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A KONGRESSZUS FO TEMAT:

Reumatologia

Ritka betegségek

Gyermekkori enteralis és 1éguti infekciok
Egyéb
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A Kongresszus idépontja: 2013. majus 31. — janius 1.
A Kongresszus helyszine: Velence Resort & Spa

Hivatalos nyelv: magyar

Helyszini regisztracié:
2013. majus 31. (péntek): 08. 00— 17. 00
2013. junius 1. (szombat) 08. 00 - 12. 00

Fontos informaciok:

Ebéd:
Majus 31-én és junius 1én a kongresszus helyszinén, a hotel ebédléjében, melyet a
regisztracional atvett ebédjegy atadasaval vehetnek igénybe a résztvevok.

Fogadas:
Velence Resort & Spa
2013. majus 31. 19. 30 o6ra



Idétabla

2013. majus 31. péntek

09. 00 —09. 45 Megnyito, kdszontok
Frank Kalman Dij atadéasa

09.45-10.20 Referatumok
10.20—-10. 50 Kavésziinet
10. 50 - 12. 30 Gyermek reumatologiai
12.30-13.30 Ebéd
13.30-15.00 Bejelentett eladasok
15.00—15.30 Kéavésziinet
15.30-16.30 Bejelentett eladasok
16.30—-19. 30 Szabadid6s program
19. 30 — 24. 00 Fogadas

2013. junius 1. szombat
08.30—09. 30 Ritka betegségek blokk
09.30-10. 20 Bejelentett eladasok
10.20—-10. 50 Kéavésziinet
10. 50 - 12. 30 Bejelentett eladasok
12.30-12.45 Kongresszus zarasa
12.45 - Ebéd

A KONGRESSZUS PROGRAMJA

2013. majus 31. Péntek

09.00-09.45 Megnyito iinnepség
Udvozlések
Frank Kalman Emlékérem atadasa

09.45-10.20 Referatumok
Uléselnékok: Békefi Dezsd, Cholnoky Péter

09. 45 -10. 05
1. D-vitamin hidny prevencidjanak és kezelésének gyakorlati kérdései
Szab6 Andras

10. 05 -10. 20

2. Human intenstinalis flora és modulalasa
Gardos Laszlo
Zala Megyei Korhaz, Zalaegerszeg



10.20-10.50 Kavésziinet

10.50 —12.30 Gyermek reumatologia
Uléselnokok: Dérfalvi Renata, Gardos Laszlo

10.50 - 11. 05
3. Arthralgia, arthritis differenial diagnézisok
Sevcic Krisztina,
Orszagos Reumatologiai és Fizioterapias Intézet, Budapest

11.05.-11.20
4. Juvenilis idiopathias arthritis
Dérfalvi Beata
Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika

11.20.-11.35
5. Spondylarthropathiak
Orbén Ilonka
Orszagos Reumatologiai és Fizioterapias Intézet, Budapest

11.35.-11.50

6. Biologiai terapia a gyermekreumatologiai gyakorlatban
Constantin Tamas
Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika

11.50.-12.05
7. Raynaud-szindréma
Mosdosi Bernadett
Pécsi Orvostudomanyi Egyetem

12.05-12.30 Hozzaszolasok, vita
12.30.-13.30 EBED

13.30.-15. 00 Eléadasok - Gastroenteroldgia
Uléselnékok: Kovacs Marta, Muzsay Géza

13.30.-13.50

8. Téaplalasterapia csecsemd- és kisgyermekkorban
Havasi Aniko
Nutricia szponzoralt el6adas



13.
9.

14.
10.

14,
11.

14.
12.

14.
13.

14.
14.

14.
15.

50. -14. 00

Akut gastroenteritisek a hazi gyermekorvos szemszogébol
Muzsay Géza

Mupediater Bt. — hazi gyermekorvos, Szakmai Kollégium Gyermek
Alapellatas Tanