészet-Traumatoldgiai Osztdly,
Budapest

Munkdnk célja volt, hogy a 2002. janudr 1. és 2012. december 31. kozott
osztdlyunkon kizdrédott ldgyéksérv (tovabbiakban KLS) miatt kezelt
gyermekek eseteit 6sszehasonlitsuk az irodalmi adatokkal.

A vizsgdlt intervallumban dsszesen 1824 lagyéksérvmiitétet végeztiink,
ebbdl 77 esetben KLS miatt. Az irodalmi adatok alapjdn a ldgyéksérvek
6-18%-a zdrédik ki, a vizsgdlt idészakban osztdlyunkon ez az ardny
4,44% volt (81 beteg). M(tétet 4 alkalommal nem végeztiink slyos tar-
sult betegség vagy onkényes tdvozds miatt. KLS-es betegeink tobbsége
fid volt [fid 67 (82,7%), ledny 14 (17,3%)]. Mint ismert, KLS leggyakrab-
ban 1 éves kor alatt fordul el§, betegeink dtlag életkora 1,3 év volt, a leg-
fiatalabb 11 napos, mig a legidGsebb 15 éves. F6leg jobb oldali kizart la-
gyéksérveket észleltiink [jobb oldali 56 (70%), bal oldali 23 (30%)].
KLS sikeres taxisa utdn 24—-48 6rdval javasolt a hernioplastica elvégzése.
Osztdlyunkon a vizsgdlt periédusban KLS észlelése és primer elldtdsa
utdn dtlagosan 3,6 nappal késébb kertilt sor mtétre (legkorabban akutan
az elsG észlelés napjan, mig legkésébb 2 hénappal, tervezetten). Az dtla-
gos dpoldsiidé 3,1 nap volt. A sérvtartalom csaknem minden alkalommal
bél volt, a 14 ldny betegbdl 8 alkalommal ovarium (57%), 2 alkalommal
cseplesz. M(itét utdni korai és késGi szovédmény igen ritkdn alakult ki. 1
alkalommal észleltink recidivat, 3 alkalommal ileust. Egy 2 hénapos cse-
csemd esetében heretorsio, vékonybélileus alakult ki, mely miatt akut
hernioplasticdt, here-detorquatiét, explorativ laparotomidt végeztink,
de a posztoperativ idgszakban exitdlt.

Anyagunkban megfigyelhets egy lassd novekvs tendencia az incarcerdlt
sérvek miatt végzett mitétek tekintetében: mig 2002 és 2006 kozott
1,7-5,6%-0s ardnyban kellett kizdrt lagyéksérv miatt m(tétet végezni,
addig 2007-2012 kozott 4,5-7,7%-ban. Felmerilt, hogy mindennek a
hdtterében a mtéti elGjegyzési id6 novekedése lehet, de kapott adataink
ezt nem bizonyitottak.

Osszefoglaldsul elmondhaté, hogy KLS ritkdan alakul ki, j6l kezelhetd,
operdlhaté betegség, kis szovédményrdtdval. El6forduldsa emelkedd ten-
dencidt mutat, melynek oka nem ismert, tovabbi vizsgdlatokat igényel.
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roz5 A 22-es kromoszéma duplikdciok fenotipus
osszefiiggései

Haltrich Irén dr.

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

A 22-es kromoszéma szamos alacsony-képiaszamu ismétlédést (LCRs,
low-copy repeats) tartalmaz, melyek hibds pdrba rendezédésre, dgyne-
vezett ,nem-allélikus homolég rekombindciéra” és ezdltal kiilonb6z6 ti-
pust kromoszémadtrendez6désekre hajlamositanak. A 22q11.2 mikro-
deléci6 a DiGeorge/velocardofacidlis ismert fenotipusid szindrémat
eredményezi, mely 1:4000 gyakorisdggal fordul el6. A nemrég leirt
22q11.2 duplikdciés szindrémdban [OMIM 608363] a duplikdcié mérete
az esetek nagy részében megegyezik az 1,5-3 Mb nagysdgi DGS/VCFS
kritikus vagy gyakran deletdl6do régidjdval, az incidencidja is hasonld,
azonban fenotipusdrdl, diagnosztikai lehet§ségeirsl lényegesen keve-
sebb irodalmi adat dll rendelkezésre.

A 22q mikroduplikdcié leggyakrabban egy szamfeletti kisméretd marker
kromoszémadval hozhaté osszefiiggésbe, mely sSMC (small Super-
numerary Marker Chromosome) néven honosodott meg a szakirodalom-
ban. Ez a marker kromoszéma az egészséges populdciéban leggyakrab-
ban elsfordulé t(11;22)(q23.3;q11.2) kiegyensilyozott transzlokdci6 3:1
ardnyd malsegregdcidjdnak lehet az eredménye (Emanuel szindréma,
OMIM 609029), szédrmazhat a 22-es kromoszéma hosszu kar proximalis
részének tri- és tetraszémidjdbol [Cat eye szindréma, CES (OMIM
115470)], vagy lehet intrakromoszomalis duplikdcié kovetkezménye. A
Cat eye szindrémdra kétféle, invertdlt duplikdciébdl [inv dup(22)(q11)]
szdrmazo szamfeletti marker kromoszéma jellemzé. Az I. tipusd CES kro-
moszoma kisebb, szimmetrikus, mindkét toréspontja a 22q11.2 delé-
ciés/duplikdcios régié proximalis szakaszdn taldlhato, ezért nem tartal-
mazza a DiGeorge-szindréma kritikus régiéjat. A Il. tipusd CES kromo-
szoma lényegesen nagyobb és a DiGeorge kritikus régic egy vagy két ext-
ra koépidjdt tartalmazza attél fuggéen, hogy az egyik (aszimmetrikus)
vagy mindkét (szimmetrikus) téréspontja a disztdlis 22q11.2 régiéban ta-
ldlhaté. A CES leggyakoribb genotipusa a két szatellitds I. tipusi sSMC,
ritkdbb formdja a gy(rd kromoszéma vagy az olyan szdmfeletti marker
kromoszéma, melynek toréspontja tévolabb van az ismert deléciés/dup-
likdcios toréspontoktdl (M1, tipusd CES kromoszéma). A 22q11.2 mikro-
duplikdciok fenotipusa széles spektrumu és vdltozé penetrancidju, a ki-
16nb6z6 szindrémdk tinetei gyakran dtfedik egymdst. Az Emanuel-
szindréma leggyakoribb fenotipusbeli jegyei a kovetkezsk: filkorali
godrok és borfliggelékek, micrognathia, szivfejlédési rendellenességek,
szdjpadhasadék, kiilonb6z6 vdz-, izom- és idegrendszeri rendellenessé-
gek (kyphosis, scoliosis, torticollis, hypotonia, gorcsok) ldtdssal, hallds-
sal, beszéddel kapcsolatos kéros tiinetek, jelentds psychomotoros elma-
radds, gyakori infekciok. A Cat eye szindréma tiinetei nagyrészt meg-
egyeznek az Emanuel-szindrémdéval, azonban a klinikai manifesztdciot
a vadltoz6 méretl duplikdcié jobban drnyalja, a tinetek sdlyossaga pedig
a CES kritikus régiok géndézisaval korreldl.

Az I. és Il. CES kromoszéma fenotipusra sziv- és vesefejldési rendelle-
nesség, analis atresia, urogenitalis anomadlidk, coloboma, kiilonb6z6 si-
lyossdgi mentdlis retarddciok jellemzdek. A distalis duplikdciok nem jér-
nak szivfejldési rendellenességgel, dltaldban a fejlédésbeli elmaradd-
suk is enyhébb, azonban a nyelvi és beszéddel kapcsolatos zavaraik su-
lyosabbak. A mikroduplikdciék azonositdsdt a pdr éve elterjedt array
technikdk tették lehetévé, a hagyomdnyos G-sdvos analizissel feltdrt
sSMC felhivja a figyelmet az array-vizsgdlat sziikségességére és alkalmas
az esetleges mozaikossag azonositdsara.

ro26 BCG oltds és tuberculin-sziirés 30 évvel
ezelott

Harséanyi Edit dr.", Balogh Zoltanné?, Lukdcs Lajosné?,
Rédli Lajosné?

" Fejér megyei Szent Gyorgy Korhdz, Székesfehérvar

? Calmette védénék

30 év tdvlatdbol szeretném felidézni a gyermek tuberculosis felszamold-
sa érdekében Fejér megyében végzett BCG oltdsok eredményeit,szovad-
ményeit,tapasztalatait.

1985-1990-ig 30 000 iskolds gyermek vett részt kotelezd tuberculin szi-
résen. Valamennyi hyperergids Mtx. reakciét adé, dsszesen 141 gyer-
meknél tovdbbi kivizsgdldst végeztiink. Mi rejtézik egy hyperergids
tuberculin reakcié mogott?
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Esetismertetések. Thc a csalddban. Két-hdrom generdcion dt kovettiik a
betegség el6forduldsat, kontakt viszony mellett és kontakt viszony nél-
kal, a kornyezet és a genetika szerepét kutatva. Lehetéség adédott a BCG
oltds szerepének megitélésére, valamint a tuberculin-prébdra kapott IV.
tipusu tdlérzékenységi reakcio értékelésével immunoldgiai betegségek
szerepének megismerésére. Milyen preventiv lehetéségeink vannak ma?
Hogyan gondozzuk a veszélyeztetetteket?

ro31 A fityma cellularis adhaesidjdnak hosszii
tavi kovetése

Jendvari Zoltan dr.

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika, Budapest

Cél. A fityma cellularis adhaesiéjanak természetes torténetének megfi-
gyelése 4 fid hosszu tavi kovetése alapjdn.

Mddszer. Prospektiv médon gydjtottiink adatokat 1989 és 1997 kozott
sziletett 4 egészséges filigyermek fitymdjdnak dllapotardél. A fityma dlla-
potdt csecsemd- és kisdedkorban napi rendszerességgel, kisiskoldskor-
ban heti, majd fels6 tagozatban alkalomszerd, de legalabb évenkénti fizi-
kdlis vizsgadlattal ellendriztik.

Eredmények. A 4 fid jelenleg 25, 23, 21 és 17 éves, az dtlagos utdn-
kovetés 21,5 év. Mind a 4 filigyermeknél sziletéskor kororos cellularis
adhaesio volt megfigyelhetd. Eréltetett hdtrahizdst nem végeztiink, min-
den nap a rendszeres fiirdés részeként fajdalom nélkil megengedd mér-
tékben tortént a fityma hdtrahtzdsa, szappanos és tiszta vizes tisztitdsa.
1 gyermeknél 1,5 éves kordban, 1 gyermeknél 12 éves korban, 1-1 gyer-
meknél 13 éves korban oldédott a fityma adhaesiéja, higydti infekcié a
megfigyeltiddszak alatt nem volt észlelhets, enyhébb balanitis 1 esetben
volt, mely borogatds mellett gyégyult. Phimosis egyetlen betegnél sem
alakult ki. Serdil6korban mind a 4 gyermeknél panaszmentesen és
kénnyen hatrahdzhatévd vdlt a praeputiuma, késébb egészséges férfi
életmaodrol szémolnak be.

Kovetkeztetés. A fityma cellularis adhaesidja eréltetett adhaesiolysis nél-
kal is dltaldban legkésébb a serdilékorban oldédik. Az eredmények
alapjdn az eréltetett adhaesiolysis sem csecsemd-, sem kisdedkorban,
sem késébb nem indokolt, serdiil6korban részben hormonilis, részben
mechanikai okokbdél viarhat6 az oldéddsa, ezért az eréltetett hatrahtizds-
b6l szdrmazé szovédmények (vérzés, fajdalom, berepedés, visszatapa-
dds, heges sztkilet, pszichés trauma) megel6zhetsk. Az Amerikai Gyer-
mekgydgydszati Akadémia 2007-es ajanldsa alapjan a csecsemdkori
vagy gyermekkori ergltetett hdtrahizds indokolatlan és kertilendd. Ezek
alapjdn a fidigyermekek rutinszerd adhaesiolysise megkérdgjelezhetd.

véleményeztek. 13 éves kordban anaemidja, thrombocytopenidja miatt
hematolégiai gondozdsba kertilt, ahol mérsékelt hypersplenidjdt izoldlt-
nak véleményezték. Az utébbi évben jelentkezé s egyre fokozédé csont-
féjdalmai miatt kérték konziliumat, s a fentiekhez hasonléan egyéb be-
tegséget kizdrva, csepp szlrési médszerrel derilt ki, hogy Béta-gluko-
cerebroziddz enzimszintje mérhetetlentl alacsony.

Jelenleg mindkét gyermek substitutiés terdpia mellett j61 van, panaszaik
megsziintek. E két esetet figyelemfelkeltésnek szantuk, tekintve, hogy
sokszor — csaknem 85% ban — csak a Iépmegnagyobbodds az elsé tiinet a
Gaucher-betegségnél gyermekkorban. Inkdbb végezziik el a cseppszd-
rést, akdr feleslegesen is, amennyiben a [ép- s mdjmegnagyobbodas hat-
terében nem igazolédik egyéb megbetegedés.

Po35 Szkiilla és Khariibdisz kézott.
Mibillentyd miatti ordlis antikoaguldns
kezeléshez tdrsulé koponyaiiri vérzés

Kocsis Istvdn dr.", Deme Anna dr.?, Markia Baldzs dr.?,
Gyorsok Zsuzsa dr.?, Oprea Valéria dr.*,

Kévari Helga dr.?, Dunai Gyorgy dr.?, Ernyei Szilvia dr.”
" Semmelweis Egyetem

? Szent Lazdr Megyei Kérhdz, Gyermekosztaly

? Orszdgos Idegtudomdnyi Intézet

* Gottsegen Gyérgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet

A koponyaliri vérzés az antikoaguldcids terdpia legsilyosabb szovédmé-
nye. Kulénosen nehéz kihivast jelent azoknak a betegeknek a kezelése,
akiknél az antikoaguldciés dllapot megsziintetése az alapbetegség miatt
silyos egészségkdrosoddssal jarhat, illetve akdr végzetes kimeneteld is
lehet. Gyermekkorban kifejezetten kevés a tapasztalat arra vonatkozéan,
hogy a mechanikus mbillentyd miatt alkalmazott ordlis antikoagulaciés
terdpia szovédményeként kialakult koponyadri vérzés esetén mi a helyes
terdpids stratégia. Nincs tudomdnyosan aldtdmasztott ajdnlds, mely segi-
tene példdul annak eldontésében, hogy milyen mértékig fliggeszthetd fel
az antikoaguldlds (mely az akar az esetek 50%-ban végzetes kimeneteld
agyvérzéshez hozzdjarult) anélkil, hogy a mechanikus mdbillentyiin
életveszélyt okozo trombézis alakulna ki.

Esetiink kapcsdn szeretnénk 6sszefoglalni azokat az ismereteket, melyek
a hasonlé helyzetekben irdanyt mutathatnak a helyes terdpia megvalasztd-
sdban, hogy ezdltal elkertlhet6k legyenek a silyos, életveszélyes szo-
védmények és a lehets legkevesebb dldozat drdn lehessen elhajézni
Szkiilla és Khartibdisz kozott.

p033 ,Gaucher-fészek”
Kassay Anett dr.", Laszl6 Agnes dr.?, Szatmdri Ildiké dr.?,
Oroszlan Kldra dr.!, Csiirke 1ldiké dr.!

! $2-57-B M-i Kérhdzak és |6sa Andrds Egyetemi
Oktatokérhdz-Gyermekosztdly

? Patholdgia, Nyiregyhdza
? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Egy 11 éves kisldny és egy 17 éves fidi, tanulsagos koértorténetét szeret-
nénk bemutatni a hypersplenia differencidldiagnosztikdjanak dtvesztdi-
vel, akiknél néhdny hénap kilonbséggel 2013-ban diagnosztizaltuk a
Gaucher-kort.

Angelika l[épmegnagyobbodasat hdziorvosa 4 éves koraban észlelte el6-
szor, melyhez egyéb panaszok nem tdrsultak, kérel6zményében csak
csecsembkordban szerepelt kérhazi kezelés bronchopneumonia miatt.
Egy év mdlva a haematoldgiai gondozéban felvetédott a haemoglobino-
pathia lehetSsége, az egyéb hematolégiai korképek kizardsa mellett.
Athalassaemia nemigazolddott és a splenomegalidjdtizoldltnak vélemé-
nyezték. Betegiinket hdziorvosa 10évesen a mar hasi panaszokat okozé
[épmegnagyobboddsa miatt immunolégiai szakrendeléstinkre utalta. Te-
kintettel, arra, hogy gyermekkorban a splenomegalia leggyakoribb oka
az MPS hyperplasidja, amit infekciék, az immunreguldcié zavara okozta
megbetegedések, és haematolégia kérképek, okozhatnak, vizsgdlatain-
kat ez irdnyban folytattuk, melyek negativ eredménnyel zarultak. Bete-
gtinknél a fokoz6dé splenomegalidn kiviil egyéb eltérést nem észleltiink,
de egyre intenzivebb hasi panaszai miatt és diagnosztikus célbdl is a
splenectomia mellett dontottink. A szoévettani vizsgdlat Gaucher-kért
véleményezett, melyet az enzimdiagnosztika is aldtdmasztott.

Andrds torténete hasonlé, de mégis mds. 7 évesen vizsgdltdk krénikus
hasfdjdsa miatt, akkor Iépmegnagyobboddsa hattérében virusfertgzést
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ro37 Atipusos coeliakia: CEC szindroma?

Kovdcs Istvan dr.', Varkonyi Agnes dr.?, Bense Katalin dr.?,
Sz(cs Déniel dr.”

" Gyermekgasztroenteroldgiai Magdnpraxis Kecskemét

? SZTE Gyermekklinika Gasztroenterolégia Szeged

? Bdcs-Kiskun Megyei Onkormdnyzat Kérhaza
Gyermekideggondozé Kecskemét

A CEC szindréma ritka betegség melyet a coeliakia (C), epilepsia (E) és
cerebralis kalcifikdcié (C) egylttes el6forduldsa jellemez. Barmely élet-
korban eléfordul.

Szerz6k 6 éves lednygyermek esetét ismertetik, akinek az elsg életh6na-
pokban gyakran visszatérg, cyanosissal, elszirkiléssel, ténusfokozédas-
sal jaré rosszullétei ismétlgdtek. Ezeket a kivizsgdldsok sordn fokdlis par-
cidlis epilepszidnak, GOR-nak véleményezték. Szomatikus fejlsdésének
elmaraddsa (Ts: 16,5 kg 10-25 pc. Tm.: 109 cm 25-50 pc.) mellett, 2,5
éves koratol rohamszerten fellépé fejfajasok jelentkeztek, melyeket leiz-
zadds, fokozott ingerlékenység, agresszivitds kisért. Convulex szedése
mellett panaszai enyhtltek. Koponya-MR-vizsgdlat az agy occipitalis és
frontalis régiéjdban tobbszoros fehérdllomdnyi laesiét mutatott. Az MR-
eltérés fert6zéses eredetét nem sikeriilt igazolni. A szomatikus fejlédés
elmaraddsa, a coeliakia és az occipitalis kalcifikdcié/demielinizdcio is-
mert tarsuldsa miatt elvégzett endomysium antitest (EMA) vizsgalat pozi-
tivitast adott. A klinikai kivizsgdlds igazolta a coeliakia fenndlldsat.
Gluténmentes étrenden silya gyarapodott, dllapota sokat javult, a Con-
vulex addsdt azonban még nem lehetett felfuggeszteni. Fokozatos csok-
kentése tervezett. ElGaddsunkkal az ismeretlen oku idegrendszeri tiinete-
ket mutaté esetekben a glutén esetleges oki vagy trigger szerepére akar-
tuk a figyelmet felhivni.
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ro43 Aliens vs. predators, avagy miért ne
alkalmazzunk gyermekeknél regiondlis
anesztézidt?

Médi Judit dr., Szabé6 Eva dr.

Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Kérhdz, Gyermekgydgya-
szati Centrum

Aneszteziolégusként az egyik legnagyobb eredménytink, ha a beteg
gyermek a matétet kovetSen nyugodtan, fdjdalommentesen Idbadozik.
Ezt legbiztosabban regiondlis technikdval kombindlt anesztézidval ér-
hetjik el. A killonféle médszerek alkalmazdsanak lehetgsége korlatlan.
Ugyanigy ennek az dlldspontnak a pro és kontra érvei is.

Mellette sz6l a biztonsdgossdga, a kdbité fajdalomcsillapité igény csok-
kenése, illetve az opidtok teljes elhagyhatésdga, a kedvezd neurovege-
tativ hatdsok, a minimdlis infekcid, illetve vérzésveszély, a megterheld
hasi, mellkasi m(tétek utdn a posztoperativ [élegeztetési id6 csokkenthe-
t6, rovidebbek az dpoldsi napok. Abszolit kontraindikdciéja alig van,
relativ kontraindikdcidja is kevés.

Kétségtelentil hely-, szakember- és idGigényes, és be kell vallani, tobb-
nyire ,vakon”, tapasztalat alapjdn dolgozunk. Ezen vdltoztat az UH-, ill.
az idegstimuldtor vezérelte szirdsok alkalmazdsa, a gyermekek, f6ként
korasziilottek élettani, anatémiai, kérélettani sajatossdgossdgainak és az
alkalmazott lokdl anesztetikumok és adjuvansok pontos ismerete. A m-
t6 nemritkdan kéGzdoétér, azonban a lira két oldalan all6 szakembereket
azonos cél kell, hogy vezérelje. ,Az aneszteziolégus mar megint hizza
az id6t!” megjegyzés van idénként az egyik oldalon. A mdsikon kérha-
zunk gyermekaneszezioldgiai adatainak 5 éves feldolgozdsa, f6ként a
regionalis technikdkra fékuszalva. [gy megvdlaszolhaté a cimben feltett
kérdés is.

ro54 Riadalmat kelté korokozo intenziv
osztdlyunkon

Ricz Katalin dr.", G4l Péter dr.", Lazar Andrea dr.?,

Urbén Edit dr.?, Bereczki Csaba dr."

! SZTE Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségligyi
Kézpont, Intenziv osztdly

? SZTE Klinikai Mikrobioldgiai Diagnosztikai Intézet, Szeged

Bevezetés. Az intenziv osztdlyon fekvé gyermekek morbiditdsdban és
mortalitdsdban jelent8s szerepet jdtszik a nosocomidlis szepszis. A su-
lyos alapbetegség, siirgGsséggel elvégzett miitét, tartés gépi lélegeztetés,
hosszi kérhdzi dpolds — mind rizikéfaktort jelent. Az utébbi években je-
lentésen novekedett a coliform bélbaktériumok szama, a létrejott ferts-
zések kb. 75%-4ért az Enterobacteriaceae csalddba tartozé Klebsiella
torzsek a felelgsek. Kifejezetten veszélyesek a polirezisztens un.
,extended spectrum beta-lactamase” (ESBL) termelS Klebsielldk és az
Gjabban megjelend, gyégyszeresen szinte nem is kezelhets panrezisz-
tens torzsek.

Esetismertetés. A Szegedi Gyermekklinika Intenziv osztdlydn két vele-
sziiletett szivfejl6dési rendellenesség (Fallot-tetralégia, kritikus coarc-
tatio aortae) miatt djszilottkorban operalt csecsemd késGi posztoperativ
id6szakdban elvégzett bakterioldgiai tenyésztés (tracheavdladék, szék-
let) eredménye OXA-48-like ESBL termelS multirezisztens Klebsiella
pneumoniae volt, amelynek pontos identifikdldsa az OEK Nemzeti Refe-
rencia Laboratériumdban tortént. EIGszor izoldltdk Magyarorszdgon PCR
vizsgdlattal és szekvendldssal az OXA-162 karbapenemdz gént. Betege-
inket elkilonitve, jarvanylgyi el6irdsoknak megfelelen dpoltuk, az iro-
dalomban ajanlott gyégyszeres kezelést (colomycin) alkalmaztuk. A fo-
lyamatos gépi |élegeztetésben részesilt pulmonalis atresidval tdrsult
Fallot-tetralégids betegiink alapbetegsége a tidSkeringést javité mtét
ellenére progredidlt és keringési elégtelenségben elveszitettiik. A reope-
rdcién dtesett coarctatio aortaes betegiink az alkalmazott antibiotikus és
supportiv kezelés mellett gyégyult, otthondba tdvozott. A gyorsan terje-
dé, konnyen dtvihet6 nosocomidlis fert6zést tobbi betegiink a szigoru
hygienes rendszabdlyok betartasa mellett nem kapta el.

Kovetkeztetés. A multirezisztens karbapenemdz-termelS baktériumok
szaporoddsdval nincs egyensilyban az ellentk alkalmazhaté antibioti-
kumok szémdnak emelkedése és lassan a bevethet6 ,fegyvereink” elfogy-
nak. A sulyos alapbetegségben szenvedd betegeknél kialakulé szepszis
elldtdsdt ez a tényezd tovdbb korldtozza, az aszepszis szabdlyainak be-
tartdsa a megelGzés fontos feltétele.
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Elnokok:
Szabo Andrds dr., Varkonyi Agnes dr.

ros5 Silyos, szévédményes pleuropneumomia
kezelésének nehézségei egy eset kapcsdn
Ringwald Zoltan dr.", Kiss Gabriella dr.?,

Sérkozy Sandor dr.!, Csekes Attilla dr.?

" Heim P4l Gyermekkdrhdz, Sebészeti Osztdly

? Heim Pdl Gyermekkorhdz, Kézponti Anesztezioldgiai és
Intenziv Osztdly

* Orszdgos Kordnyi Thc és Pulmonoldgiai Intézet,
Mellkassebészeti Osztdly

A pleurolopneumonia kezelésével kapcsolatban szamos tanulmdny taldl-
haté orvosi irodalomban. Konzervativ és az operativ kezelés mellett is
sz6lnak érvek. Osztdlyunk gyakorlatdban korai VATS m(tétet végziink,
j6 eredménnyel. Van azonban olyan eset, amikor a betegség nagyon ké-
sGi stddiumdban kertl intézetiinkbe a gyermek. llyenkor még nehezebb
eldonteni, hogy lehetséges-e, sziikséges-e és ha igen, mikor operdlni.

4 éves fid gyermek 19 napos anamnézissel kerilt intézetiinkben. CT-
vizsgdlat a jobb alsé és kozépsd lebenyt 90%-ban roncs dllomanydnak
vélelmezte. Mds intézetben tobbszori mellkascsovezés tortént, [élegez-
tethetdsége fokozatosan romlott, keringéstamogatast kapott, kritikus al-
lapotban keriilt intézetiinkben. Tobbszori radiolégiai, intenziv, mellkas-
sebészeti konziliumok alapjdn terveztik meg a gyermek kezelését.
Atdraindlds utdan, mivel klinikai dllapota nem javult, bronchoscopia utdn
szelektiv bal oldali Iélegeztetés mellett, VATS mdtétet végeztink.
Medala Thopaz mellkasszivé segitségével levegészokésnek megfelel6
szivdst tudtunk alkalmazni.

LélegeztethetGsége fokozatosan javult, extubdlhatévd vadlt. A mellkasi
szivdst fokozatosan megszintettik, draineket eltdvolitottuk. A gyermek
gydgyultan tdvozott osztdlyunkrél. El6addsomban 6sszefoglalom a keze-
lési tervet, majd ennek megvaldsitdsat, illetve vdltozdsait. Kilon kitérek
a diagnosztikus nehézségeinkre, illetve hibdinkra.

ros56 Otogen sinusthrombosisok klinikumadnak uj
aspektusai a gyermekneurologus szemsziogébdl.
15 évre visszatekinté retrospektiv értékelés
Rosdy B. dr.!, Csékdnyi Zs. dr.2, Kollar K. dr.", Méser J. dr.",
Melldr M. dr.", Kulcséar A. dr.?, Kovdcs E. dr.*,

Virallyay Gy. dr.’, Katona G. dr.?

" Heim P4l Gyermekkérhdz Neuroldgiai Osztaly
2 Heim P4l Gyermekkdérhdz Fiil-Orr-Gégészeti Osztaly
’ Egyesitett Szent Istvdn és Szent LdszI6 Kérhdz Budapest

* Heim P4l Gyermekkdrhdz CT és intervenciés Radioldgiai
Osztdly

> Semmelweiss Egyetem MR Kutaté Kézpont

Célkitizés. Hazdankban a gyermek egészségligyi és fil-orr-gégészeti elld-
tottsdg j6. A Haemophylus influenzaeb és a Stretococcus pneumoniae el-
leni dtoltottsdg csaknem 90-95%-o0s. Ennek ellenére az akut bakteridlis
kozépfulgyulladds (AOM) silyos intracranialis szovédményei ritkdbban,
de el6fordulnak. Célunk az volt, hogy a kérhdzunkban 1998. janudr 1. és
2013 augusztusa kozott otogen lateralis sinus thrombosissal (LST) kezelt
betegek adatait a gyermekneurolégus szemsz6gébdl elemezziik.
Mdodszer.10 gyermek kortorténeti adatait dolgoztuk fel.

Eredmények. Mindegyik gyermek kértorténetében szerepelt AOM. A be-
tegeket két csoportra lehetett osztani. Egyik résziiknél az otitis hetekkel a
felvételuk elétt zajlott, antibiotikummal kezelték és gyégyultnak nyilva-
nitotték. Ezen csoportban felvételkor a neurolégiai tiinetek voltak meg-
hatdrozéak. A betegek mdsik csoportjdanak kozépfilgyulladdsa felvételik
elétt egy héten belil kezd6dott, nem részesiiltek antibiotikus kezelés-
ben. Ndluk a filészeti tiinetek és a szeptikus tinetek uraltdk a képet. Fel-
vételkor egy gyermek kivételével mindegyikiknél kezd6dd szemfenéki
pangdst észleltiink, de vizus deficitet egy esetben sem taldltunk. Mdtét
utdn 7 gyermeknél romlott a szemfenéki kép, egyikik atmenetileg elve-
szitette a ldtdsdt, mdsikuknadl silyos ldtasromlds Iépett fel. A tobbieknél a
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koponyatri nyomdsfokozéddsra utalé klinikai tinetek sdlyosbodtak. Az
egy éves utdnkovetés kapcsdn a kezelés hatdsdra csak egy gyermeknél
maradt fenn egyik szemen 0,5 D ldtasromlds.

Kovetkeztetés. Otogén LST j6 egészségiigyi elldtottsag mellett is el&for-
dul. Az antibiotikummal el6kezelt betegeknél a klinikai képet a neurolé-
giai tiinetek dominaljdk.

A mastoidectomia utdn datmenetileg tovdbb novekedhet az intracranialis
nyomds, olykor akut latdsvesztést is eredményezhet. Ezért a betegek szo-
ros szemészeti flilészeti, gyermekneurolégiai és radioldgiai kovetése a
mtét utdn egy évig sziikséges.

ro57 A fejfdjds egy ritka etiologidja
Simon Gabor dr.!, Csorba Eszter dr.”

" SMKMOK Csecsemé- és Gyermekosztaly
? SMKMOK Neuroldgia

Atizennégy éves gyermeket antibiotikum-terapia kezdetével egy id6ben
jelentkezett kovetkezetes, korulirt jobb arcfélzsibbadds és a késébbiek-
ben ehhez tdrsul6 és fdjdalomcsillapitdsra nem sziing, kétoldali halan-
téktdji fejfdjds miatt vizsgdltuk. Sem ful-orr-gégészeti, sem szdjsebészeti
lokdlis okhoz nem volt kothetd ez a panasz, emiatt a kovetkezd vizsgdla-
tok torténtek. Rutin laboratériumi vizsgdlata és pajzsmirigy-funkciés
vizsgdlata nem jelzett eltérést. Orrmellékiireg-felvétel, szemészeti, kar-
diolégiai, huszonnégy 6rds vércukorprofil vizsgdlata negativ eredményt
adott. Shellong-tesztje mutatott vegetativ dystonidt. Etiolégia tisztdzdsa
céljébol koponya MR-MRA vizsgdlatot végeztiink, amelyet radiolégus
CT-vizsgdlattal kiegészitett a ldtott elvdltozds pontos meghatdrozdsa cél-
jabol. A ldtott elvaltozds a két képalkoté vizsgdlat alapjdn fibrosus dys-
plasidnak felelt meg aneurysmds csontcystaval. A kapott lelet alapjan
szemész akut teendSt nem tartott sziikségesnek. Fiil-orr-gégész audiolo-
giai vizsgadlatot végzett, amely jobb oldali kis foki vezetéses halldsvesz-
tést it le. Idegsebész és onkolégus akut teend6t nem tartott sziikséges-
nek. Tineti fajdalomcsillapitds mellett panaszai sztintek. Kontroll ideg-
sebészeti vizsgdlat sordn uj keletl panasz hijdn akut teendét tovabbra
sem tartottak sziikségesnek. 3 hénap mdlva kontroll koponya-MR-vizs-
gdlatdt tervezzik. A fibrosus dysplasia fé6ként a hosszu cséves csontokat
érintd ritka elvdltozds, amely még ritkdbban, de érintheti a koponyacson-
tokat is, mint ebben az esetben ldttuk.

ro58 Thc gyermekkorban: most is jelen van!

Simon Noémi dr., GyGrfy Agnes dr., Gyaras Eva dr.,
Horvath Bernadett dr., Ké\/dér LaszIé6 dr., Laki/lstvén dr.,
Léwy Tamds dr., Subicz Agnes dr., Ujszdszi Eva dr.

Gyermektiidégyogydszat, Tiidégyogyintézet, Térokbalint

Bar 2012-re a hazai tbc-incidencia 12.8 szdzezrelékre csokkent, a gyer-
mekkori tbc-vel, s6t annak vdltozatos megjelenésével ma is szdmolni
kell. A leggyakoribb primer kérformdk mellett a szekunder és extrapul-
monalis kéresetek is el6fordulnak osztdlyunkon. Réviden és kaleidosz-
képszerten egy congenitalis tbc, egy primer komplexus, egy posztprimer
kaverna, egy pleuritis tuberculosa, egy gonitis tuberculosa és egy biolé-
giai terdpia sordn észlelt tbc esetével vildgitanank rd a kérkép viltozatos-
sdgdra. Ezek bemutatdsdval szeretnénk felkelteni a gyermekorvos figyel-
mét e vildgszerte még most is igen jelentds egészségkockdzati betegség-
gel szemben. Eberségiink fenntartdsdt a magas thc incidencidji orsza-
gokbdl er6so6dé globalis migracié, az immunrendszert gyengité HIV el-
terjedtsége, a biolégiai terdpia gyakoribbd vdldsa indokolja.

P059 Rotavirus-enteritis és paracetamol -
életveszélyes kombindcio? Esetismertetés
Somlai Agnes dr.", Jenei Mdrta dr.", Ujhelyi Eniké dr.",
Zacher Gabor dr.?

" ESZSZK Gyermekintenziv Osztdly

? Péterfy S. utcai Kérhdz és Rendeldintézet, Klinikai Toxikold-
giai Osztdly

Bevezetés. A paracetamol vény nélkiil kaphaté hatékony fdjdalom- és
ldzcsillapité. Tdladagoldsa akar fatédlis kimeneteld mdjelégtelenséghez is
vezethet. A szerz6k 1,5 éves gyermek Rotavirus enteritis kapcsdn, 1dz-

219

csillapitds céljdbol alkalmazott terdpids adagu (60 mg/kg/24 6ra) parace-
tamol addst kovetSen felléps akut mdjelégtelenséggel jar6 esetét ismerte-
tik.

Esetismertetés. Az el6zbleg egészséges gyermeknél enterdlis tinetek
mellett magas ldz lépett fel, ami miatt éjszaka 2x20 mg/kg, majd mdsnap
délben djabb 1x20 mg/kg paracetamol szirupot kapott. A hasmenés miatt
1 napos otthoni kezelés utdn a teriiletileg illetékes kérhdzba kerlt felvé-
telre. Az itt végzett vizsgdlatok sulyos metabolikus acidézist (pH: 7,25,
BE: 19,Tmmol/l), emelkedett CRP (32,7 mg/l) és mdjenzim értékeket
(GOT: 543 U/I, GPT: 317 U/I, GGT: 16 U/l) igazoltak. Nagyfokd elesettsé-
ge és rossz dltaldnos dllapota miatt kertilt dtvételre az ESZSZK Gyermek-
intenziv Osztdlydra.

Atvétele utan a folyadék resuscitatio eredményeként dllapota gyorsan ja-
vult, tiinetei 12 éra alatt megsztntek. A mdjfunkcids vizsgdlatok azonban
dramai romldst mutattak (GOT: 13310 U/I, GPT: 5860 U/I, LDH:17650
U/I) és silyos véralvaddsi zavar (INR: 4,16;prothrombin 23s (41%), PTI:
69s, Tl: 16s, fibrinogén: 2,2 g/) [épett fel. Az akut mdjelégtelenség azon-
nali kezelése (K-vitamin pétlds, lactulose, intracranialis nyomdscsokken-
t6 kezelés) ellenére dllapota gyorsan romlott, keringéstamogatdst és rom-
16 tudat miatt gépi lélegeztetést igényelt. Paracetamol okozta mdjkdroso-
dds lehetdségére gondolva, toxicoldgiai javaslat alapjan haladéktalanul
megkezdték a nagydézisu acetilcystein addsdt. A szérum-paracetamol-
szint a nomogram alapjan toxikus tartomanyban volt (2,4 mg/l). A gyer-
mek a kezelésre j6l reagdlt, a mdj mikodése javulni kezdett. Az alvadasi
paraméterek 4-5 nap, az enzim értékek 2 hét alatt normalizalédtak. Apo-
ldsa 5. napjdn sikeresen extubdltdk, inotrop tdmogatdsat (IS max: 25) 8
nap alatt, fokozatosan leépitették.

Megbeszélés. A gyermek fulmindns mdjelégtelenségének hdtterében szé-
rumszintméréssel aldtdmasztott paracetamol-intoxikdcié igazolédott.
Kivizsgdldsa sordn alapbetegség, krénikus mdjbetegség, egyéb intoxica-
tio nem volt igazolhaté. Az akut mdjelégtelenség kialakuldsdaban a Rota-
virus-enteritis okozta stilyos exsiccatio és a paracetamol egydttes hatdsa
jdtszhatott szerepet. A mdjkdrosodds a protokoll szerinti nagydézisu ace-
tilcystein kezelés, valamint szupportiv terdpia mellett reverzibilis volt.

roe1 Gitelman-szindromahoz tarsulo
cardiomyopathia
Szabé Adrienn dr.', Ablonczy Lészl6 dr.', Szabé Attila dr.?,

Vilmdnyi Csaba dr.", Horvéth Erzsébet dr.?, Reiter Eva dr.?,
Szatmadri Andrds dr.’

" Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet Gyermek-
sziv Kézpont

? Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika
* Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Kérhdz, Gyermekosztdly

Bevezetés. A Gitelman-szindréma egy (a Bartter-szindrémahoz hasonlé,
anndl enyhébb formdju) autoszomalis recessziven 6rokl6d6 genetikai
betegség, melyre a vese tubularis funkciézavardabé6l adédé metabolikus
eltérések jellemzéek (hypokalaemia, metabolicus alkalosis, hyper-
reninaemia, a juxtaglomerularis appardtus hyperplasidja, hyperaldoste-
ronismus, hypomagnesaemia). Tdrsul6 cardialis eltérésként dltaldban a
hypokalaemia okozta malignus kamrai ritmuszavart emlitik, dilatativ
cardiomyopathia (DCM) eddig nem keriilt leirdsra.

Esetbemutatds. Beteglink egy 3,5 éves kisded, akinél 2012 jiliusdban hir-
telen fellépd gyengeség, csokkent izomténus, polydipsia, polyuria klini-
kai tineteivel kerult felvételre az I. Sz. Gyermekklinikdra, ahol a nephro-
calcinosis, hypokalaemia, hypomagnesaemia, alkalosis hatterében
Gitelman-szindréma igazolédott. A terdpia bedllitdsdt kovetGen dllapota
stabilld valt. 2013. dprilisdban subfebrilitds, hurutos tiinetek, nehézlég-
zés kapcsdn végzett mellkasrontgen-vizsgdlata kifejezett cardiomegaliat
irt le, kardiolégiai vizsgadlata dilatativ cardiomyopathiat igazolt, emellett
a jobb pitvari thrombus kertlt felismerésre. Tovabbi elldtdsra vettik dt in-
tézetlinkbe, ahol a keringési elégtelenség miatt kombindlt intravénds ke-
ringéstamogatdst, ill. heparin infdziét inditottunk. A DCM hatterében
vitium, illetve a lefolyds ismeretében myocarditis is kizdrhaté volt. Az al-
kalmazott kezelés hatdsdra keringése dtmenetileg kompenzdlédott, de a
bal kamrai diszfunkcié nem javult. Nyomon kévetése sordn a krénikus
keringési elégtelenség progredidlt, inotrop-dependenssé valt, majd irre-
verziibilis, végstadiumd DCM miatt szivtranszplantdciés vardélistara he-
lyeztuk. Folyamatos ionpdtlds mellett ritmuszavart nem észleltink. Je-
lenleg a gyermek dllapota folyamatos intravénds keringéstdimogatds mel-
lett stabil, szivtranszplantdciéra vdr.

Megbeszélés. Gitelman-szindréma az esetek dont6 részében jéindulatd,
vese tubularis diszfunkcidjdval jdré, genetikailag determindlt megbete-
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gedés. Esetiinkben a szindréma progressziv dilatativ cardiomyopathidval
tarsulva szivtranszplantdciot tesz szitkségessé. A vese eltérés jéindulatu
volta miatt kombindlt transzplantdcié (vese és sziv) indikdciéja nem &ll
fenn.

Po65 Miért hivta Peti vardzslevegének? —
A hiperbdr oxigénterdpia (HBOT) és helye
a gyermekgydgydszatban

Szolnoki Nikolett dr.

Hiperbar Centrum, Budapest

Bizonyos betegségek kezeléséhez a természetes uton felvehets oxigén-
mennyiség tobszorosére is szitkség lehet. Az oxigén gydgyszer. Bejutta-
tdsdra a taddén keresztil van lehetség. Egészséges légzfeliiletet feltéte-
lezve — légkori nyomdson és 21%-os levegb-oxigén Gsszetétel mellett —a
vér oxigénszaturdciéja a maximumhoz kézelit. A levegs oxigéntartalma-
nak emelésével ez csak minimadlis mértékben novelhetd tovdbb, a plaz-
madban oldott oxigén mennyisége pedig elhanyagolhaté.

A vorosvértesthez kapcsolt, adott oxigénszdllité kapacitds jelentSsen ki-
egészithets a plazmadban fizikailag oldott oxigénmennyiség novelésével,
ami a légzényomds emelésével hozhatd létre. A Henr- féle gdztorvény ki-
mondja, hogy gdzok folyadékban valé oldhatésdga nyomdsfiiggs. A hi-
perbdr oxigénterdpia (HBOT) a légkorinél magasabb nyomdson (bedlli-
tdstél figgen 1,5-2,5 atmoszféra) végzett 100% oxigén légzését jelenti.
Ilyen nagysdgi nyomdst keszonkamrdban hozunk Iétre ahol értelemsze-
réien mind a pacienst koriilvevs, mind a légzényomds egyforma, ezért a
légzés akaddlytalan és egyszer(, mikozben a keringésbe juttathaté oxi-
génmennyiség akdr a hdszszorosdra névelhetd. Mivel a szovetek oxigén
felvétele a kapilldris vér parcidlis oxigénnyomadsdnak figgvénye, ez je-
lentds szoveti oxigénszint emelkedést jelent.

A European Committee of Hyperbaric Medicine tudomdnyos evidencidk-
ra alapozva folyamatosan hatdrozza meg HBOT-tal eredményesen keze-
lendd a diagnézisokat. Ezek tobbek kozott pl. anaerob fert6zések, silyos
anémia, nem gyoégyulé sebek, égés — bordtiiltetés, végtag-replantacio,
agytdlyog, crush szindréma, agysérilés.

ElGaddsomban a fentiek mellett ismertetem a HBOT legdjabb kutatdsi
irdnyvonalait és tapasztalati eredményeit is. A hypoxids udjszulottkori
dllapotok terdpidja még adatgydijtés fazisban jar, azonban a szakmai és
érintett korok dltal egyforma figyelemmel kisért cerebral paresis kiegé-
szit6 kezelése mdr az el¢szobdban kopogtat. A végére az is kideriil, miért
hivta Peti a hiperbdr oxigént vardzslevegének.

roee Elkeriilheté-e a colectomia fulmindns colitis
ulcerosa esetén?
Sziics Daniel dr.", Molnar T. dr.?, Varkonyi Agnes dr.'

' SZTE, Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermekegészségligyi
Kézpont

2 SZTE, I. Sz. Belgyogydszati Klinika

A gyermekkori colitis ulcerosa (CU) az esetek 60-80%-dban mdr a diag-
nézis feldllitésakor kiterjedten jelentkezik, szemben a felnéttkorban in-
dulé betegséggel, ahol ezen ardny felével kell szamolni. Tekintettel arra,
hogy a kérkép klinikai silyossdga szoros 9sszefiliggést mutat a gyulladd-
sos folyamat mértékével, gyermekkori kezdet esetén a betegség lefolydsa
rosszabb, 10 év utdn a colectomizéltak ardnya 30-40%, szemben a fel-
néttkori 20%-kal.

Klinikankon 2009-ben diagnosztizdltuk az akkor 14 éves ledny bete-
giinknél a bal oldali colont érintg, silyos aktivitdsi indexszel (PUCAI) j4-
r6 CU-dt. Az alkalmazott 5-aminoszalicilsav és lokdlis szteroidkezelés
mellett dllapota rendezdédott. Gondozdsunk alatt két alkalommal zajlott
enyhébb relapszus, amely azonban a gyégyszeres terdpia kiegészitésé-
vel j6l uralhaté volt. A diagndézis feldllitdsat kovetSen 3 évvel késébb,
2012. szeptemberében silyos dllapotrosszabbodds Iépett fel, magas
gyulladdsos paraméterekkel és PUCAIl-val. Az alapbetegség stlyos has-
menéssel jaré relapszusa mellett egyre kifejezettebb, nehezen csillapit-
haté bronchitis hdtterében Mycoplasma pneumoniae infekcié volt iga-
zolhatd, valamint extraintestinalis manifesztaciéként testszerte szdmos,
gyorsan progredidlé pyoderma gangraenosum alakult ki. Agressziv
gyogyszeres kezelés mellett dtmeneti klinikai javulds kovetkezett be,
amely utdn azonban rohamosan romlé klinikai kép, toxikus, fulmindns
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colitis miatt elvégzett colonoscopia siirgds mtét indikdcigjdt dllitotta
fel.

Az akut silyos CU megitélésben fontos a klinikai dllapot és a gyulladdsos
folyamat stlyossdgdra utalé paraméterek folyamatos monitorizdldsa.
Amennyiben az dllapot és a progresszié titeme engedi, a mdsodvonalbeli
kezelés (tacrolimus, cyclosporin, biolégiai terdpia) elkezdése, fulmi-
ndns, toxikus colitis esetén pedig az akut colectomia elvégzése elkerl-
hetetlen. El6addsunk célja bemutatni a stlyos CU-ds ledny betegiink kap-
csdn a betegség akut elGrehaladdsdnak konzervativ kezeléssel valé ural-
hatatlansdgdt, amely a sebészeti megoldds sziikségességéhez vezetett,
tovdbbd az djabb irodalmi adatok és ajdnlds dttekintése is.

ro67 Ritka haemolyticus uraemids szindromak
Tajti Zsanett dr.", Sinké Maria dr.", Mari J. dr.”,

G4l Péter dr.', Prohdszka Zoltdn dr.?, Bereczki Csaba dr.'
" SZTE Gyermekklinika Intenziv Osztdly

2 SE I1l. Sz. Belgyogydszati Klinika, Kutatélaboratérium

Bevezetés. A gyermekkori akut veseelégtelenségek ~30%-ért a haemoly-
ticus uraemids szindréma (HUS) a felelds, mely a haemolyticus anaemia,
thrombocytopenia, microangiopathia, akut uraemia és neurolégiai tiine-
tek egyuttesébdl all. Mig a tipusos HUS eseteiben a tiineteket véres
diarrhoea vezeti be, mely hdtterében elsGsorban E. coli 0157 és Shigella
baktériumok toxinjai a felelsek, az atipusos formdkndl leggyakrabban
neuraminiddz termel& mikroorganizmusok idézik elé a komplement al-
ternativ (it zavardt. Egyes sporadikus esetekben a prosztaciklintermelés
csokkenése a felelds, illetve néhdny igen ritka esetben génmutdcié vagy
nem komplement medidlt forma dllhat a hattérben.

Esetismertetés. ElGaddsunkban 2 haemolyticus uraemids gyermek esetét
ismertetjiuk. Egy hete tarté gastroenteritist kovetéen fennallé kifejezett
hasi fdjdalom, oligoanuria miatt keralt felvételre osztdlyunkra a 13 éves
fid. Mérsékelt anaemia, thrombocytopenia mellett emelkedett vesefunk-
ci6s értékeket észleltiink, Coombs-teszt, immunolégiai vizsgdlatai nega-
tivak voltak. Tipusos HUS képe miatt hemodializist kezdtiink, illetve em-
pirikus antibiotikus kezelést vezettiink be. A széklettenyésztések a vart
kérokozaék irdnydba negativ eredményt adtak, azonban a Clostridium A
és B toxinok pozitivak voltak. Enteralis vancomicin kezelésre vdltottunk,
melyet kovetden a gyermek panaszai szlntek, diuresise rendezédott. A
mdsodik esetben egy 20 hénapos kisded kerilt felvételre hdnyds,
exsiccatio miatt. Csalddi anamnézisébdl nagyapja krénikus veseelégte-
lensége emelendd ki. Stlyos anaemia, kifejezetten emelkedett vesefunk-
ci6s értékek mellett Coombs-teszt és immunolégiai vizsgdlatok itt is ne-
gativak voltak, székletébdl kérokozé nem tenyészett. Atipusos HUS diag-
nézisa miatt hemodializis indult, illetve plazmaferezis is tortént. Tovdbbi
vizsgdlatok céljdbol vérmintdt kildtiink a SOTE IlIl. Sz. Belgyégydszati
Klinikdjdnak Komplement Diagnosztikai Laboratériuméba, melyek egy-
el6re negativ eredményt adtak.

Kovetkeztetés. Mindkét esetben klinikailag HUS képével taldlkoztunk,
azonban az elsé esetben a tipusos formdn belil atipusos kérokozé igazo-
I6dott, mig a mdsodik betegnél az atipusos lehetGségek atipusos formdja
valészindGsithetd.

P063 INSURE kezelés bevezetése és tapasztalatai
a szegedi Neonatalis Intenziv Centrumban

Tdlosi Gyula dr., Tajti Zsanett dr., Mader Krisztina dr.
Szegedi Tudomdnyegyetem, Gyermekklinika

Bevezetés. A respirdciés distressz szindréma (RDS) incidencidja a ges-
tatiés kor csokkenésével rapidan emelkedik. Megel6zésében az ante-
natalis szteroidprofilaxisnak jelent8s szerepe van, kezelésében pedig a
feliiletaktiv anyag (Surfactant) korszeri beaddsa a meghatdroz6. Az
INSURE kezelés [ényege a RDS észlelését kovetSen elvégzett INtubdcid,
SURfactant kezelés és Extubdcié mihamarabbi kivitelezése. Osztdlyun-
kon 2012-ben kertilt bevezetésre az INSURE médszer. Vizsgalatunk célja
eddigi tapasztalataink osszegezése volt.

Betegek és mddszerek. El6addsunkban 2012.07.01-2013.06.31. kozott
felvételre kerilt koraszilottek adatainak retrospektiv vizsgalatdt végez-
tuk el. Kritériumainak a <34. gestatiés hetet, illetve 2500 g sziiletési
silyt, valamint a klinikailag észlelt 1égzészavart tekintettiik. Sikeresnek
véltik az INSURE kezelést, ha az uGjszulott 1 héten beltl nem igényelt
invaziv lélegeztetést.
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Eredmények. Egy év alatt kozel 250 djszulott keriilt az osztdlyra felvétel-
re, akik kozil 40 korasziilottnél alkalmaztuk az INSURE mdédszert. Bete-
geink gesztacids kora 30+2 hét volt (dtlag=SD), silyuk 1346+404 g.
Nyolc esetben gemini ikerterhesség dllt fenn. A surfactant elsé dézisa
168+39 mg/kg volt, 5 esetben mdsodik beadas is tortént. Minden esetben
parenteralis koffeintelités mellett végeztiik az extubdciét. Az alkalmazott
kezelésnek kdszénhetSen 29 esetben nem tortént ismételt intubalds, 24
gyermek pedig az extubdldst kovetd dtmeneti rovid (<3 nap) nasalis CPAP
lélegeztetésen kivil tovabbi légzéstdmogatdst mdr nem igényelt. Sdlyos
(I1-1V. stddiumd) intraventricularis haemorrhagia 2/40 esetben, entero-
colitis necrotisans (NEC) 4/40 esetben fordult els, bronchopulmonalis
dysplasia pedig az eddig feldolgozott csoportban 1/40 volt.
Megbeszélés. A INSURE terdpia bevezetése osztdlyunkon jelentGsen
csokkentette az invaziv Iélegeztetés sziikségességét. Az korai Gjszilott-
kori fert6zések és a kis sztiletési sily negativan befolydsoltdk a kezelés si-
kerességét.

P071 A fenotipus azonossdga centralis
hypoventillatio o6rokletes és szerzett formdjaban
Vatai Barbara dr., Marics Gabor dr., Grozdics Eniké dr.,

Bokodi Géza dr., Cseké Anna dr., Jermendy Agnes dr.,
Mikos Borbdla dr., Liszkay Gdbor dr., Téth-Heyn Péter dr.

Semmelweis Egyetem I. Sz Gyermekklinika Gyermekintenziv
Osztdly

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika Neonatalis Inten-
ziv Osztdly

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz

A velesziiletett hypoventillatiés szindrémadk vezetd tiinete a [égzési elég-
telenség, melynek sordn sem hypercapnidra, sem hypoxidra nincs adek-
vdt légzési vdlasz. Ennek hétterében az agytorzsi és periférids kemore-
ceptorok mikodészavara dll, mely 6rokletes vagy szerzett okokra vezet-
het§ vissza.

Klinikdnkon djszilottkortél kezdve kezelt két 1égzési elégtelen gyermek-
nél centrdlis eredet hypoventillatio igazolédott. Az egyik gyermeknél a
congenitalis centrdlis hypoventillatio szindréma (CCHS, kordbban
Ondine néven ismert szindréma) irdnydban végzett genetikai vizsgdlat
igazolta a PHOX2B gén mutdciéjat, mig a mdsik gyermeknél az egyezd
fenotipus megjelenés ellenére az 6rokletes forma genetikai vizsgdlattal
kizdrhaté volt. A mdsodik gyermek tiineteinek hétterében koponya MR-
vizsgdlat pontocerebellaris hypoplasiat igazolt, mely azonban morfolé-
gidjdban nem felelt meg a betegség ismert genetikai formdinak. Bete-
giinknél vélhetGen ismeretlen eredet( intrauterin fert6zés kovetkeztében
alakult ki a nydltvel&i 1égz6kozpontot is érint6 sorvadds. Mindkét beteg-
re jellemzé az ébrenlétben viszonylag vagy teljesen megtartott, illetve
visszatérg légzési aktivitds, mig alvdsban teljes centrdlis apnoe van jelen.
Mindkét esetnél a vércukorhdztartds jelentds és tartés zavarat észleltik
hypoglycaemids epizédok formdjdban, mely a vegetativ idegrendszer
hypoglykaemia korrekciéban jétszott kozponti szerepére mutat rd.
Centrdlis eredet( |égzési elégtelenség esetén a jellemzd genetika eredet
(CCHS) mellett mindig fel kell, hogy meriiljon a légz6kozpont szerzett
eredet(i kdrosoddsa. A differencidldiagnosztika kulcsa a CCHS pontosan
ismert genetikdja. A kozos fenotipus részeként mindkét tipus esetén szd-
mitani lehet a hypoglykaemia megjelenésére.

ro74 Antracyclin-cardiomyopathia -
a patellaficamtol a miszivig
Vilmdnyi Csaba dr.", Ablonczy Lészlé dr.!, Prodan Zsolt dr.",

Bodor Gabor dr.", Cséka Monika dr.?, Sdpi Erzsébet dr.’,
Szatmadri Andrds dr.’

! Gottsegen Gyérgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet, Gyermek-
sziv Kézpont

? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika

Bevezetés. Az antraciklinszdrmazékok széles korben alkalmazott, po-
tens kemoterdpids gyogyszerek, melyek kardiotoxikus mellékhatdsuk ré-
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vén irreverzibilis szivizom betegséghez vezethetnek. A mellékhatds dé-
zisfliggd, igy a cardiomyopathia kialakuldsdaban az alkalmazott kumula-
tiv dézisnak tulajdonitanak legnagyobb jelentSséget. A betegség nem
gyogyithaté csak kezelhetd, igy az onkolégusok nagy hangstlyt helyez-
nek a prevenciéra.

Esetbemutatds. 15 éves lany esetét ismertetjik, akinél 2013 dprilisaban
térdfdjdalom hétterében osteosarcomat diagnosztizaltak. Kemoterdpia-
jat Euramos protokoll szerint megkezdték, majd jidliusban proximalis
tibia resectién tumorprotézis beiiltetésen esett dt. A kemoterdpia része-
ként 350 mg/m? antracyclint kapott. Féléves kezelést kovetSen keringési
elégtelenség tinetei jelentkeztek, melynek hétterében silyos bal kamrai
diszfunkcié igazolédott. Per os antikongesztiv terdpia eredménytelensé-
ge utdn intravénds kombindlt inotrop kezelés indult (milrinone, dobuta-
min), de tartds stabil dllapotot nem sikeriilt elérni. Progressziv keringési
elégtelenség miatt, 1 hénapos kezelést kovetSen, szivtranszplantdcié in-
dikdcidja dllt fenn. Ugyanakkor a tumor board véleménye alapjan beteg-
sége remissziéban volt, igy a tovdbbi tumorellenes kezelés jelenleg nem
sziikséges. A malignus betegség miatt szivtranszplantdcié dtmeneti kont-
raindikdciéja allt fenn. A végstadiumu, irreverzibilis cardiomyopathia
miatt, a késébbi szivtranszplantdcié reményében, hosszi tavi tartés me-
chanikus keringéstdmogaté eszkoz bedltetése mellett dontottink. Bal
kamrai tdmogatdst biztositd, intrapericardialis beiiltethet§ HeartWare
implantdci6jdt kovetsen, a kombindlt antitrombotikus kezelés felépitése
utdn, jelenleg ortopédiai rehabiliticiéja zajlik ambuldns keretek kozott.
Megbeszélés. A malignus betegség a szivtranszplantdcié dtmeneti, ab-
szoldt kontraindikdcisjdt képezi. Az utébbi években hazankban is elér-
hetd tartés mechanikus keringéstdmogaté eszk6zok segitségével a bete-
gek biztonsdgosan, hosszu tavon kezelhetSek addig, mig tumormentes-
ség mellett a szivtranszplantdcio, és az azt kovetd immunszupressziv ke-
zelés biztonsdggal kivitelezhet6vé vilik.

ro77 ,,Forrd viz” epilepszia

Zombor Melinda dr.", Rosdy Bedta dr.?, Bereg Edit dr.",
Kébor Jend dr.!

"' SZTE AOK, Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egész-
ségligyi Kozpont, Szeged

? Heim P4l Gyermekkorhdz, Budapest

Hattér. Az epilepszids betegek 60-70%-a j6l kezelhetd. Ennek alapfelté-
tele a rohamok és az epilepszids betegségek, tinetegyiittesek pontos fel-
ismerése. ElGaddsunkban egy hazdnkban ritka epilepszids betegséget
mutatunk be.

Betegek. Szakrendeléseinken 9 gyermeket vizsgdltunk, akiknél furdetés
kozben lépett fel epilepszids roham. Az elsé roham 8 gyermeknél 7-16
hénapos korban jelentkezett, 1 esetben 9 évesen. Mindenkinél komplex
parcidlis roham zajlott, 4-nél médsodlagosan generalizdlédott. Az dltald-
ban 1-2 perces rohamok jellemzd elemei a vizbemerités utdn rovidesen
felléps kontaktusvesztés, ténustalansdg, fixdlds, leszirkilés, apnoe,
esetleg konvulziv elemekkel. Az interiktdlis EEG-n 5 esetben fokalis elté-
rések latszottak, 4 gyermeknél nem volt eltérés. Iktdlis EEG-t 5 betegnél
nyertiink, 4 esetben fokdlis induldst mutatott. Képalkoté vizsgdlat 7 gyer-
meknél tortént, 2-nél fokdlis eltérést, 1-nél Chiari | malformdaciot irtak le.
A furdetési szokds megviltoztatdsa mellett minden gyermek kapott anti-
epileptikumot, igy mindnydjan rohammentesekké véltak. A gyermekek
tobbsége jél fejlédott, 3 esetben azonban (mar premorbid) pszichomoto-
ros elmaraddst észleltiink. A csalddi el6zményben 4/7 esetben szerepel
epilepszia.

Megbeszélés. Betegeink tiinetegyiittese a reflex epilepszidk kozé sorol-
haté dgynevezett ,forré viz” epilepszidnak felel meg. Az esetek jelentds
része gyermekkorban indul. A rohamok a firdéviz hémérsékletének
csokkentésével, illetve antiepileptikum addsdval elkerilhetsk, és az ese-
tek tobbségében néhdny év alatt a betegek meggyégyulnak. A betegség
kilonosen Dél-Indidban gyakori, ahol az 6sszes epilepszia 3,6-6,9%-dt
adja. Eurépdbdl csak szérvanyos eseteket kozoltek. Patomechanizmu-
sdban a kornyezeti hatdsok mellett genetikai tényezdk szerepe valészi-
ni. A bemutatott hazai betegek jellemz6i (nemi ardny, rohamtipus, EEG,
progndzis) j6részt megfelelnek az indiai populdciéban tapasztaltakéval.
Kulonbséget a kordbbi életkorban torténd induldsban és abban taldltunk,
hogy hazdnkban a rohamok jellemz&en alacsonyabb vizhémérséklet
esetén jelentkeznek.
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Uléselnskok: Csoka Monika dr., Szabé LdszI6 dr., Bodrogi Tibor dr., Simon Gébor dr.

roo1. Nydlkahdrtya-elvdltozasok
gastroentoroldgiai vonatkozasai gyermekkorban
Asbéth Dorottya dr.', L6rincz Margit dr.?,

Szalai Zsuzsanna dr.'

" Heim P4l Gyermekkdérhdz, Bérgyogydszat

? Heim Pdl Gyermekkdérhdz, Gasztroenterolégia®

A szdjnydlkahdrtydn és a genitalis nydlkahdrtydn észlelt elvdltozdsok
utalhatnak belszervi, szisztémds betegségekre, kérképekre.

A mucosalis szineltérések hdtterében melanocytaer folyamat, angio-
matosus terime, hemosziderin pigment vagy mads diffiz pigmentacio,
illetve a normdl pigmentdcié hidnya is dllhat. A duzzanatokat oedema,
szovetszaporulat is okozhatja, lehetnek dtmeneti milé jelleglek, vagy
tartésak, s6t egyre novekvéek is. A vesiculosus, bullosus, aphthosus ti-
netek autoimmun vagy infektiv eredetdek.

Fenti szertedgazo képrdl ad az elGadds 6sszefoglalét kiemelve a gasztro-
entoroldgiai vonatkozdsokat. Részletesebben az ajak foltos melanosisat
targyalja, mely felveti a Peutz—Jeghers-szindréma gyanujat és a bélrend-
szer tovdbbi gondos kivizsgdldsat, szitkség esetén az STK11 gén kutatdsat
indikdlja, elktlonitend6en mds, az ajakban el6fordulé festéktartalmu
maculaktol.

P002. Csalddi halmozdddst mutaté djsziilottkori
generalizdlt izomhypotonia, 1égzési és tapldlasi
nehezitettség — mi allhat a hdttérben?

Balla Viktéria dr., Czemmel Eva Rita dr.,

Sz6l16s Krisztina dr., Szende Katalin dr., Kocsis Istvan dr.

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Sziilészeti és N6gyogydszati Kli-
nika, NIC Osztaly

Az Ujszilottkori izomhypotonia differencidldiagnosztikdjat megneheziti
a tunetek hdtterében 4&ll6 patofiziolégiai folyamatok vdltozatossdga.
A megsziiletéstdl észlelt generalizdlt izomhypotonia, nyelési képtelen-
ség és az elsG életnapokban légzéstdmogatdst is igényld 1égzési nehezi-
tettség felvetheti neuromuscularis, illetve anyagcserezavar lehet&ségét,
a meconiumos magzatviz utalhat méhen belili hypoxids eseményre, a
csalddon belili halmozédds genetikai eredetre.

Esetismertetésiinkben egy olyan csalddot szeretnénk bemutatni, ahol ti-
netmentes szil6k harom djszulottjénél a megsziletést kovetSen genera-
lizaltizomhypotonidt és ennek kovetkeztében légzéstamogatdst is igény-
16 1égzési elégtelenséget, tapldldsi és nyelési nehezitettséget észleltink.
Vizsgdlataink acetilkolin-ellenes antitest jelenlétét igazoltdk, mely gon-
dolkoddsunkat a myasthenia gravis irdnydba vitte tovdbb.

Po03. Egy évtizede terdpiarezisztens, Pickwick-
és metabolikus szindromdval komplikdlt silyos
psoriasis sikeres bioldgiai kezelése

Bikszadi llona dr., Barkai Lasz|6 dr., Szakos Erzsébet dr.

Borsod-A.-Z. Megyei Korhdz és Egyetemi Oktaté Korhadz,
Velkey Ldszl6 Gyermekegészségligyi Koézpont Csecsemd- €s
Gyermekosztdly, DEOEC Gyermekegészségligyi Tovdbbképzd
Intézet, Miskolc

Bevezetés. Az utébbi években egyre tobb munka jelenik meg a psoriasis
és metabolikus szindréma, obesitas kapcsolatdrél. A pikkelysomor si-
lyos formdjdban az esetek tobbségében j6 eredményeket lehet elérni bio-
|6giaiterdpidval, alap esetben a tumornekrozis faktor ellenes kezeléssel.
Beteg. A szerzGk egy 4 éves kortél gondozdsuk alatt &l16, jelenleg 14 éves
fid esetét mutatjdk be. Mdr az els6 megjelenéskor obes volt a kiterjedt,
szinte egész testet érintd guttalt és nagyplakkos psoriasisos bértiineteket
mutaté kisfid. Helyi steroid, szalicil, Calcipotriol, ichthiol, dithranol,
UVA fototerdpia, szisztémds acitretin, cyclosporin-A kezelés ellenére is

222

folyamatosan kifejezettek voltak a tiinetei. Akut infekciok kapcsan rend-
szeresen progresszio jelentkezett. A szisztémds kezelés alkalmazdsa so-
rdn ismételten noncompliance mutatkozott a sziil6k és gyermek részérél.
Hasonléképp az dll6 helyzetben is horkoldst okozé adenoid vegetatio
mtéti megolddsat is évekig halogattdk. Dyslipidaemia, hyperurikaemia,
extrém mértékd obesitas dietoterdpidjdban sem mikodtek kozre.

12 éves korban kerilt bevezetésre az etanercept terdpia, melyet az elsé
néhdny hénapban intézeti kortilmények kozott kapott meg. Az ekkor ta-
pasztalt ldtvdnyos javulds dtmenetileg fokozta az egytittmikods készsé-
get a csaldd részérgl. Amikor remissziéba keriilt, 3 hénapig nem jelent-
keztek a kontrollon, nem kivdnta a gyermek a kezelést folytatni. Az Gjabb
silyos relapszus ekkor bekovetkezett. Az6ta ismét rendszeresen jar az el-
lenérzésre, kapja a kezelést, bére csak minimadlis gyulladdsos aktivitdst
mutat. Mérsékelt fogyds is észlelhetd.

Konklidzié. A silyos betegség kezelését, annak eredményességét nagy-
mértékben befolydsolja a beteg gyermek és csalddjanak egyuttmikodé-
se. A biolégiai kezelés elérhetSsége j6 lehetGséget biztosit a pszichés &l-
lapotra is kifejezett befolydssal biré betegség remissziéjanak indukalasa-
ban.

P004. A Raynaud-szindroma: alapbetegség vagy
gyogyszer-mellékhatds?

Badi Piroska dr., Maté Csilla dr., Sipos Péter dr.
Békés Megyei Pandy Kdlmdn Kérhdz Gyermekoszdly

Maurice Raynaud 1862-ben irta le el6sz6r a réla elnevezett betegséget.
Viszonylag gyakori kérkép, a populdcié 5-8%-at érinti, a betegek harom-
negyede né. Gyermekkori eléforduldsa lényegesen ritkdbb, incidencia-
jdra vonatkozéan nem dllnak rendelkezésre megbizhaté adatok. Fontos
kilonbség van a Raynaud-betegség és szindréma kozott, elsésorban a
progndzis és a kezelés szempontjébdl. Jellemzd, hogy a kéz-, ritkdn a
labujjai fdjdalmassd vdlnak. Harom szakaszban zajlik, a stddiumok ro-
hamszerden jelentkeznek, dltaldban 30 percig tartanak és meleg hatdsd-
ra enyhtilnek. A szindréma nem 6ndllé betegség, a hatterében valami-
lyen autéoimmun betegség vagy mads kérkép is jelen van. Bizonyos
gyogyszerek is provokdlhatjdk vagy silyosbithatjdk.

Betegiink jelenleg 16,5 éves ledny. 2012. janudrban diagnosztizaltuk
colitis ulcerosdjat. A remisszi6 indukciés kezelésében mesalazine-t is al-
kalmaztunk. Harom héttel késébb bal hiivelyk- és mutatéujja lividdé, fdj-
dalmassd, nyirkos, hivos tapintativd vélt. Ersebészeti konzilium Dopp-
ler-vizsgalattal keringést nem detektdlt, akut Raynaud-rohamnak véle-
ményezték az elvdltozdst.

A korkép kialakuldsdban mind az alapbetegség, mind a gyégyszer mel-
lékhatdsa sz6ba johetett. Keringésjavito kezelés és a gydgyszer elhagyd-
sa utdn panaszai elhizédéan, de megszintek. Jelenleg ilyen panasza
nincs, colitis ulcerosdja remissziéban van.

Esetiink ismertetését azért tartottuk szikségesnek, hogy felhivjuk a fi-
gyelmet, egy klinikai tiinet megjelenésekor a kéroki tényezék azonosita-
sa idénként nehéz. Komoly dilemmat jelenthet annak eldontése, hogy az
alapbetegség részeként vagy gyodgyszer-mellékhatds kovetkeztében
alakult ki.

P0os. Miért nem beszél a gyermek?
(Kialakult beszédkészség elvesztésének
differencidldiagnosztikaja)

Bodé Timea dr., Hegyi Mdrta dr., Fogarasi Andrds dr.
MRE Bethesda Gyermekkdrhaz

4,5 éves fidbetegtnk kértorténetének ismertetése kapcsdn szamolunk be
egy ritka neurolégiai kérkép, a Landau—Kleffner-szindréma differencial-
diagnosztikdjdrol. A végleges diagnézis a betegség lefolydsa, a hossz-
metszeti kép alapjdn sziletett. A gyermek beszédkészségének elvesztése
miatt kertlt neuroldgiai vizsgdlatra. Ennek kapcsdn szdmolok be a be-
szédzavarok felosztdasdrdl.
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Az eseteket a szerint soroljuk be, hogy csak a nyelvi fejlGdésben észle-
link problémat, vagy ez tarsul kognitiv funkcié zavarokkal, észlelési za-
varokkal (halldskdrosodds), tarsas-érzelmi zavarokkal (autizmus) is. El
kell kiillonitentink a beszédértési zavart a beszédészlelési zavartél. Mds
kérképekre gondolunk, ha a mar elsajatitott beszédképesség fokozatos,
illetve ha hirtelen romldsa kévetkezik be.

Részleteiben a kialakult beszédkészség elvesztésének hdtterében allé

betegségeket ismertetem.

1. Hirtelen romlas kévetkezhet be akut halldsvesztés esetén, emiatt a
fiilészeti és audioldgiai vizsgdlat sziikséges.

2. Hirtelen romldst poszttraumds stressz is okozhat, az elektiv mutiz-
musnak komoly pszichés okai vannak. A gyermek ilyenkor vissza-
utasitja a beszédet, kivdlasztott személyekkel vagy helyzetben kom-
munikdl. Gyermekpszichiatriai gondozdsa sziikséges.

3. Alandau—Kleffner-szindréma a gyermekneurolégia szaktertiletéhez
tartozik. Az egyik legsilyosabb nyelvhaszndlati zavar. A beszédér-
tés szenved elGszor zavart, egyébként megtartott kognitiv funkcick
mellett. Az epilepszids encephalopathidk k6zzé soroljak. Genetikai
hétteret is feltételeznek, valamint a Wernicke-terulet és egyéb kérgi
tertletek kapcsolati zavardval magyardzzdk. Az EEG-n jellemz6 az
elektromos status epilepticus alvdsban (ESES). Kapcsolatot feltétele-
ziink az aktiv EEG és a mkodészavar kozott.

Akutan kialakulé térfoglalé folyamat, stroke a domindns oldalon is

jarhat afdzidval is.

5. Migrénes epizédban ismert dtmeneti afdzia, beszédzavar.

6. Postictalis afdzia, lezajlott epilepszids rohamot kovetéen

Roviden 6sszefoglaljuk a betegséggel kapcsolatos terdpids nehézségeket

is.

4.

Poo6. Elsé éves szakmdt tanulo hallgatok
rei)rezentatfv kiterjesztett egészségligyi
dllapotfelmérése

Borda Stefdnia dr.”, Kenyeres Krisztina dr.?,
Rubiné Gregus Aniké dr.?, Havasi Ménika dr.?,
Havasi Katalin dr.’

! Simile-Converto Bt., Szeged

? SZTE Fogorvostudomdnyi Kar, Szeged

* HTKT Kapcsolat Kézpont, Hédmezé6vdsarhely

* Dr. Farkasinszky Terézia Ifjisdgi Drogcentrum, Szeged
’ Havasi Bt., Hédmezévdsdrhely

A tanulmdny célja egy dél-kelet magyarorszdgi szakképzg iskola elsé
éves szakmdt tanulé hallgatéinak egészségiigyi dllapotfelmérése volt,
kilonos tekintettel az dltaldnos egészségdllapotra, egyes laboratériumi
paraméterekre, a fogdszati stdtusra, valamint az egészségmegdrzésre vo-
natkozé szokdsokra.

103 elsd éves szakmdt tanulé (16-22 év kozotti) hallgaté vett részt egy
részletes status- és laboratériumi vizsgdlaton, 67 6 toltott ki egy részle-
tes kérddivet, illetve 45 6 jelent meg 6nkéntes fogdszati szGrévizsgala-
ton. Az anonim, 6nkéntesen kitoltott kérdGiv az életvitelre, tdpldlkozdsi
szokdsokra, parkapcsolatokra, kdros szenvedélyekre és a szdjhygiénére
vonatkozé kérdéseket tartalmazott. A hallgaték kémives, hegeszts,
dcs-dllvdnyozé és keramiakészité képzésben vettek részt. A hallgaték
18%-nak a testtomegindexe (BMI) 25-nél magasabb (tilsilyos) volt, ko-
ziiltk 37%-ban volt 30 feletti (elhizott). 6%-ban mértiink emelkedett vér-
nyomds értékeket, de ebbe a csoportba nem tartoztak bele az ismert és
kezelt hypertonias hallgaték (5%), 14%-ban fordult el6 allergia és
asthma. A laboratériumi vizsgdlatok kozul a mdjfunkciés és a szérum
bilirubin értékek mutattak 11%-ban emelkedést. A tapldlkozdsi szokdso-
kat tekintve a hallgaték kevesebb, mint 1/5-e reggelizik rendszeresen és
még ennél is kevesebben fogyasztanak napi rendszerességgel gyimol-
csot és zoldséget. A vdlaszadok 72%-a gyakorlatilag nem fogyaszt halat.
Ugyanakkor, jelent8s ardnyban hédolnak kdros szenvedélyeiknek: sokan
fogyasztanak napi vagy heti rendszerességgel kélat (66%), energia italo-
kat (24%), kdvét (45%) és alkoholt (22%). A hallgaték tébb mint fele
(52%) rendszeresen dohdnyzik, 13,5 szél cigaretta/nap dtlagban. A részt-
vevsk 1/3-a naponta csak egyszer mos fogat és 63%-ban csak fogfdjds
esetén fordulnak fogorvoshoz. Ezeket az adatokat megerdsitették a fogd-
szati sz(irés eredményei: a 45 onkéntesen megjelent hallgaténak ¢ssze-
sen 192 szuvas foga volt, ez atlagban 4,26 szuvas fog/f6-t jelent, a megje-
lentek 93%-a igényelne siirgds fogdszati beavatkozdst. A tanulmanyban
részt vettek a szakmat tanulé 16-22 éves korosztdlynak egy adott szeg-
mensét reprezentdljak. Adataink igazoljdk, hogy ez a hallgatéi csoport
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fokozott vulnerabilitdsd, s kiemelt figyelmet érdemel. A hosszi tdvi
egészségfejleszts programok kidolgozdsdban kiilonos figyelmet kell for-
ditani a kilonb6z6 hallgatéi csoportokra jellemzé mentélis-szocidlis al-
lapothoz igazitott egészségfejlesztésre.

roo7. Okostelefonra irott mobilalkalmazasok
szerepe a gyulladdsos bélbetegek terdpidjdaban

Cseh Aron dr., Miller Katalin Eszter dr., Szabé Doléresz dr.,
Araté Andrds dr., Veres Gabor dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekklinika

Krénikus betegek elldtasaban a betegek kovetése és a folyamatos beteg-
ség-onkontrolljuk jelenti az egyik legnagyobb kihivast. Gyermekkori
krénikus betegek esetében a kezdeti teljes szilGi kontroll mellett egyre
fontosabb lehet az életkor elérehaladtdval a sajdt betegségiik feltigyele-
te. Gyulladdsos bélbetegség (IBD) kezelésében kiilonosen fontos a meg-
felel6 életminGség és az aktivitas kovetésére rendszeresen, a beteg dltal
elvégzett tiineti naplézas. Tekintettel arra, hogy életkori sajatossagok mi-
att az érintett populdcié kiulonosen fogékonynak tekinthets a modern in-
formdciés technolégia felhaszndldsaban, ezért kézenfekvének ténik
ezen eszk6zok segitségét alkalmazni. A ma mdr széles korben elérhetd,
és valéban el is terjedt okostelefonok képesek olyan mobilalkalmazdsok
futtatdsdra, amelyek ellenérzott médon tudnak bizalmas adatokat térol-
ni, esetleg tavoli vezérléssel frissiteni, és azokat a lekérdezsknek tovab-
bitani. Az IBD kezelésében fontos tiineti naplézds, antropometriai kove-
tés, gyogyszerelési emlékeztetdk, és tovdbbi vizsgdlatok elGjegyzésében
nydjt segitséget a madr felnGttek részére elérheté IBD Naplé nevd,
okostelefonokra irott mobilalkalmazas. (ldsd
http://www.pharmaonline.hu/informatika/cikk/ibd_naplo___
mobil_applikacio) Az alkalmazds gyermekek szamadra is elérhetd, életkor
szerinti betegség-, és mobiltelefon-felhaszndldsi szokasokat is figyelem-
be vevs verziéja hamarosan elérhetévé vdlik a kozonség szamdra. Ezzel
kezdetben az aktivitds indexek (PCDAI és PUCAI) és életmingség
(IMPACT) rogzitése vilik egyszeriibbé. Késébbiek sordn a Magyarorszdgi
IBD regiszterrel (HUPIR) valé 6sszekapcsoldsa révén, nemcsak a betegek
szdmdra jelent majd el6nyoket a betegségik pontosabb megismerésé-
ben, hanem a klinikusok mindennapi munkdjdt is konnyebbé teheti.

roos. Ujabb adatok az allergids eredetii
megbetegedések patomechanizmusdrol

Cserhdti Endre dr.
Semmelweis Egyetem |. Sz. Gyermekklinika, Budapest

Az elGadds célja ez elmilt 1-2 esztendében megjelent fontosabb kozle-
mények egyes adatainak bemutatdsa, a cimben szerepl6 témakaorben.
Farmon él6 gyermekeknél (6-12 év) az dtmenetei zihdlds (wheeze) rit-
kdbb (OR: 0,78 C1 0,64-0,96) a kontrollokhoz képest. Hasonlé6 a helyzet
a farmon laké nem atopidsoknal taldlhaté zihdldas mértékében (OR: 0,45
C10,32-0,63) szintén a kontrollokhoz képest. Ugyanakkor a farmon él6k-
nél a légzésfunkcios értékek és a kilégzett NO szamadata nem kiilonbo-
zik a lakossdg egészénél taldlhatotol (IACH).

Mogyoréallergids felnétteknél és gyermekeknél ordlis deszenzibilizacio
tortént. A deszenzibilizdltakndl a tinetet okoz6é mennyiségld mogyoré
felment 5000 mg-ra, mig a kezelésben nem részesulteknél ez csupdn 280
mg volt. Az aktiv kezelés azonban a betegek 47%-ndl mellékhatdsokkal
jart (Cochrane-elemzés).

A velesziiletett (innate) immunreceptorok expresszidja a koldokzsinér
vérben (TLR7 és TLR8) magasabb a farmon éI6 djsziilotteknél a kontrol-
lokhoz képest. Azokndl a csecsemd&knél, akik a farmrél szdrmazé nem
felforralt tejet fogyasztottdk szintén magasabb TLR receptor expresszi6
volt észlelhetd (TLR4, TLR5, TLR6) az ilyen tejet nem fogyasztékhoz ké-
pest.

Ezek és tovdbbi ismertetendd adatok j, lényeges informdcidkat kozol-
nek az allergids korképek és a kornyezeti tényezék kozotti dsszefliggé-
sekrdl.
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ro10. [ztelen higydr

Csetneki Judit dr., Bognar Viktéria dr., Scheuring Noémi dr.,
Szabd LdszI6 dr.

Heim P4l Gyermekkdrhdz

Atorténelemben a gorogok megfigyeltek két olyan betegséget, melyben a
polyuria és polydipsia volt a vezetd tiinet. Tapasztalati dton jottek rd,
hogy az egyik esetben mézizii, mig masikban iztelen a vizelet. Ezdltal ne-
vezték a késébbiekben iztelen higydrnak, a ma diabetes insipiusként is-
mert betegséget.

El6addsunkban egy osztdlyunkon kezelt beteg esete kapcsdan mutatndnk
be a diabetes insipidus egy ritka, velesziletett formdjat. A kértorténet be-
mutatdsa kapcsdn kitérnénk a tinetekre, diagnosztikus lépésekre, vala-
mint a kezelési lehetGségekre.

ro11. A béka és a kirdlylany
(avagy a rehabilitdcio jelent6sége
a gyermekgyogydszatban)

Csohany Agnes dr., Paraicz Eva dr.
MRE Bethesda Gyermekkérhdz Mozgdsszervi Rehabilitdciés Osztdly

Osszefoglals. Mindenki ismeri a mesét a kirdlyldnyrél, aki elindul, hogy
megtaldlja dlmai hercegét. Utkozben minden békat megcsdkol, hatha at-
véltozik kirdlyfiva. Végil sok-sok csék és kudarc utdn az egyik békdbaol
kirdlyfi lesz.

A stlyos betegséghdl vagy balesetbél gyégyulé gyermekben sokszor
mind a szil6knek, mind a kezelGorvosoknak nehéz megldtni a kirdlyfit
vagy kirdlylanyt.

2007 dprilisa 6ta mdkodik gyermek rehabilitdciés osztdlyunk a MRE
Bethesda Gyermekkérhdzdban. Osztdlyunkra az akut elldtdst kovetSen
kertlnek a gyermekek sokszor még kémds dllapotban. A gyermek és szi-
lei, valamint szdmos szakember k6z6s munkdjdval hosszu hetek, héna-
pok alatt legtobbjikbdél kirdlyfi és kirdlyldany valik.

Retrospektiv vizsgdlattal feldolgoztuk 2013. dec. 31-ig osztdlyunkon re-
habilitdlt gyermekek adatit. Szamokban és képekben szeretnénk bemu-
tatni eredményeinket.

Célunk, hogy felhivjuk a csecsemd- és gyermekgyodgydszok figyelmét a
rehabilitacié fontossdgara. Stlyos betegséget vagy balestet kovetGen ma-
radvdnytinetekkel, esetleg fogyatékossdggal gyogyulé gyermekeknek is
meg kell adni a lehet&séget a szebb és jobb életre.

Mi lenne, ha a kirdlyldny egyetlen békdt sem csékolna meg...

Po13. Acrodermatitis dysmetabolica

Csoma Zsanett dr.', Récz Gdbor dr.?, Papp Ferenc dr.’

! Bérgydgydszati és Allergoldgiai Klinika, Szent-Gyérgyi
Albert Orvos- és Gydgyszertudomdnyi Centrum, Szegedi
Tudomdnyegyetem, Szeged

? Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermekegészségigyi
Koézpont, Szent-Gyorgyi Albert Orvos-és Gyogyszertudomdnyi
Centrum, Szegedi Tudomdnyegyetem, Szeged

A szomatomentdlisan és pszichomotorosan stlyosan retarddlt 13 éves le-
dnygyermek észlelésekor kiterjedten, testszerte szamos élesen koriilha-
tarolt, élénk erythemds, hamlé, psoriasiform jellegl, impetiginizdlédott,
sdrgds szinl porkkel fedett, helyenként nedvedzd, karélyos plakk volt I4t-
haté. Kordbbi kivizsgdldsa sordn a neuroldgiai szakvizsgalat Iényeges or-
ganikus eltérést nem igazolt. Anyagcsere-betegség irdnydban torténd ki-
vizsgdlds sordn mucopolysacharidosis, metachromaticus leukodystro-
phia, aminosavanyagcsere-betegség nem igazolédott, azonban az ami-
nosav kromatographids vizsgdlat sordn generalizdlt hyperamino-
acidaemia, aminoaciduria fenndlldsara, majd a kontrollvizsgalat sordn
hyperalaninaemidra derilt fény. Anamnézisébdl kiemelendd a bal szem
rosszul differencidlt retinoblastomia miatti enukledciéja. A jelen bdr-
gyégydszati kép elsGsorban szuperinfektdlédott acrodermatitis entero-
pathica-szer( tiinet gyandjat vetette fel. Kivizsgdldsa sordn jelentGsen
csokkent szérumcinkszint, és tandem tomegspektrometrids vizsgdlattal
globdlisan csokkent szérumaminosav-szint, kifejezetten alacsony
metionin-, fenilalanin-, tirozinszint igazolédott. A klinikai tiinetek kiala-
kuldsdhoz az elhiiz6dé fehérje megszoritds, vegetaridnus étrend eredmé-
nyeként, szekunder médon kialakult egydttes cink és esszencidlis amino-

224

sav hidnydllapot vezetett; a beteg a szubsztituciés kezelés bevezetését
kovetSen igen gyorsan tiinetmentessé valt. Az acrodermarmatitis
enteropatica ritka genetikai betegség, a cink felszivéddsanak zavara idé-
zi el6. Mig a klasszikus, velesziiletett cinkhidny szerencsére igen ritka
betegség, addig szerzett formdja lényegesen gyakrabban fordul el6. Akar
velesziletett, akdr szerzett formarél van sz6, a klinikai tiinetek igen jel-
legzetesek, dermatitis, hasmenés, alopecia tridsz képében jelentkeznek,
illetve stlyos belszervi, kézponti idegrendszeri manifesztaciékkal is tar-
sulhatnak. Emellett szdmos velesziiletett és szerzett anyagcsere-beteg-
ségben gy aminosavanyagcsere-zavarokban, organikus aciduridkban,
az ureaciklus zavaraiban, az esszencidlis zsirsavszintézis zavarokban,
biotinoddz-deficiencidban, esszencidlis aminosav és zsirsav, valamint
biotin hidnnyal jaré dllapotokban is hasonlé tinetek kialakuldsat észlel-
hetjik; utébbiak esetén az acrodermatitis dysmetabolica diagnézis elne-
vezést haszndlhatjuk.

ro14 Ujsziilottkori profiiz hasmenés — egy silyos
PID kezdete? (A FOXP3 gén ij mutdcioja IPEX
szindromds betegiinknéljg

Csiirke 1ldiké dr.", Marédi LaszI6 dr.?, Téth Bedta dr.",
Toéth-Heyn Péter dr.', Szabé Attila dr.*, Bardth Sandor dr.?,
Dics6 Ferenc dr.'

' $7-5z-B Megyei Kérhdzak és J6sa Andrds Egyetemi Oktato-
kérhdz Gyermekosztdly

2 DEOEC Infektoldgiai és Gyermekimmunoldgiai Tanszék
* DEOEC Regiondlis Immunoldgiai Labor
* SOTE I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Az IPEX szindréma egy extrém rika, monogénes, recessziv X- hez kotott
primer immundeficiencia (PID), melynek oka a FOXP3 gén mutdcidja,
ami a Treg-sejtek diszfunkciéjdt eredményezve vezet a korai kezdetd, su-
lyos megbetegedéshez, amit tobb szerv agressziv autoimmunitdsa jelle-
mez, ezt a mozaik sz6 tikrozi: immundiszreguldcié, polyendocrino-
pathia, enteropathia, X-hez kotott.

Az élet elsé hénapjaiban — akdr néhdny napos korban — jelentkezd su-
lyos, befolydsolhatatlan proftiiz hasmenés, nehezen kontroldlhaté T1DM,
s terdpiarezisztens ekzemds bértiinetek tarsuldsa jellemzi a betegséget.

A kiegészit, szupportiv és immunszupressziv terdpia mellett a végsé
megolddst a HSCT jelenti. Ha nem kell§ idében s nem megfelel§ terdpid-
ban részesil a beteg, sajnos korai haldllal végzadik.

G.K. fid djszulott betegiinknél 5 napos kordban jelentkezett elGszor a hig
vizes székletirités, melyhez vdltozé intenzitdsi maculopapulosus
exanthaemdk tarsultak. 10 napos kordban dllapotaban rosszabbodds ko-
vetkezett be, emiatt osztdlyunk intenziv részlegére kerilt, ahol magas
gyulladdsos laborértékei és cardialis dekompenzdaciés tinetei alapjan
perinatalis infekcié gyandja meriltfel, ezért kombindlt antibiotikumok,
kardiotonikumok, immunglobulinok addsara kertilt sor. Obszervéciéja 2.
hetében észlelt magas vércukorértékei miatt inzulin addsa indult, de cu-
korhdztartdsa emellett is nehezen volt bedllithaté. Specidlis tdpszer add-
sa mellett is vdltozatlan profiz hasmenése, bértiinetei, nehezen kontrol-
ldlhaté diabetese, anaemidja és thrombocytopenidja, emelkedett 6ssz-
IgE-szintje és a fii neme felvetette az IPEX gyandjdt, emiatt immun-
szuppressziv terdpidt alkalmaztunk, és tovdbbi vizsgdlatokat végeztiink
IPEX irdnydba. Beteglink esetében a FOXP3 génen (ij mutdcio igazolédott
[nukleotid csere (c.1207G>T)].

Ez Magyaroszdgon az elsé igazolt IPEX szindrémads beteg.

ro15. Nemcsak végtagfejlodési rendellenesség!
Dalloul Hicham dr., Hollési Andrea dr., Végsé Aranka dr.,
Kolldr Szonja dr., Kocsis Istvan dr.

Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Sziilészeti és N6gyogydszati
Klinika, NIC osztaly

A velesziletett rendellenességek intrauterin diagnosztikdja az elmdlt
évek sordn hatalmas fejl6désen esett at, de ennek ellenére a ritka beteg-
ségek megitélése sokszor nehézséget okoz. A TAR szindréma (a mozaik-
sz6t a legjellemzébb tiinetek, a thrombocytopenia és a bilateralis radius
aplasia adjdk) egy ritka, autoszomalis recessziven 6rokl6dé betegség,
mely a hypomegakariocytosison és a kétoldali fels6 végtagi deformitdson
kivil, sziv- és vesefejlédési rendellenességgel, jelentds leukocytosissal,
balra tolt vérképpel, valamint a vérzékenységbdl adédéan melaendval,



GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

haematuridval, kovetkezményes anaemidval, illetve intracranialis vér-
zéssel jarhat.

A thrombocytopenids epizédok szdma az életkorral forditottan ardnyos.
Az elsG élethéten az érintettek felénél, az elsé négy hénapban a betegek
90%-4andl jelentkezik rendkivil sdlyos thrombocytopenia, ami az djszi-
lottek sajdtsdgaindl fogva, egyes kozlemények szerint az érintett gyerme-
kek akdr 30%-nal is intracranidlis vérzéssel jarhat.

A betegség praenatalisan felismerhetd. Korai azonositdsa fontos, hiszen
mds végtagfejlédési rendellenességekkel ellentétben, TAR szindréma
esetén gyors hematolégiai vizsgdlatokra, illetve — mint a bemutatott
esetiinkben is — thrombocyta pétldsra lehet sziikség megsziiletés utan, az
olyansilyos szov6dmények megel&zésére, mintaz intracranialis vérzés.

P016. 2012-2013-ban osztdlyunkon diagnoszti-
zalt kézponti idegrendszeri tumoros eseteink
Dedk Gyérgy dr.', Gyorsok Zsuzsa dr.?,

Kissevich-Horvath Tamds dr.!, Kddar Zsuzsa dr.',

Simon Gabor dr.’

' Fejér Megyei Szent Gyérgy Egyetemi Oktaté Korhdz,
Székesfehérvar, Ujsziilott-, Csecsemd- és Gyermek osztdly

? Orszdgos Klinikai Idegtudomanyi Intézet, Budapest,
Gyermek-idegsebészeti osztdly

Gyermekkorban a kozponti idegrendszer primer daganatai a leukaemidk
utdn a leggyakoribb malignus megbetegedések. A prognézist a lokalizd-
ci6, amdtéti eltdvolithatésdg és a daganat szovettani képe egyiittesen be-
folydsolja. A precizebb diagnosztikai (koponya MR, PET-CT stb.) és mii-
téti technikdk, valamint a fejl6d6 terdpids eljdrasoknak koszonhetsen ko-
rai felismerés esetén a betegek tilélése és életminGsége jelentSsen javul-
hat.

A 2012-2013 években osztdlyunkon kilenc agytumoros gyermeket diag-
nosztizdltunk (2 infratentorialis és 7 supratentorialis). A diagnézis feldlli-
tdsa kapcsdn szerzett tapasztalatainkat szeretnénk ismertetni azzal a cél-
lal, hogy a jovGben betegség gyors felismeréséhez hozzdjdrulva a prog-
nézist javithassuk. Az esetbemutatdsok kapcsan kittintetett figyelmet ki-
vdnunk forditani a sokszor nem tipusos tiinetekre, azok idébeni megjele-
nésére és dinamikdjdra. Fontosnak tartjuk, az alarmirozé tiinetek alapjan
indikdlt képalkoté vizsgdlatok korai elvégzését és a betegek rovid idén
beluli specidlis intézetbe kiildését. A képalkoté vizsgdlatok anyagat be-
mutatva érdekességként emlitjik, hogy a kilenc eset mindegyike kiilon-
b6z6 lokalizdcidju volt. Réviden ismertetjik a m(téti beavatkozdst és a
szovettani eredményt, valamint a posztoperativ kimenetelt.
Kovetkeztetésként hangsilyozni kivdnjuk: az alarmirozé tunetek felis-
merését, a helyileg elérhetd képalkoté vizsgdlat (lehetSleg koponya-MR)
az egyértelmi neurolégiai kérjelek megjelenése el6tti korai elvégzését, a
megfelelGen elGkészitett és lebonyolitott szdllitdst, hogy a terdpids/muté-
ti beavatkozast minél kordabban elvégezhessék.

ro1s. Egyszerd elhizds. Vagy mégsem?

Dunai Gyérgy dr., Deme Anna dr., Kévdri Helga dr.,
Ernyei Szilvia dr., Kocsis Istvan dr.

Szent Lazar Megyei Kérhdz Salgdtarjan Gyermekosztaly

A gyermekkori elhizds korunk egyik f6 problémadja. A Centers for Disease
Control and Prevention (CDC) szerint Amerikdban a 2-5 éves gyermekek
13,9%-a, a 6-11 évesek 18,8%-a és a 12-19 éves serdiil6k 17,4%-a so-
rolhaté a tilsilyosak kozé. Szinte jdarvdnyszerGen terjed, fuggetlenil a
szocidlis hattértsl, az etnikai csoporthoz valé tartozastél, vagy attél,
hogy a gyermek melyik orszdgban él. Hosszutdvd kovetkezményei ko-
moly problémadva valtak. Azok a betegségek, amelyek valaha csak a fel-
nétteket érintették, mdr gyermekkorban is megjelennek.

13 éves ledny esetét ismertetjiik, akinél 4 éves kordtél fokozédé elhizas
jelentkezett, melynek hdtterében endokrinolégiai ok nem igazolédott.
Az eddig elvégzett vizsgdlatok, laboratériumi eltérések és klinikum alap-
jdn egy ritka, dudgynevezett ROHHAD (rapid-onset obesity with
hypothalamic dysfunction, hypoventilation, and autonomic dys-
regulation) betegséget diagnosztizdltunk. Mivel a betegség ritka, kilon-
b6z6 endokrin eltéréseket okoz és hasonlitaz egyszer elhizasra, ezérta
diagndzis sokszor késik. A betegség jelentéségét az adja, hogy igen nagy
a keringés- és légzésledllds incidencidja, valamint kezelése komoly
interdiszciplindris egytttmikodést igényel.
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r20. Intramedullaris tdlyog csecsemékorban
Elmont Beatrix dr.', Gardos LaszI6 dr.', Nagy Gyongyi dr.?,
Aradi Mihdly dr.?, Markia Baldzs dr.’

Zala Megyei Korhdz, Zalaegerszeg

" Gyermek intenziv és Rehabiliticics részleg

? Radioldgiai osztdly

’ Orszdgos Klinikai Idegtudomdnyi Intézet

Egy flaccid paresissel érkezé csecsemd mindig kihivést jelentaz 6t ellaté
orvosoknak. Egy ilyen tanulsdgos esetet szeretnénk bemutatni. Felvétel-
kor 1 éves kisded pszichomotoros fejl6dése zavartalan volt. Megsziileté-
sét kovetSen mdr észlelték lumbalisan kb. 4 cm dtmérgj( lividebb bérel-
véltozdsdt, ami kozepén egy gombostifejnyi fehér folt volt, de ezzel
kapcsolatban teend6t az 6t kezeld kollégdk nem ldttak. Felvétele elé6tt 3
hénappal kezdddott betegsége visszatérs lazas dllapotokkal, ami miatt
kezdetben teriileten per os, majd intézeti koriilmények kozott iv. antibio-
tikus kezelésbe részesilt. Els6 kérhdzi dpolds sordn higydti infekciét iga-
zoltak, késébb egyértelm( bakteridlis gécot nem sikertlt kimutatni. Je-
len felvétele el6tt 3 nappal kerilt ismét kérhdzba antibiotikus kezelés
mellett sem sz{nG ldzas dllapot miatt. Felvételét kovetGen vizelet reten-
ciot észleltek majd 2 nap milva petyhtdt paraplegia alakultki. Ekkor ke-
rilt dthelyezésre osztdlyunkra. Allapota rapidan progredialt, néhdny 6ra
alatt a bal fels6 végtag bénulds is kialakult. Aktivitdsi értékeiben emelke-
dettség volt. Koponya-MR kérosat nem mutatott, a gerinc-MR- vizsgdlat
lumbaltél a Th VI- ig terjedd jelentds intramedullaris oedemat igazolt.
Lumbal punctiéval liquort nyerni nem tudtunk, a lubaltiben maradt
gennybdl és hemokultdrdbdl E. coli tenyészett ki. A széles spektrumu
antibiotikus kezelés, nagydézisd szteroid és immunglobulin mellett 4t-
meneti javuldst kovetden dllapota progredialt, bulbaris tinetek alakultak
ki, a kontroll-MR az teljes myelont érint§ gyulladdst irtak le, a folyamat a
nyuiltvel6-hid bal oldali hatardig terjedt. Lumbalis szakaszon télyog ki-
alakuldsdt irtdk le. Idegsebészekkel folyamatosan konzultdltunk, kezdet-
ben a konzervativ kezelést javasoltdk, majd a 2. hét végén a kisdedet az
Orszdgos Klinikai Idegtudomdnyi Intézet gyermek részlegére helyeztiik
at. Itt el8szor a Th XIl-LI magassdgdban punctiot végeztek, majd mivel 3
nap milva a kontroll-MR nem mutatott javuldst hemilaminectomidbdl
exploratiot végeztek a Th XII-L1 és a LV -S| magassagdban, a fert6zés for-
rdsaként szerepl6 dermalis sinust rezekdltak. Ezt kovetGen a gyermeket
visszahelyezték osztdlyunkra, tovabbi konzervativ kezelés folytatasa
céljabol. Meronem-kezelés mellett ldztalan, alsé végtagok tovdbbra is
areflexidsak, a bal oldali paresis megsz(int. Jobb alsé végtag jelenleg is
plég, itt kozben kialakult egy VFS thrombosis, ami miatt LMWH kezelés-
be részesil. Folytatjuk az intenziv rehabilitdciéjdt, és bizunk a tovdbbi
javuldsba. Az esetet azért tartjuk nagyon tanulsdgosnak, mert egy drtal-
matlannak latsz6 kis bérelvdltozas mogott egy olyan idegrendszeri fejls-
dési rendellenesség dllhat, ami stlyos, akdr az életet is veszélyeztetd,
vagy stilyos fogyatékossdghoz vezetd fert6zéshez vetethet.

ro21. Ujsziilottkori nyaki teratoma elldtdsa
klinikankon

(SZTE Gyermekklinika, Sebészet Osztily)
Etlinger Péter dr.", Juhdsz LdszI6 dr.', Kovdcs Tamds dr.",
Télosi Gyula dr.”

" SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek
Egészségligyi Centrum, Sebészet Osztdly

2 SZTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek
Egészségligyi Centrum, PIC

Bevezetés. A teratomdk totipotens primordidlis csirasejtekbdl kialakulé
daganatok. Leggyakoribb eléforduldsuk sacrococcygealis, de elhelyez-
kedhetnek mads lokalizdciéban is. A teratomdk kb. 8%-aban fordul el6
nyaki lokalizdcié. A diagnézis gyakran mdr magzati ultrahangvizsgdlat-
tal feldllithaté. Nagy kiterjedés esetén sziletés utdn trachea kompresszi-
6t okozhatnak. Az esetek tobbségében a nyaki teratomdk jéindulatdak,
kezelésiik teljes sebészi eltdvolitds, ezt kovetSen a tidlélési ardny
80-90%. A térardnytalansdg miatt elektiv sectio sztikséges lehet.

Esetismertetés. 38. gestatios hétre sectioval vildgra hozott ldny csecsemé
2 6rds életkorban keriilt SZTE Gyermekklinika PIC osztdlydra. 26. hetes
magzati korban ultrahang vizsgdlattal a nyak jobb oldaldn elhelyezkedd
kiemelkedést diagnosztizdltak, a tovdbbi ultrahang vizsgdlatok noveke-
dést irtak le. Sziiletéskor a nyak jobb oldalan fejet dyslocalé csecsemd-
fejnyi terimét észleltek, mely légzési zavart nem okozott. MR vizsgdlattal
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tisztdztuk a f6bb nyaki strukturdkhoz valé viszonyt, majd in toto eltdvoli-
tottuk. A szovettani vizsgdlat megerGsitette a teratoma diagnézisat. J6 al-
taldnos dllapotban bocsdtottuk haza, a kontrollvizsgdlatokon recidiva
nem igazolédott.

Osszefoglalds. A nyaki elhelyezkedés( térsz(ikits folyamatok eltdvolitd-
sa komoly kihivds, jelenthet stirgésségi indikdciét, amennyiben légzés-
zavart okoz.

ro23. Allergoderma vagy valami mas?

Fige Anita dr., Tiszlavicz Lilla dr., Bartyik Katalin dr.,
Bereczki Csaba dr.

SZTE AOK, Gyermekgydgydszati Klinika

Betegiink 3 hénapos kordban keriilt ambulanciankra egy hete, mosészer-
vdltast kovetSen észlelt teljes testfeltiletet érint6 exanthema miatt, amely
antihisztamin addsa és hidrolizélt tdpszerre véltds ellenére is progredidlt,
néhol hélyagossa vdlt. Fokozddé tiineteire valé tekintettel epidermolysis
bullosa kizdrdsa céljébol borgyégydszat konzilium tortént. Tizenegy
nappal az elsé ambuldns megjelenést kbvetSen a hélyagos bérelvdlto-
zdsbol vett szovettan urticaria pigmentosa massziv kutdn besz(rédését
igazolta.

A mastocytosis egy igen ritka hematolégiai betegség, amely a gyermekek
80%-dban az els6 életév sordn alakul ki és gyakran felnéttkorra teljesen
visszafejlgdik. Diffiz cutan bullosus formdja extrém ritka. A hélyagok
spontdn, illetve trigger hatdsra (véddoltds, gyogyszerek, fert6zések) is
megjelenhetnek, amely a kezelést bonyolultta teszi. Esetiinkben bar a be-
tegség cutan formdjarél van szo, a szisztémds szteroid addsdt nem tudtuk
elkerilni a lokdlis kezelés sikertelensége miatt.

ro24. A korszerd perinatologiai gyakorlat hatdsa
a ductus arteriosus klinikai jelentdségére

Gyenes Vilmos dr.
Kecskemét Megyei Kérhdz, MRE Bethesda Korhaz

A korszer( perinatolégiai elldtds lényegében vdltoztatta meg a ductus
arteriosus klinikai jelent&ségét. A gyégyszeres beavatkozdsra, mdtéti ke-
zelésre szorulé betegek szama toredékére csokkent. Az ELBW - 1000 g
testtomegnél alacsonyabb sziiletési silyud koraszulotteknél az élet els6
heteiben a ductus kb. 70 %-ban nyitott. A perinatalis elldtds kordbbi fej-
lettségi szintjén a gyermekek mintegy 50%-a terdpids beavatkozdsra szo-
rult. A nyitva maradds a megvdltozott elldtdsi rendszerben természetesen
fennmarad, de az esetek donté tobbségében gyogyszeres, illetve miitéti
terdpidt nem igényel.

Aterdpia hdrom egysége kozil a nem specifikus-konzervativ kezelés do-
mindl, a gyégyszeres, m(téti kezelés visszaszorul.

Mi okozza a kiilonbséget a hagyomdnyos konvenciondlis elldtds-lélegez-
tetés és a korszer( terdpia kozott? Az up-to-date elldtds 3 elemét emel-
ném ki. Adekvdt szteroid profilaxis — INSURE — korai enteralis tapldlds.
A sikeres szteroidprofilaxis megfelelé terhesgondozds, infekcié kont-
roll-kezelés, eredményes tokolysis hidnydban nem valésulhat meg.
Irodalmi adatok szerint a steroidnak 6nmagdban is kedvez§ hatdsa van a
ductus zdréddsi folyamatra, valészintien receptorszinten. A koraszulot-
tek ductusa dltal termelt PGE, PGl szintje magas, RDS-ben szenved&knél
még magasabb, inadekvdt |élegeztetés esetén a tudd elimindl6 hatdsa
korldtozott. Az oxigénérzékel§ appardtus, ioncsatorndk, az endotelin-
rendszer, thrombocytafunkcié korfliggéen éretlenebb. A hemodinamikai
jelentéséggel biré ductus kezelésének tovdbbra is 3 lehetdsége van —
nem specifikus-konzervativ-gyégyszeres—mdtéti.

ElsGsorban azok a perinatalis kozpontok képesek a korszerd elldtds
megvaldsitdsdra, ahol a szllészet-perinatalis centrum egységet alkot.
A magas szinti elldtds ductusterdpidra, a ductus hemodinamikai
jelent&ségére gyakorolt hatdsdt az AEK Perinatalis Centrumdanak statiszti-
kai adataival tdmasztandm ald.
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ro27. Populdcids prevencio: sziir6vizsgdlat és
az egészségtudatossdg fejlesztése

Havasi Katalin dr., Borda Stefdnia dr., Gaizer Tamds,
Katona Mdrta dr.

Dr. Havasi Bt.,, Hédmezdbvdsdrhelyi Polgdrmesteri Hivatal,
Simile-Converto Bt, Szeged

Régens Zrt Budapest

SZTE Gyermekgyogydszati Klinika és Gyermek Egészségligyi
Kézpont

Hédmezdvdsdrhely dltalanos és kozépiskoldjaban 2005 6ta, a ,minden-
napos testnevelés” bevezetése 6ta végezzik fizikai terheléshez kototten
a tanuldk egészségi dllapotdnak, valamint edzettségi dllapotanak szdré
jellegti vizsgadlatat.

Az el6adds bemutatja statisztikai és informatikai eszkozokkel végzett
egyuttes elemzését HédmezGvdsdrhely 2013 évi teljes didkpopuldciéja-
nak, azaz 5000 tanulé testardnyainak, fizikai teljesitményének és terhe-
|és hatdsdra tapasztalt vérnyomds és pulzusszam emelkedésének, majd
utébbiak megnyugvds trendjét is vizsgdlja, valamint az eredmények
konnyen kivitelezhets és jol reprodukdlhaté szGrévizsgdlatra valé fel-
haszndlhatésdgdt mutatja be. Kiemelten vizsgdlva a tilstlyos didkok po-
puldcids ardnydt, terhelhetdségiik jellegzetességeit. Bemutatjuk tovdbbd
az eredmények prevenciés céld hasznositdsdra alkalmas informatikai és
az internetes eszkozrendszert, melyet haszndlunk a teljes didkpopuldcio
sz(révizsgdlatdra a leggyakoribb népbetegségek irdnydban, valamint a
személyre sz616 tdjékoztatashoz, és didkpopuldcié egészségtudatossd-
gdnak javitdsdra készitett egyénre szabott weboldalt.

P023. Duodenumatresia kései végleges megolddsa
Hegyi Gdbor dr.", Sarkozy Sandor dr.!, Polovitzer M. dr.?,
Szentirmai Réka dr.’

Heim P4l Kérhaz,

" Sebészeti Osztdly

? Radiologiai Osztaly

? Intenzivtherapids Osztdly

Alapvetd fontossdgu, hogy adott, taldlt rendellenesség esetén az elsg be-
avatkozds korrekt, és lehetéleg definitiv legyen, mert palliatio esetén,
mint esetiinkben is, a késébbiekben csak nem konvenciondlis megoldd-
sok kozt vdlaszthatunk, nehezebben felmérhets progndézissal.

15 éves Down-kéros fitigyermek anamnézisében djszilottkorban duo-
denumatresia miatti, mds intézetben végzett m(tét szerepel. A mitétrgl
dokumentdcié nem dllt rendelkezésre. Intézetiinkben 3 hénapja tarté
epigastrialis, j. bordaiv alatti diszkomfort, hdnyinger, epés hdanyds miatt
jelentkezett. Passage-zavar irdnydban készitett nativ hasi felvételen
extrem tdg duodenumot (double bubble), valamint pneumobilia képét ta-
ldltuk. Passage-vizsgdlat tag, vak patkébelet igazolt, a gyomor GEA-n &t
arilt. Laborleleteiben mérsékelten elmelkedett epefestékszinttsl elte-
kintve egyéb kérost nem taldltunk. Legf6bb célunk egy esetleges aszcen-
dalé cholangitis elkertilése, a vak duodenum detenziondldsa volt. A sz6-
bajoheté megolddsok: igen széles pylorusplastica, duodeno-jejuno-
stomia (Braun? Roux?), duodeno-duodenostomia (GEA lebontdsdval,
vagy anélkiil). Végiilis az el6nyoket és hatrdnyokat mérlegelve, a mitét
sordn duodeno-duodenostomidra nyilt lehet6ség, a kacs-GEA-t nem bon-
tottuk le, viszont az el- és odavezetd szdr kdzt side-to-side anastomosist
készitettiink. A m(tét utdn 6 héttel a beteg panaszmentes, a duodenum td-
gulata jelentdsen csokkent, pneumobilidja teljesen sziint, laborleletei
normadltartomdnyban. Passage-vizsgdlatszerintels6dleges gyomordurilés
a GEA-n dt, de a patkébél a duodeno-duodenostomian at jél aral.
Osszefoglalva. Amennyiben a primer mitét a konvenciondlis duodeno-
duodenostomia, a fenti dllapot nem jon létre. A 15 éve fenndllé duode-
numtdgulat csokkenésének dinamikdja nehezen jésolhaté meg. Kérdés,
hogy a duodenum activ peristalticdra alkalmassa valik-e valamikor?
Amennyiben igen, kés6bbiekben szébajon a GEA megsziintetése, addig
kulonos figyelemmel kell lentink az esetleges marginalis ulcus lehet&sé-
gére.
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r029. Gyermekkori narcolepsia: esetismertetés
Jakus Rita dr.", Szakdcs Zoltdn dr.%, Szabd Ildiké dr.”,

Barsi Péter dr.?, Fogarasi Andrds dr.!

" MRE Bethesda Gyermekkdérhdz, Neuroldgiai Osztaly

? Allami Egészségligyi Kozpont, Alvdsdiagnosztikai és Terdpi-
ds Koézpont

? Semmelweis Egyetem, MR Kutatékézpont

Bdr a narcolepsia keletkezésérgl tobbféle hipotézis létezik; annyit bizto-
san mondhatunk, hogy genetikusan meghatdrozott, a HLA-DQB1*0602
allélhez kotott autoimmun betegségrsl van sz6, melyet a hypothalamus
hypocretin termel6 sejtjeinek pusztuldsa okoz. A mindkét nemet egyfor-
man érints betegség barmely életkorban megjelenhet, de leggyakrabban
tinédzser és fiatal felnéttkorban diagnosztizaljak.

Esetismertetésiinkben egy 12 éves fid kértorténetével hivnank fel a figyel-
met az életmindséget jelentésen befolydsolé 0,02-0,05%-o0s prevalen-
cidju betegségre. A tiinetek egy ,bandlis” felsg légiti hurut utdn kezdéd-
tek: édesanyjdnak feltint a korabban mindig aktiv gyermek szokatlan fa-
radtsdga; nem jdrt le bardtaihoz a jdtszotérre, este 6-7 koril lefektdt —
vagy egyszer(ien a sz6nyegen elaludt reggelig.. Stirg6sségi osztdlyunkra
azért kerilt, mert felvétele napjdn délutan kutyasétdltatds kozben bdtyja
viccén joizlien nevetett, amikor hirtelen megroggyant, meg kellett ka-
paszkodnia. Bdtyja elkapta, ezért nem esett el, tudata tiszta maradt. A ne-
vetést abbahagyva izomténusa visszatért. Belgydgydszati observatidja
mdsodik napjdn a jelenség megismétlgdott: szintén batyja nevettette meg
annyira, hogy ismét ténustalannd vdlt. Eszméletvesztése ekkor sem volt.
Belszervi eltérés hijdan osztdlyunkon folytattuk a kivizsgdldst, ahol szin-
tén feltéing volt a gyermek aluszékonysdga; amint vizszintes helyzetbe
kertlt elaludt, de ez nem zavarta abban, hogy az éjszakdkat is végigalud-
ja. Rutin EEG-vizsgdlat sordn is csak 1-2 perces ébrenlét alatti szakaszt
rogzitettiink, mert azonnal elszenderedett. Droghatdst mar felvételekor,
pszichogén eredetet, organikus laesiét a késébbiekben zartunk ki. A vég-
s6 diagnézishoz az alvdsvizsgdlattal jutottunk, mely egyértelmden iga-
zolta a narcolepsidt.

Esetiink kapcsdn —a diagnosztikus [épések mellett — érintenénk a jelenleg
ismert, a tinetek triggereként felmertil6 okokat és a szélesedd terdpids
lehetdségeket.

ro30. Szelektiv evészavar és autizmus spektrum
zavar - amikor az evési probléma a jéghegy
csticsa

Jantek Gyongyvér dr.

Semmelweis Egyetem, I. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Szamos gyermek életében vannak olyan idészakok, mikor valamilyen
mértékben vdlogatdsak. Egyes gyermekeknél azonban a koznyelvi érte-
lemben vett ,vdlogatéssdg” igen stilyossd és tartéssd vdlhat, szélsGsége-
sen beszkitve az étkezési repertodrt. A szelektiv evés mint probléma sok
esetben mar a hozzatdpldlds megkezdésekor megjelenik, komoly terhe-
|ést okozva a csalddnak, valamint kovetkezményesen a gyermeknek is.
A szelektiv evészavar rendkivil gyakori autizmus spektrum zavarban
érintett gyermekek korében, prevalencidja mddszertantdl fliggéen
53-83% kozott mozog. Az igen magas komorbiditdsi adatok miatt a szél-
s@ségesen és tartésan beszikilt étrend esetén fontos lehet az esetleges
kommunikdcids és tarsas interakciébeli eltérések feltdrdsa is. A sziil6k a
panaszokkal elsGsorban gyermekgyoégydszhoz fordulnak, ém az esetek
egy részében a zavar hdtterében organikus ok nem igazolédik. Ha a gyer-
mekgydgydsz a tiinetek ismeretében idejében felismeri a szelektiv evés-
zavart, és az esetleges tdrsulé autizmus spektrum zavar lehet&ségét, az
nagymértékben meghatdrozhatja az evészavar terdpidjat is, megfelels
irdnyba terelve a folyamatot.

El6addsomban a szelektiv evészavar jellemzdit, autizmus spektrum za-
varral valé egyittjdrdsat tairgyalom. Az elméleti hétteret klinikai példak-
kal, esetbemutatdssal szeretném gazdagitani.

ro32. Milyen tdpcsatorna-szegmentumot
haszndljunk a higyholyag megnagyobbitishoz?
Juhdsz Zsolt dr.

PTE KK Gyermekklinika, Sebészet

A szerz6k kozel 25 éves anyagukban azt vizsgaltdk, hogy a kilonbozé
tdpcsatorna-szegmentumokkal (gyomor, vastag- és vékonybél) végzett
hélyagmegnagyobbitds hatdsdra milyen urodinamikai valtozasok jottek
létre az augmentdlt hdgyhdlyagban, illetve, hogy ezek kedvezd hatdsai
miként befolydsolték az inkontinencia megsz(inését. Vizsgaltak tovabba
mindhdrom augmentatiéhoz haszndlt tdpcsatorna esetében a patolégids
kontrakcidk pre- és posztoperativ el6forduldsat az augmentdlt hélyag-
ban.

Po34. Bardnyhimlé fert6zés utdn kialakult stroke.
Esetismertetés

Kiss Viktéria dr.", Kiss Gabriella dr.", Kolldr Katalin dr.?
Heim Pal Gyermekkorhdz

" Anesztezioldgiai és Intenziv Terdpids Osztdly,

? Neuroldgiai Osztaly

Bevezetés. A baranyhiml6 tobbnyire konnyen dtvészelhetd fert6z6 gyer-
mekbetegség, melynek szémos gyakori szovédményétismerjik. Irodalmi
adatok szerintakdr 9 hénappal —dtlagosan 2 hénappal - a fert§zés utdn is
kialakulhat ischaemids stroke, melyben a kordbbi fert6zés etiolégiai sze-
repe igazolhaté. Ezen ritkdn ldtott szov6dményt szeretném bemutatni
egy esetiink kapcsdn.

Esetismertetés. A 6 éves, kordbban egészséges gyermek, somnolens tu-
datdllapot, sensomotoros aphasia, jobb oldali hemiplegia és facialis pa-
resis tiineti miatt kerdlt osztdlyunkra felvételre. Anamnézisében két ho-
nappal felvétele el6tt lezajlott baranyhimlg, valamint egy nappal elétte
jelentkezé magas ldz szerepelt. Akut nativ és kontrasztanyagos koponya-
CT sordn kéros intracranialis eltérés nem dbrazolédott. Kozponti ideg-
rendszeri fert6zés gyandja miatt lumbalpunctié tortént, negativ ered-
ménnyel. Atmenti javulds utén 12 6ra milva a gyermeknél anisocoriat
észleltink, az ekkor készilt koponya CT-n bal oldalon temporo-
occipitalisan stlyos oldaldttoldssal jaré agyoedema dbrdzolédott, mely
miatt bal oldali decompressiv craniectomia tortént. A két nappal késébb
elvégzett koponya-MR-vizsgdlat az a. cerebri posterior teljes elzaréda-
sdt, valamint az a. cerebri media jelentds foku szikiletét mutatta, és fel-
vetette varicella utdni vasculitis és kovetkezményes stroke lehetGségét.
Ennek megfelel§en thrombosisprofilaxis és thrombocytaaggregatio keze-
1és mellé szteroidkezelést is kezdtiink, valamint a felvételekor elkezdett
antiviralis terdpidt a liquor herpes PCR negativ eredményéig folytattuk.
Az elzdrédds egyéb okdnak kizdrdsdra echocardiographia tortént, mely
sordn kis FoA igazolédott. Négy hénappal késébb FoA szivkatéteres za-
rdst tervezték, de ennek sordn FoA-t nem taldltak. A hasi, alsé, felsg vég-
tagi, valamint nyaki erek doppler-UH-vizsgdlata sordn emboliaforrdst
nem taldltunk. A késébbiekben thrombophylia iranydban elvégzett vizs-
gdlatok negativ eredménytek voltak.

A gyermeknél az alkalmazott intenziv kezelés, valamint a komplex reha-
biliticiénak koszonhetSen jelentds neurolégiai javulds kovetkezett be,
azota is hénaprél-hénapra egyre csokkend neurolégiai deficitet észle-
ltink. A craniectomids nyildst sajdt koponyacsontjdval két hénappal a be-
tegség kezdete utdn zartdk.

Osszefoglalds. Az eset felhivja a figyelmiinket arra, hogy gyermekkori
stroke estén, amennyiben az egyéb lehetséges kérokokat kizartuk, gon-
doljunk a bardnyhimlé etiolégiai szerepére. Valamint, hogy varicella le-
zajldsa utdn jelentkezd neurolégiai tiinetek esetén szovédményként je-
lentkez§ stroke is felmertil kivdlté okként. Azonban tovdbbi vizsgdlatok-
ravan sziikség annak tisztazasdra, hogy a virus direkt hatdsa, vagy immu-
nolégiai folyamat dll-e a kialakulds hdtterében. Mindezeken tdl hangsui-
lyozndm a varicella elleni véddoltds szerepét, ezen silyos szovédmény
kialakuldsdnak megel&zésében.
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Po36. Mellkasi fdjdalom egy ritka esete —
precordial catch syndrome

Kovdcs Gabor Hunor dr., Kosztopulosz Nikoletta dr.,
Borsodi Klara dr., Barkai Ldszlé6 dr.

Debreceni Egyetem Orvos és Egészségtudomdnyi Centrum
Gyermekegészségligyi Tovdbbképzé Intézet, Borsod-Aba-
dj-Zemplén Megyei Kérhdz és Egyetemi Oktato Korhdz Velkey
Ldszlo Gyermekegészségligyi Kézpont Csecsemd- és
Gyermekgyogydszati Osztaly

A mellkasi fajdalom gyakori panasz gyermekkorban, hétterében tobbféle
etiolégiai tényezd szerepelhet. Olykor valéban ijesztéek a panaszok,
azonban organikus okra kevés esetben deril fény. Ha mégis taldlunk el-
vdltozdst, az jéindulatd, leggyakrabban extracardialis eredet. Gyakran
vezet sziikségtelen szakorvosi vizsgdlatokhoz, vizsgdlé eljardsokhoz, a
betegek részérsl szorongds kialakuldsdhoz. Esetismertetésen keresztil
szeretnénk a mellkasi fajdalom féként gyermekkorban jelentkezs, sok
esetben alul diagnosztizdlt, ritka okdt, a mind ez iddig is tisztdzatlan ere-
detd, heves, éles, lokalizdlt, rovid ideig tarté fdjdalommal jdré tiinet-
egydttest, a precordial catch syndromdt (PCS) bemutatni.

A zavartalanul fejl6d6 7,5 éves kisfidt harom hénapja jelentkezd, napi
gyakorisdguvd vdlé, heves, sziré jellegl, pontosan lokalizdlt mellkasi
fdjdalom miatt kivizsgdlds céljabol vettiik fel Intézetiinkbe. Tuneteit fek-
v6 helyzet provokdlta, sdpadtsdg, izzadds, sinus-tachycardia kisérte, a
fdjdalmat fejfdjds és a tertilet hyperaesthesidja kovette. A részletes kivizs-
gdlds organikus szervi eltérést nem igazolt. Izom-vdzrendszeri, neurolé-
giai, pulmonolégiai, gasztroenterolégiai kérok kizardsra kertlt. Kardio-
|6giai vizsgdlata jobb pitvari Chiari-hdl6zatot igazolt, mely prolapsus
tendencidval nem birt, thromboembolids szévédménye kizarhaté volt;
coronaria keringési zavar lehetdségét, ritmuszavart elvetettiink. Pszicho-
I6giai explordcié pszichoszomatikus eredetet felvetett, pszichidtriai
vizsgdlat sziikségessége merilt fel, mely a syndroma konverziés zavarral
valé dsszetéveszthet8ségét jelzi.

Osszegezve a panaszok tipusos jellege, az életkori jelentkezés és vizsgd-
lati eredmények alapjan mellkasi féjdalom kérokaként PCS-t vélemé-
nyeztiink, mely szakirodalom alapjdn gyégyszeresen nehezen befolyd-
solhaté tiinetegyiittes, azonban légzési technikdval, testhelyzet pozicio-
nédldsdval fdjdalom mértéke, tartama mérsékelhetd.

P035. Befolydsolja-e a gyermekkorban
alkalmazott danazol-kezelés a herediter
angiooedemdban szenvedd gyermekek
novekedését?

Kohalmi Kinga Viktéria', Veszeli Néra', Luczay Andrea dr.?,
Varga Lilian dr.", Farkas Henriette dr.’

" Semmelweis Egyetem, Ill. Sz. Belgydgydszati Klinika,
Kutatélaboratérium

? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A C1-inhibitor (C1-INH) deficiencidja kovetkeztében kialakulé herediter
angiooedema (HANO-C1-INH) ritka, autoszomdlis domindns 6rokl&désd
korkép, amelyet visszatérs, béron és nydlkahdrtydkon hirtelen felléps
o6démds epizédok jellemeznek. AHANO-s rohamok megel§zésére széles
korben alkalmazott 17-a-alkildlt tesztoszteron szarmazékok mellékhatd-
sai kozott szerepel az epifizis fugdk korai zdréddsa, amelynek kovetkez-
ményeként novekedésbeli elmaradds jelentkezhet. HANO-C1-INH bete-
gek korében a danazol ezen nem kivdnatos mellékhatdsat még nem vizs-
gdltdk. Célunk az volt, hogy nagyszami HANO-C1-INH hidnyban szen-
vedd betegben, hosszu tdvi nyomonkovetéssel felmérjiik a danazol no-
vekedésre gyakorolt hatdsat.

Retrospektiv vizsgdlatunkban 21 éves kor alatt diagnosztizdlt és jelenleg
21 éves kort mar betoltott HANO-C1-INH betegeink végleges testmagas-
sdgdnak és vdrhaté testmagassdgdnak felhaszndldsdval a Joubert tabldzat
alapjan kiszdmitottuk a vdrhaté testmagassdgtdl valé eltérést (ASD), és
ezen értékeket elemeztiik a 21 éves korig alkalmazott danazol-kezelés
dézisdnak és idGtartamdnak fuggvényében. A 45 beteg kozil harmat ki-
hagytunk az elemzésbdl, mivel 6k coelidkidban szenvedtek. A fennmara-
d6 42 beteget (atlag életkor: 30,9 év, min-max.: 21,6-54,7 év) harom cso-
portra osztottuk. 12 beteg rendszeresen, 4 beteg sziikség esetén, mig 26
beteg egydltaldn nem szedett danazolt 21 éves kora alatt.

Sem a danazolt rendszeresen szed§ és a danazolt nem szedd, sem a
danazolt rendszeresen szedd és sziikség esetén szedS, sem pedig a
danazolt sziikség esetén szedS és danazolt nem szedd betegek kozott
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nem taldltunk szignifikdns kiilonbséget a varhato testmagassdgtél valé el-
térésben. Megvizsgdltuk, hogy van-e 9sszefliggés az alkalmazott danazol
kumulativ dézisa és a ASD, illetve szedésének id6tartama és a ASD ko-
z6tt. Sem a kumulativ dézis medidnja, sem a danazol szedés idGtartama-
nak medidnja alapjdn felosztott betegcsoportok kozott nem taldltunk
szignifikdns kilonbséget a ASD értékekben. A vdrhaté testmagassdgtol
elmaradé betegek ardanya nem kulonbozott szignifikdnsan a danazolt
szedd6 hdrom betegcsoportban.

Eredményeink alapjdn megdllapithatjuk, hogy az dltalunk alkalmazott
hatékony minimalis dézisi danazol-terdpia alatt nem alakult ki olyan el-
véltozds, amely a névekedést szignifikdnsan befolydsolta volna.

P039. Croup szindréma: laryngitis subglottica
vagy valami mds?

Léwy Tamds dr., GySrfy Agnes dr., Gytriis Eva dr.,
Horvath Eernadett dr., Simon Noémi dr., Subicz Agnes dr.,
Ujszdszi Eva dr., Laki Istvdn dr.

Tudogyogyintézet Torokbdlint

Szerzék elhiizédé, a szokvdnyos kezelés mellett nem gyégyulé laryngitis
subglottica két esetét ismertetik.

A 16 hénapos kisded felvétele napjdn berekedt, belégzési nehezitettség
jelentkezett. Terileti gyermekorvosi tgyeletrdl rectalis steroid elldtast
kovetden irdnyitottdk osztdlyunkra. Felvételkor halk nyugalmi inspirato-
ricus stridort észleltiink. Racepinephrin inhaldcié és szisztémads szteroid
kezelés mellett dllapota hulldmzé volt, stridora nem sztint. Elhizédé pa-
naszai miatt mellkas rtg. felvétel és dtvildgitds tortént, melyen a gége ma-
gassdgdban sugdrfogé idegentest dbrdzolédott. Bronchoscopia sordn a
subglotticusan elhelyezkedd, sarjszovetbe dgyazott, anteroposterior &l-
ldsu, lapszerd, torékeny, éles szélG idegentestet eltdvolitottuk.

A 2 és fél éves kisdednél tévénézés kozben fuldoklé kohogési roham, ha-
nyds jelentkezett, 1égzése ezt kovetGen hangosabb, horgs, stridoros jel-
legl volt, sirdsra, mozgdsra stridora fokozédott. Inhalativ és szisztémds
szteroid kezelés, inhalatio mellett panaszai nem sziintek, légdti idegen-
test aspiratio gyandja miatt helyezték dt osztdlyunkra. Horg6tikrozés so-
rdn a trachea alsé harmaddbdl annak lumenét csaknem teljesen kitolts
fehér mag idegentestet tavolitottunk el

Szerz6k az esetismertetések kapcsdn arra szeretnék felhivni a figyelmet,
hogy a szokvanyostél eltérd, rutin kezelés mellett nem gyégyulé croup
szindréma hatterében gondolni kell az idegentest-aspiratio lehet§ségére
is.

P040. A féjdalomcsillagl’tés gyakorlata
a gyermekgydgydszatban - a fdjdalom mérésétél
a fdjdalommentes elldtasig

Major Janos dr., Gyimesi-Szikszai Andrea dr.
MRE Bethesda Gyermekkdrhdza

A féjdalomnak fontos szerepe van a test integritdisanak meg&rzésében fi-
gyelmeztets, védekezésre felsz6lité funkcidja dltal (pl. forré tdrgyhoz ér-
ve, a kezét elhiizza az egyén). Kisérletes adatok igazoljik, hogy a fdjda-
lom corticalis feldolgozdsa a gestatio 24. hetében mdr megjelenik, és a
koraszulott- és djszilottkorban elszenvedett distressz- és fdjdalom
hosszd tdvi el6nytelen kovetkezményeit is tobb vizsgdlat igazolta
(Anand, Hickey 1987). A gyermekintenziv osztdlyon kezelt, valamint
perioperative nem megfelel6 fdjdalomcsillapitasban részesuls gyerme-
keknél elhiz6dé neuroendokrin stresszreakcié jelentkezik, amely
Osszességében a kezelés hatékonysdgdt rontja, hosszabb hospitalizacio-
hoz, tobb komplikdciékhoz vezet, ennek minden koltségével.

Az orvosi kotelesség mellett, tehdt szamos okbél igen fontos a gyermekek
fdjdalmdnak megfeleld csillapitdsa, amelynek gyakorlati vonatkozdsaira
kivdnja az el6adds a figyelmet felhivni.

Szakmailag megfelel6 fdjdalomterdpia csak a fdjdalom mértékének mé-
résével, és terdpidnk hatékonysdganak monitorizdldsdaval lehetséges,
amelyhez szdmos kérd@iv, vizudlis és vitdlis paramétereken alapulé skd-
la dll rendelkezésre egészséges fejlGdést és szomatomentdlisan retar-
dalt, djszulott- és |élegeztetett gyermekek és szileik részére egyardnt
(VAS, FLACC-R, Faces Pain Scale- Revised sth.). A fdjdalomskadla segiti a
terdpia tervezését, és hatékonysdgdnak igazoldsdra is alkalmas.
El6addsunkban a fdjdalomcsillapitds kilonbozé dimenzidit (a lokdl-
anesztetikumokon, a nem-opidt és az opidt terdpidn keresztil az adju-
vdns gyogyszerekig), valamint a leggyakoribb beavatkozasokhoz (pl. vé-
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naszdrds, lumbalpunctio stb.) sziikséges fdjdalomcsillapitds alapelveit
kivdnjuk dttekinteni, a mindennapi gyermekorvosi gyakorlat szdamdra je-
lentSs tertleteken.

A kérhdzunkban elindult féjdalomterdpids program részeként a fdjda-
lomcsillapitds gyakorlaténak atalakitdsét is megkezdtik — az elsGsorban
krénikus betegekkel foglalkozé Gyermekfdjdalom Ambulancia mellett.
Az akut fdjdalom megfelel6 kezelése, ugyanis a krénikus fdjdalom
prevenciéjdnak egyik legfontosabb lépése.

ro40. Gyermekkori vesekovesség

Martyn Marta dr.
Szent Jdnos Korhdz és Eszak-budai Egyesitett kérhazak

A szerz$ a vesekovességrél — mint a haematuria egyik megnyilvdnuldsi
formdjarél — ad dttekintést. Részletezi az el6forduldst és a hajlamosito té-
nyezdéket (higydti malformdciok, obstrukcidk, higydti infekciok és
metabolikus zavarok). A k6képzddés 3 alapveté mechanizmusat: a tdlte-
Iitettséget, kristdlynovekedést serkentSk jelenlétét/tilsilyat, illetve a
kristdlynovekedést gdtlék hidnydt/alacsony szintjét ismerteti. A veseko-
vek tipusai valamint azok létrejottének patomechanizmusai szintén be-
mutatdsra kertlnek.

A fontosabb klinikai tiinetek prezentdldsa utdn gyakorlati dtmutatét ad a
kivizsgdldshoz, majd ismerteti a kezelés és megel6zés lehetGségeit. Két
esetbemutatdssal hiizza ald a téma jelent&ségét.

Végiil a tanulsdgok osszegzésére keriil sor:

1. A gyermekkori vesekd tiinet, nem betegség.

A csalddi anamnézis 40%-ban pozitiv.

Hajlamosité tényez6 az esetek 75%ban mutathato ki.

Kére gyands lehet steril pyuria, mdssal nem magyardzhaté recidivalé
hiagyuiti infekcio.

Haematuria figyelmeztetd jel.

Primer hyperoxaluria diagnézisa gyakran késik.

Tamm-Horsfall fehérje a kehelyben nephrocalcinosist utinozhat.

A nephrocalcinosis legtobbszor tinetmentes.

A gondos anamnézis/diéta, betegségek, gyogyszer, életméd/, kivizs-
gdlds, megfeleld terdpia és prevenci6 elengedhetetlen
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Po42. Brugada-szindroma gyermekkorban
(esetbemutatads)

Masszi Gyérgy dr.', Kornyei Ldszl6 dr.”,

Rézsai Barnabds dr.', Kornyei Mdria dr.’

! Pécsi Tudomany Egyetem, Gyermekklinika

? Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiolégiai Intézet, Gyermek-
szivkdzpont

A Brugada-szindrémadt 1992-ben két gyermek esetében ismerték fel és ir-
tdk le. Azéta is a figyelem kézpontjdban van ez a silyos, hirtelen szivha-
ldllal jar6 kérkép, mely elsésorban fiatal felnéttek korében keril felisme-
résre. Esetiink Magyarorszdagon az elsg, tiinetekkel jar6 és diagnosztizdlt
Brugada-szindromds gyermek, akinél a ldz kapcsdn megjelend kamra-
fibrilldcié, malignus ritmuszavar, illetve tobbszoros djraélesztés utdn az
EKG elemzése deritett fényt a diagndzisra. A keringés stabilizdldsa, majd
a kivalté ok szandldsa utdn megtortént az implantalhaté cardiodefibrilla-
tor (ICD) betiltetése. A most 9 éves gyermek az eltelt fél évben tiinetmen-
tes, defibrilldldasra nem volt sziikség.

ro44 C1q-autoentitest szerepe a lupus
diagnosztikdjaban

Mogyorési Lilla dr.", Fige Anita dr.", Prohdszka Zoltdn dr.?,
Bereczki Csaba dr.’

! Szegedi Tudomdnyegyetem, Altaldnos Orvostudomanyi Kar,
Gyermekgyogydszati Klinika és Gyermek Egészségligyi Koz-
pont, Szeged

2 Semmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar, Ill.
Sz. Belgyogydszati Klinika Kutatdlaboratérium, Budapest

A SLE leggyakoribb tiinete tinédzserkorban a ldz, a bértiinet és az arthri-
tis. Mivel azonban az SLE sok mds panasz és tinet formdjdban jelentkez-
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het, elhizédd, nehezen magyardzhaté tiinetek fenndlldsakor is gondol-
nunk kell rd gyermekkorban. Az ¢sszes SLE-beteg kozel 20%-dndl gyer-
mekkorban diagnosztizdljdk a betegséget.

Betegiink fél éve tart6 ldzas dllapotok miatt jelentkezett a haematolégiai
ambulancidn. Az észlelt vérképeltérések miatt (anaemia, thrombocyto-
penia, leukopenia) csontveld biopszia tortént, mely azonban hematolé-
giai betegséget nem tamasztott ald. Autoantitest vizsgdlatok egyértelm
eltérést nem mutattak, autoimmunitdst igazolni nem tudtunk. Utdnkove-
tés sordn emelkedd vesefunkcids értékek és hypokomplementaemia je-
lentkezett, felmeriilt a systemas lupus erythematosus lehetGsége. Az
Amerikai Reumatoldgiai Kollégium ajdnldsa alapjdn feldllitott SLE kritéri-
umrendszer szempontjai csak részben teljestiltek. Diagnosztikai céllal
vesebiopszia tortént, mely 111-C/A lupus nephritisnek megfelelt. A diag-
nézis alatdmasztdsdra komplement szint meghatdrozds és genetikai ana-
lizis tortént, mely szintén megerGsitette a lupust.

A lupus nephritis irdnydban vizsgdlt betegek esetében jellemzé a komp-
lement rendszer klasszikus dtjdnak c1 komponense ellen termel6dé
autoantitest pozitivitds (anti-c1q), mely j6 korreldciét mutat a betegség
aktivitdsdval.

po45. Fournier-gangraena sebészi kezelése
T-sejtes non-Hodgkin-lymphomas gyermeknél.
Esetismertetés

Nagy Ddniel dr.", Kerényi Imre dr.', Pesthy Pal dr.?,
Gulyds Gusztav dr.?

" Heim P4l Gyermekkdrhdz Madardsz utcai Gyermekkdrhdza,
Sebészeti Osztdly

2 Szent Imre Kérhdz, Plasztikai Sebészeti Osztdly
* Orszdgos Onkoldgiai Intézet

A Fournier-gangraena napjainkban is jelentds mortalitdssal jdré necro-
tizdl6 fascitis. Jellemz8en az inguinalis, a perinealis és a penoscrotalis
régioban jelentkezik. Hatterében a subcutan rétegben futé artéridk gyul-
laddsos eredet( elzaréddsa &ll, melyet dltaldban vegyes — aerob és anae-
rob — baktériumfléra okoz. Férfiakban 10-szer gyakrabban fordul elg,
mint n6kben. Leggyakrabban az 50 év feletti populdciéban jelentkezik,
gyermekkorban igen ritkdn taldlkozunk a kérképpel.

Esetbemutatds. A 16 éves fiigyermek fokoz6doé nehézlégzés miatt kerdilt
kérhdzunk belgyégydszati osztdlydra. A felvételekor készult mellkas-
rontgen pleuritist mutatott, nagy mennyiségi mellkasi folyadékkal. Punk-
cié sordn 2900 ml serosus folyadékot szivtunk le. A tovdbbi képalkoté
vizsgdlatok az elilsé mediastinumban elhelyezkedd tumort mutattak ki,
mely a thoracoscopos biopsidt kovetd szovettani vizsgdlat alapjdn
prekurzor T-sejtes lymphoblastos lymphomanak bizonyult. Citosztatikus
kezeléssel teljes remissziét sikertlt elérni.

A kemoterdpia utolsé ciklusa alatt a fityma enyhe gyulladdsa jelentke-
zett, melyet egy nap milva az el6bdr teljes necrosisa, majd az inguinalis
régiéban és az alhas tertiletén kialakult necrotizdlé fascitis kovetett.
A gyulladdsos tiinetek jelentkezésekor az érintett teriiletek subcutisdanak
teljes dtdraindldsa kovetkezett, majd a b&rnecrosisok megjelenése utdn
kiterjedt necrectomidt végeztink. A sebvdladékbél kezdetben csak
Staphylococcus aureus tenyészett ki. A necroticus teriletek fulmindns
terjedése miatt plasztikai sebész kollégdk segitségét kértuk. 11 nappal
késsbb, az alhasi és az inguinalis sebiireg ismételt necrectomidi utdn, a
sebalapra VAC szivacsot modelldltunk és folyamatos szivéterdpidt indi-
tottunk. Az id6kézben necrotizalt penisbért is eltdvolitottuk, és a tunica
albuginedra — a késébbi hegesedés megel6zése és az erectilis funkcio
biztositdsa céljabsl — hdlésitott félvastag bért iltettiink. A folyamatos
vikumkezelés mellett még két alkalommal volt szikség kiegészitg
necrectomidra. Egy hénappal az elsé sebészi beavatkozdst kovetSen ke-
rilt sor az alhas b&rének plasztikai helyredllitdsdra, mely részvastag bér-
lebenyek atiiltetésével tortént.

A Fournier-gangraena eredményes kezelése csak tobb szaktertilet sikeres
egyuttmikodése révén valésulhat meg; a sebészeti, plasztikai sebészeti
mitétek mellett elengedhetetlen jelentdsége van a folyadék- és elektro-
lit-hdztartds egyensilyban tartdsdnak, a széles spektrumd, célzott anti-
biotikus kezelésnek és — malignus betegség esetén — az onko-hematol6-
giai hdttérnek.

5 évvel a betegség kezdetét kovetSen a fiatal férfi mind sebészeti, mind
onkolégiai szempontbél gyégyultnak nyilvanithaté, szexudlis funkcidja
— elmonddsa szerint — megfeleld.
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Po46. Biinmegel6zési modellprogram

Németh Ménika rendér alezredes, Scheiber Déra dr.
gyermekorvos, Toma Andrea projektmenedzser,

Vdradi Attila dr. rendér alezredes, Zsiros Emese pszicholégus,
Kovdcs Zsuzsanna dr. gyermekorvos, szakmai vezetd
Orszdgos Gyermekegészségligyi Intézet, Budapest XllI. kertile-
ti Rendér-fékapitanysdg

Koézismert, hogy a fiatal- és serdulGkord népesség korében egyre tobb
problémdt okoznak a lelki egészség zavarai, a kiilonb6z6 deviancidk.
Munkdnkban bemutatjuk azt a komplex prevenciés programot, melyet az
Orszdgos Gyermekegészséglgyi Intézet és Xlll. kertleti Rendér-fékapi-
tanysag kozosen dolgozott ki a TAMOP 5.6.1. projekt keretében.

A program célcsoportjai:

e 10-18 éves gyermekek és serdiil6k.

« A gyermekekkel foglalkozé szakemberek (pedagégusok, iskola-pszi-
cholégusok, rendérok, védéndk, hdzi-gyermekorvosok, rendérok,
szocidlis munkdsok, bolcsédei gondozok)

A program mddszere:

e A programban résztvevé gyermekek és serdilSk szamadra iskolai és
szabadid@s programok szervezése.

e Szakemberek szdmadra interdiszciplindris tovdbbképzések, tréningek
szervezése.

e Oktatdsi segédanyagok készitése (oktaté DVD, médszertani anya-
gok).

Célok:

e Az dldozattd/blnelkovetsvé vdlds szempontjdbél kiemelten veszé-
lyeztetett korosztdly ismereteinek bévitése, helyzetfelismerd, dontés-
hozo képességének javitdsa, sajat felelGsségiik felismerése stb.

« Agyermekekkel foglalkoz6 szakemberek részére az egyuttmiikodésii-
ket 6sztonzd, kozos megolddsi alternativék kidolgozdsat és alkalma-
zdsdt segit6 képzések, férumok biztositdsa abban a reményben, hogy,
hogy a médszerek a program befejezése utdn is fennmaradnak.

miatt. 6 éves kordig arcdrél tobb basalioma, és 2 keratoacanthoma kerdlt
eltdvolitdsra. Ezt kbvetSen 1,5 éven at nem jelent meg kontrollvizsgdla-
ton. Ismételt észlelésekor arcdn nagyszamdu basalioma és az orrbemene-
tet is roncsol6 porkos, inoperdbilis tumor volt [dthaté. Sebészi beavatko-
zdsokat kovetSen per os acitretin terdpidt inditottunk, mellyel sikertilt
lassitani a progressziot.

A xeroderma pigmentosum autoszomdlis recessziv 6roklésmenetd, a
DNS repair mGkodését érints, fényérzékenységgel, bérdaganatokkal,
idegrendszeri és szemészeti eltérésekkel jar6 megbetegedés. Gondozdsa
az egészségligyi dolgozdk és a csaldd szoros egyiuttmikodését igényli,
ami a bemutatott esetben sajnos nem volt megvalésithaté.

P049. Cerebralparesisben szenveddé gyermekek
rehabiliticids szemléleti elldtdsa
Paraicz Eva dr., Csohany Agnes dr.

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Mozgdsszervi Rehabilitacios
Ambulancia

A 2010 6ta mikods szakambulancidnkra utalt cerebralpareticus gyerme-
kek vizsgdlata sordn tapasztaljuk, hogy ezen betegségben szenveddk el-
ldtdsa nem egységes elvek és szempontok szerint torténik. Ezen szeret-
nénk vdltoztatni. Ennek elsé |épése egy adatgy(jtés, amelybe a Mozgds-
szervi Ambulancidn elldtottakon kiviil kérhdazunk neurolégiai szakrende-
lésén gondozott gyermekeket is bevontuk.

Asziilkkel avizsgdlat kapcsdn kérdGivet toltetiink ki. A kérdések a ko-
rdbbi és jelenleg alkalmazott fizioterdpids elldtdsokra, a spasticitds
gyogyszeres kezelésére, segédeszkozok haszndlatdra, tapldlkozdsi szo-
kdsaikra vonatkoznak. A vizsgdlat kapcsdn a tapldltsagi dllapot megdlla-
pitdsdhoz sziikséges adatokat is felvessziik.

Az adatok alapjdn egy Uj, a rehabilitdcios lehetéségeket is magdban fog-
lalé modellre teszink javaslatot, melyet kérhdzunk szakembereivel
terveziink megvaldésitani.

ro47. Lymphomatoid papulosis (esetbemutatas)
Noll Judit dr.", Csomor Judit dr.?, Cséka Monika dr.?,

Szalai Zsuzsanna dr.'

" Heim P&l Kérhdz, Borgyogydszati osztdly

2 Semmelweis Egyetem, |. Sz. Patoldgiai és Kisérleti Rakkutato

? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekklinika, Haematoon-
kologiai Osztaly

A lymphomatoid papulosis primer cutan CD30+ (Ki-1) lymphoprolifera-
tiv megbetegedés, alacsony malignitdsid cutan T-sejtes lymphoma. Mor-
folégiailag és genetikailag lymphoma, azonban benignus, spontdn
regredidlé, de recidivdra hajlamos megbetegedés, melyben domindl a
bérinfiltracié. Gyermekkorban igen ritka. Klinikai megjelenése véltoza-
tos, szbvettanilag 3 f6 csoportra oszthat6. Onmagdban sem a szovettani
sem a klinikai kép nem mérvadé, a diagnézis a klinikai, a szévettani és az
immunhisztokémiai jellegzetességek alapjdn dllithaté csak fel. Vdltoza-
tos klinikai megjelenése alapjan szamos korképtél kell elkaloniteni.
Prognézisa kivdl6, azonban gyermek lymphomatoid papulosis esetén
feln6ttkorban 10-20%-ban alakul ki cutan malignus lymphoma.

ro4s. Xeroderma pigmentosum — gondozas
compliance hianydban

Noll Judit dr.", Ashéth Dorottya dr.', Tdri Eva dr.?,
Novoth Béla dr.?, Btdi Tamdas dr.*, Gyetvdn Jdnos dr.’
" Heim P4l Kérhdz, Bérgydgydszati Osztaly

? Heim P4l Kérhdz, Szemészeti osztdly

* Heim P&l Kérhdz, Sebészeti osztaly

* Semmelweis Egyetem, II. Sz. Gyermekklinika, Sebészeti
Osztdly

% Sziluett Plasztikai Lézercentrum

A szerzSk egy 10 éves kisldny esetét ismertetik, aki 1,5 éves kordban je-
lentkezett el&szor a b6rgydgydszati ambulancidn fényexpoziciénak ki-
tett helyeken egyre nagyobb szimban megjelend hiperpigmentalt foltjai
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ro50. Papillon-Lefévre-szindroma eléforduldsa
testvérpdrban

Paschali Ekaterine dr.", Papp Ferenc dr.?, Vdlyi Péter dr.’,
Nagy Nikoletta dr.', Kemény Lajos dr.', Csoma Zsanett dr.’
' SZTE B6rgydgydszati és Allergoldgiai Klinika

* SZTE Gyermekgydgydszati Klinika

? SZTE Fogdszati és Szdjsebészeti Klinika

A szerz6k egy 2 és egy 11 éves testvérpdr esetét ismertetik, akiknél né-
hany hénapos korban a tenyereken és a talpakon kifejezett hyper-
keratosis, majd stlyos fogdgy gyulladds, a tej-késébb a maradandé foga-
zat meglazuldsa lépett fel. A kisebbik gyermek anamnézisében gyakori
pyogén bdrinfekcick szerepeltek. A klinikai tinetek alapjén egy ritka
autoszomdlis recessziv oroklésmenetli betegség, a Papillon—Lefévre
szindréma mertiilt fel. Betegeink genetikai vizsgdlata sordn a cathepsin-C
gén 7 bdzis delécidval jéré frameshift mutdcidja igazolédott, amely ala-
tdmasztotta a klinikai diagnézist. A szimmetrikus palmoplantaris kerato-
dermdn kivil a szindrémdt psoriasiform bdértiinetek, gyakori cutan és
szisztémds pyogen infekcidk, valamint silyos gingivitis periodontosis
jellemzik, amelynek eredményeként mind a tej-, mind a maradandé foga-
zatidg elétti elvesztése kovetkezik be. A betegség multidiszciplindris ke-
zelésitervetigényel, abdrgyégydsz, gyermekgyodgydsz és a fogszakorvos
kozremikodésével.




GYERMEKGYOGYASZAT 2014; 65. EVFOLYAM, 3. SZAM

ros1. Novekedésihormon- (GH-) kezelés
eredményeinek alakuldsa gyermekkorban
Perge Pél’, Acs Orsolya dr.?, Lehotkai Néra dr.?,

Torok Déra dr.?, Hosszd Eva dr.?, Sallai Agnes dr.?,
Luczay Andrea dr.?, Szabé Andrés dr.?, Vajda Zsolt dr.?,
Csakvary Violetta dr.*, Oroszlan Gyorgy dr.*,

Patécs Attila dr.?, Rdcz Karoly dr.’

" Semmelweis Egyetem

? Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika
* Heim P4l Gyermekkdrhaz

* Markusovszky Egyetemi Oktatékérhdz

° Semmelweis Egyetem, II. Sz. Belgydgydszati Klinika

Bevezetés. Gyermekkorban a novekedéselmaradds hatterében szdmos
esetben dll novekedésihormon- (GH-) hidny. A terdpia hormonpétldsbol
dll, és csak bizonyos kérképek esetén elfogadott.

Célkitizés. A hazdnkban elterjedt GH-p6tl6 terdpidk hatékonysdgdnak
vizsgdlatat, a terdpia eredményességét elGre jelzé paraméter megdllapi-
tdsat thztuk ki célul.

Mddszerek. Retrospektiv kovetéses vizsgalatunk soran harom hazai cent-
rumbdl gydjtottink adatokat. 72 GH-hidnyos gyermeknél (dtlagos élet-
kor 8,35+4,15 év) rogzitettiik a perinatalis diagnézist, a GH-hidny okdt,
az antropometriai adatokat, a vdrhaté testmagassdgot. A kovetési id§
alatt (2-3 év), 3 havonta regisztrdltuk a kezelés hatékonysdgat jellemzds
testmagassdg, teststly, testtomegindex (BMI) abszolit és percentilis (pc)
értékeit.

Eredmények. A 72 GH-terdpidra szorulé gyermeknél genetikai rendelle-
nesség 15, panhypopituitarismus 2, izoldlt GH-hidny 55 esetben igazolé-
dott. A genetikailag érintett (n=15) és a genetikai rendellenességet nem
mutaté (n=57) gyermekek kiinduldsi testmagassdg percentilise egyarant
3 alattvolt. A harmadik kovetési év végén 3 testmagassdg percentilis alatt
a genetikailag érintett 12 beteg koziil 8, mig a genetikailag nem érintett
csoportban 49 beteghdl csupdn 4 volt. A terdpia soran mellékhatdst, ko-
ros testtomeg-novekedést nem igazoltunk.

Kovetkeztetések. A GH-kezelés j6l tolerdlhaté, mellékhatdsokt6l men-
tes. Eredményességét leginkdbb a betegség etioldgidja hatdrozza meg.
A genetikai kérképek miatti GH-p6tlds esetén a terdpia kevésbé haté-
kony, mint az izoldlt GH-hidny esetében. Mindkét csoportra jellemzé
azonban az, hogy a mdsodik kovetési év végén mar ldthaté a GH-terdpia
hatékonysdga. Ezért azokban az esetekben, ahol a kivant vdlasz elmarad,
megfontolandé a kezelés befejezése.

ro52. Van-e optimdlis idépontja a légzészavart
okozo rekeszizom-relaxdcio miitéti
megolddsanak?

Pernyei Dalma dr.", Kelen Maria dr.', Megyeri Tfmea dr.',

Dedk Mdria dr.?, Réti Gyula dr.?, Fejes Melinda dr.',
Szdcs Ildiké dr.'

Borsod-Abadij-Zemplén Megyei Kérhdz és Egyetemi Oktato-
kérhdz

" Korasziilétt- és Ujsziiléttpatholdgiai Osztaly

2 Gyermeksebészeti Traumatoldgiai és Egési Osztaly

’ Gyermek Radioldgia

Bemutatott lednybetegiink hidnyosan gondozott terhességbdél, 39. gesz-
tdcids hétre, per vias naturales, Apgar 7/9 dllapotban, 1700 grammal,
intrauterin dystrophidsan, tobbszoros fejlédési rendellenességgel sziile-
tett. Légzéstamogatdsdt mdr a sziil§szobdn meg kellett kezdeni. Respird-
ciés zavardnak hétterében a mellkasrontgenen felvet6ds, jobb oldali tdl-
sillyal dbrdzolédé rekeszizom relaxdcié dllt, melyet a mellkasi
CT-vizsgdlat megerdsitett. Gyermeksebészeti konziliummal egyetértés-
ben alélegeztetésiigény ellenére a tervezett operdciét az djszulott kis sd-
lya, igy a nagy mtéti kockdzat miatt halasztottuk. Mindek6zben a tobb-
szoros fejlédési anomdlia hdtterében intrauterin infekciét beazonositani
nem tudtunk, szindrémat kerestink. Az alkalmazott konzervativ terdpia
mellett a tizenkilencedik életnapon légzéstamogatdsat elhagyhattuk, se-
bészeti megolddsra nem volt szlikség. Az elhiz6dé légzészavart okozé
velesziiletett rekeszizom-relaxdcié mtéti indikdciét képez, a mitét opti-
malis id6pontja azonban kérdéses. A szervrendszerek postnatalis fejls-
désének kedvezdirdnya esetén az operdcié esetenként elhagyhaté lehet.
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Pos53. Massziv alsé gastrointestinalis vérzés esete
Prokopp Tamads dr.', Hegyi Gabor dr.', Gombos Eszter dr.?,
Miseje Orsolya dr.”

Heim P4l Gyermekkdérhdz

" Sebészeti Osztdly

2 Gasztroenterologiai Osztaly

’ Kézponti Intenziv Osztaly

Bevezetés. A massziv alsé gastrointestinalis vérzések a sebészeti stirg6s-
ségi esetek kevesebb, mint 2%-dban jelentkeznek, és gyakran rovid idén
belil életet veszélyeztets vérvesztéssel jdrnak, igy stirgés mtétet igé-
nyelhetnek.

Esetismertetés. 1,5 éves filigyermek érkezett sebészeti ambulancidnkra
massziv haematochesia miatt. Fizikdlis stdtusdban eltérés, akut hasi tii-
net nem volt. Laborjaiban kozépstlyos anaemia (Hgb 89 g/l) ldtszott, na-
tiv hasi rontgen, attekintd hasi ultrahang kéros elvadltozast intraabdomi-
nalisan nem ldtott. Haematochesidt kérhdazunkban mar nem észleltiink.
Tovdabbi megfigyelése kérhazunk stirgdsségi osztdlydn tortént, ahol meg-
ismételt laborjaiban progredidlé anaemidt (Hgb 62 g/l) taldltak, stabiliza-
1ds céljabol intenziv osztdlyra kerdlt.

Gasztroenterolégiai konzilium a vérzés jellege, mennyisége miatt endo-
szkopos vizsgdlatot nem tartott lehetségesnek, Meckel-diverticulumbdl
szdrmazo vérzést valészindsitett, endoscopia nélkuli laparotomidt java-
solt. Hemodinamikai stabilizdciét kovetSen laparotomia tortént, mely
sordn a beleket dtvizsgdlva kéros bélszakaszt, aktudlisan vérzést, diver-
ticulumot nem taldltunk! Az ileumfalban, mesenterialis oldalon, a
coecumtél kb. 20 cm-re egy kb. 5 mm-es tomott tapintatd elvdltozdst ész-
leltiink, melynek resectiéja mellett dontottunk.

Vérzése nem ismétlgdott, a beteg a posztoperativ idGszakot jél toltotte.
Mdtét utdni 8. napon engedtiik haza. Szovettan ectopids gyomornydlka-
hdrtya-szigetet igazolt a resecatum faldban, mely a vérzésforrds volt.
Osszefoglalds. A gyermekkori alsé gastrointestinalis vérzéses esetek csak
igen kis szdzaléka jdr rovid idén belil, jelents vérveszteséggel.
A haematochesia protokollban szereplé diagnosztikus colonoscopia
ezekben az esetekben technikailag nehezen kivitelezhetd, eredményes-
sége kérdéses. llyen esetekben — ha nincs anatémiai vérzésforrds — a
laparotomia diagnosztikus értéke kérdéses. Tekintettel az esetek kis szd-
madra és stlyossdgdra, fontos, hogy vildgos legyen a klinikusok szdmara,
mely esetben lehet/kell a protokolltél eltérni, és az alsé endoscopiat ki-
hagyni a diagnosztikus sorbél!

roc0. Congenitalis tuberculosis

Subicz A/gnes dr.", Boross Gabor dr.?, Gyérfy Agnes dr.",
Gyduris Eva dr.', Kaddr LdszI6 dr.", Laki Istvan glr.],

L6wy Tamds dr.', Simon Noémi dr.", Ujszdszi Eva dr.’

" Gyermektiid6gyogydszat, Tidégydgyintézet, Térokbalint
? Péterfy Sandor utcai Kérhdz-RendelGintézet és Baleseti
Koézpont

A congenitalis tuberculosis ritka, sdlyos, gyorsan progredidl6, kezelés
nélkil fatalis kimeneteld, de kezelés mellett is magas mortalitdsi beteg-
ség. SzerzGk egy 36. terhességi héten sziiletett fid djszilott esetét ismer-
tetik, akinél 17 napos korban kialakult [égzési és keringési elégtelenség,
szeptikus dllapot hétterében congenitalis Mycobacterium tuberculosis
infekcié igazolddott. A standard gdtlészeres kezelés mellett jelentkezd
javulds dtmenetinek bizonyult, progredidlé miliaris tuberculosis, fenye-
gets légzési elégtelenség miatt a gyégyszerek adagjdnak jelentds emelé-
sére és a kezelés mdsodvonalbeli szerekkel torténd kiegészitésére kény-
szerdltiink. Allapota lassan stabilizdlédott, tachypnoéja fokozatosan
megsziint, majd radiolégiai maradvanytinet nélkil gyégyult. A liquor-
tenyésztés pozitiv eredménye miatt kezelését egy évig kapta, koponya-
és gerinc-MR, neurolégiai, szemészeti vizsgdlatai kéros eltérést nem mu-
tattak.

Szerz6k az esetbemutatds kapcsdn ismertetik a congenitalis tuberculosis
diagnosztikus kritériumait, leggyakoribb tlineteit, a terdpia lehetGségeit.
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ro62. Mérsékelten korasziilottek
légzésmechanikdjdnak vizsgdlata forszirozott
oszcillacios technikdval

Szabé Hajnalka dr.", Gyurkovits Zita dr.?, Radics B. dr.?,
Orvos Hajnalka dr.?, Virdg Katalin dr.?, Boda K. dr.?,
Sly P.D. dr.?, Hantos Z. dr.**

! SZTE Gyermekgydgydszati Klinika
2 SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika
? SZTE Orvosi Fizikai és Orvosi Informatikai Intézet

4 Queensland Children’s Medical Research Institute,
University of Queensland

Igen kevés informdcié &ll rendelkezéstinkre azoknak a spontdn légzg,
nem szeddlt, 32-37. gestatiés hét (GH) kozott vildgrajott, mérsékelten
korasziilottek elsG életnapjainak a légzésmechanikai sajdtossdgairdl,
akiknél klinikailag nem észlelhet§ Iégzészavar.

Célul tiiztik ki a légzérendszer rezisztiv és elasztikus paramétereinek
meghatdrozdsdt, spontdn légzésre szuperpondlt forszirozott oszcilldci-
6kkal.

Vizsgdlatunkba kezdetben 26, spontdn |égzé koraszulottet (GH: 32 0/7-
36 6/7) vélogattunk be, 7 f6t késébb kizartunk kozulik. A vizsgdlatban
maradtakat két csoportba (G1 és G2 ) osztottuk: G1-be kertiltek a 35. GH
alattiak (7 f6), G2-be a 35. GH felettiek (12 f6). A sziletési sily
2101+210 g (SD) volta G1-ben, illetve 2332502 g a G2-ben. Mérésein-
ket az elsé hdrom életnapon (3N), illetve a 6. héten (6H) végeztiik. A lég-
z6rendszer impedancidjdnak (Zrs) megmérése céljdbol, a spontdn lég-
zésre 8-48 Hz kozotti frekvencia tartomdnyd forszirozott oszcilldcidkat
szuperpondltunk. A Zrs spektrumokat minden koraszulott esetében dtla-
goltuk, és ezeket vizsgdltuk tovabb rezisztencia (R) és elasztancia (E) for-
mdjdban.

A R és az E dtlagértéke =SD a 3N-on 43x11 hPa-s/l, illetve 1684696
hPa/l volt, naprél-napra jelentkezd szignifikdns vdltozdsokkal. A 6H-on
az R41+8 hPa-s/l, az E 1344+419 hPa/l volt, egyik sem kiilonb6zott szig-
nifikdnsan a 3N adatoktél. Nem volt szignifikdns kiillonbség a két csoport
kozott sem a R, sem az E vonatkozdsdban.

Kovetkeztetésként megdllapithaté, hogy ez a neminvaziv 1égzésfunkcio
kivitelezhet6 a korasziilott babdkban esetenként mar az élet elsé 6rdi-
ban. Természetes alvds alatt el lehet végezni, nyugtatdst nem igényel.
Virdg Katalin kutatdsa a TAMOP-4.2.4.A/2-11/1-2012-0001 Nemzeti Ki-
vdlésdg Program cim( kiemelt projekt keretében zajlott. A projekt az Eu-
répai Unié tamogatdsaval, az Eurépai Szocidlis Alap tdrsfinanszirozdsd-
val valésul meg.

Po63. Enuresis nocturna gyogyszeres kezelése
0 és 25 éves kor kozétti populdcioban
Magyarorszdgon

Szab6 LaszI6 dr.", Bajusz Ilona dr.?, I_/osonczi Katalin dr.?,
Meichelbeck Krisztina dr.?>, Gombos Eva dr.?,

Merksz Miklés dr.*, Kiss Andrds dr.?, Katona Lajos dr.’

" Csalddgondozdsi Mddszertani Tanszék, Egészségtudomanyi
Kar, Semmelweis Egyetem, Budapest; Belgydgydszat Heim P4l
Gyermekkdrhdz, Budapest

? Nephroldgia Urodinamika, Velkey Ldszl6
Gyermekegészségligyi Kézpont, Borsod Megyei Korhdz és
Egyetemi Oktato Korhdz, Miskolc

? Nefrolégia Heim Pdl Gyermekkérhdz, Budapest

* Urolégia, Heim P4l Gyermekkdrhaz, Budapest

’> Orszdgos Egészségbiztositdsi Pénztdr, Budapest

Az enuresis nocturna kezelésérél megoszlanak a vélemények. Vannak,
akik a gyogyszeres, masok a nem gyégyszeres kezelést részesitik el6ny-
ben.

Anyag és modszer. Felmértik a 0-25 éves korosztdlyban az F 9800 — nem
organikus enuresis, R 3910 — vizelés nehézségei, R32HO - vizelet
inkontinencia, N3940 — inkontinencia kédokra felirt gyégyszerek meg-
oszldsat az OEP adatai alapjdn.

Eredmények. Betegszdm 6426, Osszes kivdltott dobozszam 30 719.
Otéves életkor alatt fid: 301, ledny: 246, 5-10 éves életkor kozott fid:
1611, ledny: 1033, 11-15 éves életkor kozott fid: 985, ledny: 545, 16-20
éves életkor kozott fid: 396, ledny: 401, 21-25 éves életkor kozott fid:
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374, ledny: 534 volt. A becsiilt betegszdamhoz képest ez 15-20-szor keve-
sebb. Gydgyszer f6 csoportok szerinti megoszlds: Oxybutinine 46%
(Ditropan 77%, Uroxal 23%), vasopressin 39%, antipszichotikum 15%
ebbdl Melipramin 11%. 1734 (39%) vasopressin-anal6g megoszldsa:
Minirin orrspray: 69%, Nocutil orrspray: 30%, Nocutil 0,1 mg 1%.

ATC és korcsoport szerinti betegszam 5 éves életkor alatt oxybutinin:
205, vasopressin: 185, Melipramin: 40, Anafranil: 0, 5-10 éves életkor
kozott oxybutinin: 112, vasopressin: 974, Melipramin: 222, Anafranil:
55, 11-15 éves életkor kozott oxybutinin: 428, vasopressin: 434,
Melipramin: 170, Anafranil: 103, 16-20 éves életkor kozott oxybutinin:
154, vasopressin: 95, Melipramin: 35, Anafranil: 22, 21-25 éves életkor
kozott oxybutinin: 193, vasopressin: 12, Melipramin: 14, Anafranil: 0
volt.

Kovetkeztetés. A betegek toredékét kezeljiik Magyarorszdagon, de akiket
kezeliink, részben tdl kordn kezdjik a gyogyszeres kezelést.

roc4. ,Serpentine-like syndrome”. Esetbemutatds

Szepesi Agnes dr., Milassin Tamds dr., Alan Mortell dr.

The Children’s University Hospital, Temple str, Dublin,
Irorszag

ElGaddsom egy ritka fejlédési rendellenességrél, a ,Serpentine-like
syndrome”-rél sz6l. Mellkasban fejlédott gyomorral, [éppel és hasnydl-
miriggyel, valamint ehhez tdrsulé csigolyaiv-csontosoddsi zavarral vi-
ldgra jott csecsemd kezelését és rovid, alig 3 és fél honapos életdtjdt sze-
retném bemutatni, melynek a dublini Children’s University Hospitalban
voltam tandja. Ez iddig csak mintegy 5 hasonlé esetet publikdltak az or-
vosi szakirodalomban, és a 3 éves utdnkovetés szerint egyetlen gyermek
van még mindig életben ezzel aritka rendellenességgel. A 1égzési elégte-
lenség, a tapldlds nehezitettsége, valamint a korrekciés mitétek megter-
vezése és kivitelezése a mai napig sokszor dthidalhatatlan akaddlyok és
ellentmonddsok sordt sziili, szakmai és etikai kihivdasok elé dllitva az
Gjszulottek megmentéséért dolgozé orvosokat és szakdolgozokat.

P069. Gyermekbdntalmazassal kapcsolatos
eseteink az elmtdilt 10 évben

Toth Daniel dr., Kiss Gabriella dr.

Heim Pal Gyermekkdérhdz, Anesztezioldgiai és Intenziv Terd-
pids Osztdly

Bevezetés. A Gyermekjélléti Szolgdlat Magyarorszdgon tébb mint
200 000 veszélyeztetett gyermeket tart nyilvdn. Irodalmi adatok alapjdn
a gyermekbantalmazas el6forduldsa koriilbeltl 1%-ra tehets. Magyaror-
szdgon a becsilt adatok szerint 25 gyermekbdntalmazdsbdl 1 keril felis-
merésre, amely jéval elmarad a nyugati-eurépai adatoktél. Kérhdzunk
adataibdl kiemelendd, hogy 2012-ben tébb mint 3-szor annyi gyermek-
bantalmazdssal kapcsolatos eset fordult el§, mint 2004-ben. Osszefogla-
I6nkban az Intenziv Osztdlyon el&fordulé eseteket szeretnénk bemutat-
ni.

Esetismertetés. 2004. janudr 1. és 2014. janudr 31. kozotti idGszakban
vizsgdltuk azokat az osztdlyunkon dpolt eseteket, amelyek hatterében
gyermekbdntalmazds dllt. Ezen id&szak alatt 6sszesen 15 gyermeket ke-
zeltiink. A gyermekek dtlagos életkora 2 év (1 hénap — 12,5 év). A baleseti
mechanizmust a klinikai kép alapjdn vizsgdlva 3 esetben shaken-baby
szindréma mertiilt fel, 2 esetben szdrt sériiléseket lattunk, 6 esetben pedig
tobbszoros, eltérd ideji sériilésekre kovetkeztethettiink. Az intenziv osz-
tdlyon eltoltott id6 dtlagosan 9,7 nap (legkevesebb 1 nap, legtobb pedig
45 nap volt). Ezen id6 alatt a Iélegeztetett napok szdma dtlagosan 6,6
nap. M(itéti beavatkozdsra 8 esetben volt sziikség, 6 alkalommal idegse-
bészeti, illetve 2 esetben gyermeksebészeti beavatkozds tortént. A kime-
netelt vizsgalva elmondhatjuk, hogy az intenziv osztdlyos kezelés utan 7
beteg Sebészeti Osztdlyunkra, 4 beteg a Neurolégiai Osztdlyunkra kertlt
athelyezésre, 1 beteget tovabbi mditét céljabol mads intézménybe kiild-
tiink és 3 exitus tortént.

Osszegzés. A fenti adatokbdl Idthatd, hogy a bantalmazott gyermekek su-
lyos, sokszor életveszélyes sériilésekkel keriiltek felvételre. Kezelésiik
sordn leggyakrabban idegrendszeri sériilésekkel taldlkoztunk, az esetek
kozel felében mtéti beavatkozds is sziikséges volt. Az intenziv osztdlyos
kezelés utdn ezeket a gyermeket hosszabb ideig mds osztalyokon kellett
kezelni, ahol a testi tiinetek javultak, de kérdéses, hogy a lelki sériilések
milyen mértékben.
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P070. Krénikus hasmenés elkésett oki diagnozisa.
Esetbemutatds

Turi Alexandra dr., Garami Miklés dr., Hauser Péter dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

Bevezetés. A gyermekkori krénikus hasmenésnek szdmos oka lehet.
Egyes ritka esetekben a krénikus hasmenés elkésett kéroki diagnézisa a
gyermek szamdra hosszi tdvon végzetes is lehet. Jelen esetbemutatd-
sunkkal egy ritka kéroku, megkésetten diagnosztizélt, hosszd tévon nagy
valészintséggel fatdlis eset kapcsdn, az alapos kivizsgdlds fontossdgara
hivjuk fel a figyelmet.

Esetbemutatds. A 13 éves ldnygyermeknél a pontos oki diagnézist meg-
el6zGen 18 hénappal jelentkezett silygyarapoddsanak elmaraddsa, el-
hiz6dé hasmenése és jobb bordaiv alatti fdjdalma. A tobbszori vizes has-
menéssel jdrd, spontdn szind ldzas epizédot kovetSen, az elsd tinetek
utdn 16 hénappal, cachexids dllapotban kertlt felvételre a tertletileg il-
letékes korhdzba.

Hasi ultrahangvizsgdlat sordn csupdn diffiz gyulladdsos jelek, részben
letokolt szabad hasi folyadék dbrazolédott. A késébbi CT-, majd
MR-vizsgdlat a pancreasfej tertiletén egy nagy kiterjedés( terimét muta-
tott, a duodenum és a mdj érintettségével.

A szovettani mintavétel j6l differencidlt (G1), hormontermeléssel jar6
neuroendokrin carcinomadt igazolt.

Mivel a mérsékleten kemoszenzitiv daganat a felfedezés stadiumdban
mdr inoperdbilis volt, kemoterdpidt és szomatosztatin-antagonista keze-
lést kezdtiink. Noha a megkezdett terdpia mellett a hasmenések meg-
szlintek, a kontroll képalkoté vizsgdlatok alapjdn a tumor progresszidja
mutatkozott, igy jelenleg a gyermek palliativ kezelése zajlik.

Konklizio. A hasmenések lehetséges koérokai kozott a neuroendokrin
carcinomék felfedezése gyakran komoly diagnosztikai nehézséget je-
lent. Azonban — ahogy jelen esetiink is mutatja — a krénikus hasmenések
idébeli alapos kivizsgdldsdnak elmaraddsa ritka esetekben az érintett
gyermeket redlis gyégyuldsi esélyétsl foszthatja meg.

ro72. Kihivdsok a malignus teratoma kezelésében

Vadradi Zséfia dr., Cséka Monika dr., Varga Edit dr.
Semmelweis Egyetem, Il. Sz. Gyermekgydgydszati Klinika

A csirasejtes daganatok a gyermekkori rosszindulati tumorok kb. 2%-dt
teszik ki. A malignus formdk kemoszenzitivek, prognézisuk még el6reha-
ladott stadiumu esetekben is kedvezs. A gyakran Osszetett szovettani
megjelenés azonban jelentds kihivdst jelenthet a betegség kezelésében;
az aldbbi eset is ezt hivatott bemutatni.

A jelenleg 14 éves lednyndl 2012 jiliusdban petefészekbdl kiindulé csi-
rasejtes tumort diagnosztizaltunk multiplex tuddéttétekkel. Tumor-
markerei (AFP, béta-hCG) extrém magasak voltak. A primer tumor az ép-
ben kertlt eltdvolitdsra, szovettanilag érett teratomdnak bizonyult, mely
mellett malignus elemek is jelen voltak: 60%-ban dysgerminoma, 30%-
ban yolk sac tumor és 10%-ban choriocarcinoma.

Kezelése eredetileg 4 PEI-blokk lett volna, azonban a 2. blokk utdn ké-
sziilt mellkas-CT alapjdn bizonyos pulmonalis gécok progressziét mutat-
tak. Béta-hCG értéke ekkorra jelentésen csokkent, de még mindig kéros
tartomanyban volt. Ezek alapjdn azt valészindsitettik, hogy a tumor
choriocarcinoma komponense progredidl, ezért metotrexdtot is tartalma-
z6 protokollra (EMACO) vadltottunk.

A gyermek 6 blokkot kapott, az utolsét 2012.12.19-én. Két blokkonként
képalkoté és tumormarker-kontroll tortént. AFP és béta-hCG értékei nor-
malizdlédtak, mellkas-CT- és MRI-felvételeken a pulmonalis gécok
regredidltak, gatolt diffiziét nem mutattak, azonban tovabbra is detektdl-
hatéak voltak. A viabilitds megitélése céljabél PET-CT vizsgdlatot kér-
tink, és a kezelés tovabbi menetét ettdl tettik figgsvé. A tidSben egyér-
telm( kéros radiofarmakon-halmozds nem dbrdzolédott. Tekintettel a bi-
zonytalan aktivitdsu gécokra és negativ tumormarker-eredményekre, ke-
zelését felfuggesztettiik, szoros kovetés mellett dontottiink.

A 3 hetente végzett tumormarker-vizsgdlatok mindeddig negativak. 2013
decemberében késziilt mellkas-MRI alapjdn a tiidében kovetett gécok
maradvdnylézidknak felelhetnek meg, alapbetegségre utalé eltérés nem
igazolédott.
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r073. Amikor kulcsszerepe van a sebésznek (is)!
Vass N. dr.", Simonka Zs. dr.2, Abrahdm Sz. dr.?,
Molnar T. dr.3

" SZTE Gyermekgydgydszati Klinika Gyermekegészségiigyi
Kézpont

2 SZTE Sebészeti Klinika
7 SZTE I. Sz. Belgydgydszati Klinika

Bevezetés. Esetismertetésiinkben egy jelenleg kozel 17 éves silyos
Crohn-beteg nagyfii esete kapcsdn szeretnénk felhivni a figyelmet a
gyulladdsos bélbetegség diagnosztikai és terdpids nehézségeire.
Esetismertetés. Perianalis tdlyog, fogyds, illetve hasmenés formdjaban
kezd6ds Crohn-betegséget 2008-ban diagnosztizdltunk, az akkor 12
éves gyermeknél. A beteg klinikai tinetei, kéros labor, radiolégiai és sz6-
vettani eredményei miatt mdr kezdetben szteroid, azathioprin, illetve
mesalazin terdpidt inditottunk. Azathioprin mellékhatdsként hényinger,
hdnyds és hasnydlmirigy enzimeltérést észleltiink, ezért per os metho-
trexat addsdval probdlkoztunk, de a hasnydlmirigy enzimek tovabbi
emelkedése miatt ezen terdpidt is ledllitottuk. A nagyfidndl szinte folya-
matosan fenndllé lazdbb székletiritések, perianalis fistuldbol észlelt vd-
ladékozds miatt 2010. februdrjdban parenteralis szteroidterdpia beveze-
tését kovetGen ismételten prébdltuk az azathioprin terdpidt is bedllitani.
A gyermek tiineteiben és laboreredményeiben érdemi véltozast nem ldt-
tunk, ezért 2010. dprilisdban infliximab kezelést inditottunk. A 8. infdzi-
6t kovetSen perianalis tdlyog megjelenése miatt antibiotikus terdpia in-
dulta gyermeknél, melyre az abscessus szandlédott, de a hasmenéses tii-
netek djra fellangoltak, ezért az infliximab terdpiat folytattuk. 2011. ok-
téberében, a 2. infliximab kezelést kovetSen fistula ani megjelenése mi-
att Seton-drain behelyezése tortént. Ezt kovetSen, 1 hénap elteltével
periproctalis tdlyogja igényelt feltdrdast, draindldst. 2012. februdrjaban
11/4. infliximab kezelését Seton-drain mellett megkezdtiik, de somnolen-
cia, tachycardia, nyelészavar miatt ledllitottuk és adalimumab terdpidra
viltottunk. 2012. szeptemberében az alkalmazott szteroid- és bioldgiai
kezelés mellettis fenndllé tiinetek miatt vékonybél rontgenvizsgdlata tor-
tént, mely a terminalis ileum tertletén kritikus szdkiiletet irt le, ezért se-
bészeti beavatkozds, ileumresectio és jobb oldali hemicolectomia vélt
szukségessé. Ezen beavatkozdst kovetden, folyamatos adalimumab terd-
piamellett 2013. augusztusdig kielégitd dltaldnos dllapotban volta nagy-
fid. Ekkor djabb Seton-drain behelyezése vilt sziikségessé periproctalis
abscessus miatt. Ezen beavatkozds 6ta a nagyfiu folyamatos adalimumab
terdpia mellett kielégitSen van.

Megbeszélés. Esetismertetésiinkkel szerettiik volna felhfvni a figyelmet a
stlyos, perianalis sipolyokkal, abscessusokkal szovédott ileum és colon
Crohn-betegség terdpidjdban részt vevd gasztroneterolégusok és sebé-
szek team munkdjdnak nélkulozhetetlenségére.

ro75. Transzfizio kapcsdn fellépo akut
tiidékdrosodas

Vojcek Eszter dr., Franczia Péter dr., G4l Péter dr.,
Bereczki Csaba dr.

SZTE Gyermekklinika

A transzfizié kapcsdn fellépd akut tidékdrosodds (TRALI) bemutatdsa
egy 6 hetes fili csecsemd esetén keresztil, akinél toxikus megacolon m-
tétje utdn lépett fel ez az dllapot.

Betegiink, egy fili csecsemd zavartalan terhességet és szilést kovetSen
egynapos életkordtdl haspuffadds, epés gyomorreziduum és subileus ra-
diolégiai képe miatt dllt kezelés alatt. Ekkor az enteralis passzdzs dtme-
netileg javult, de hdromhetes életkordban ismételten silyosbodé tdpldld-
si zavara hdtterében Hirschprung-betegség igazolédott, melyhez akut
hasi gyulladdsos kép és szepszis tarsult. Akut mdtéti beavatkozds sordn
colostoma képzésére keriilt sor. A mitét utdn a lélegeztetési tamogatdsdn
konnyen tudtunk csokkenteni, szepszise kezelhetd volt, gyulladdsos
markerei mérséklédtek. Mérsékelt anaemizdlédds és vérzés miatt voros-
vértest, valamint friss fagyasztott plazma (FFP) transzflziéban részesiilt.
A transzflizié utdn tachypnoe és dyspnoe jelentkezett, a klinikai és a ra-
diolégiai kép ARDS-nek megfelelt. Id6kozben massziv enteralis vérzés
miatt vérzéses-hypovolaemids shock alakult ki, melyet nagy mennyiségd
vérkészitmény és rekombindns aktivdlt Vll-es faktor addsdval tudtunk
uralni.

Eredmények. A terdpia sordn tobb alkalommal vérkészitmény transzfizi-
6t kapott (FFP, vorosvértest és thrombocyta), rekombindns aVll-es faktor
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és antimikrobas kezelésben részesiilt, valamint diuretikumot és intravé-
nds kortikoszteroidot alkalmaztunk. Volumengarantdlt, nyomaskontrol-
ldlt 1élegeztetést, majd leszoktatasban nyomdstamogatott izemmaédot al-
kalmaztunk, extubdlni 18 nappal késébb tudtuk, spontdn légzése kielégi-
t6 volt.

Megbeszélés. A TRALI egy ritka betegség, mely 5000 transzfiizié addsa
kapcsan korulbelil egyszer fordul el6. F6 jellemz&je a transzfizié addsa
utdn hirtelen felléps tid6odéma. A betegség immunmedidlt eredetd le-
het, habdr az etiol6gia még nem teljesen tisztdzott. Célunk, hogy a TRALI
jobb megismerésével az ilyenfajta szovédmények esetlegesen elkeriilhe-
tévé vdljanak.

P076. A Bayley 11l és a Brunet-Lézine -szindéma
vizsgdlatok eredményeinek értelmezése a
neonatologus/gyermekgydgydsz szemével
Zatonyi Adél dr., Sipos Péter dr.

Békés Megyei Pdndy Kdlmdn Kérhdz Gyermekosztdly

Az elmilt évtizedben egyre nagyobb figyelmet forditunk a koraszulottek
utdnkovetése sordn a pszicholdgiai vizsgalatokra. A nemzetkozileg elis-
mert tesztek kozul leggyakrabban a Brunet-Lézine, az elmilt években
gyogyszervizsgdlatokhoz kapcsolédéan Bayley I[I-11l mérémdédszereket
haszndljuk. El6addsunkban az osztdlyunkon is alkalmazott két vizsgdlo-
médszert hasonlitjuk 6ssze és segitséget nydjtunk az eredmények értel-
mezésében. Mindkét tesztben 2 éves korig korrigdlt életkorral dolgo-
zunk.
Bayley Il1: Mérési tartomdny 1-42 hénapos korig
1. Kognitiv
2. Nyelvi:

a) receptiv kommunikativ,

b) expressziv kommunikativ

234

3. Motoros:

a) finommotoros,

b) nagymotoros
4. Adaptiv viselkedés (sztl6i megfigyelésen alapulé valaszok)

a) kommunikacio,

b) funkciondlis képességek,

c) 6nirdnyitds,

d) szabadidg,

e) tdrsas élet,

f) kozosségi élet,

g) otthoni élet,

h) egészség és biztonsdg,

i) onelldtds,

j) mozgas
Ertékelés: Kompozit pontszamok alapjdn torténik. Atlag: 100, szérasa
+15. [130 felett: kivdl6, 120-129: nagyon jé, 110-119: j6, 90-109: dtla-
gos, 80-89: atlag alatti, 70-79: Borderline, 69 alatt: extrém alacsony]
A médszer nem alkalmas: egy adott képesség teriletén mutatkozé deficit
jellegének mérésére, intelligencia mérésére.
Szenzoros kdrosodds esetén specidlis médositds és értékelés szikséges,
mely statisztikailag kisebb betegszamon volt mérve.

Brunet-Lézine: 1-30 hénapos korig mér pontosan.

1. Poszturdlis adaptdcio

2. Finom motorikus

3. Kommunikdciés

4. Szocidlis képességek mérésére alkalmas.

Ertékelés: FQ: dtlag 100. 70 alatt silyos deficit, 85-90 alatt alarmirozo-
nak tekintjik. A részképességek egyenetlensége szintén alarmirozé.

A médszer hibdi: érzékszervi fogyatékossdg esetén, beszéd vizsgdlatanal
a székapcsolatok létrehozdsdndl nem differencidl, maszds mingségében
nem differencidl.
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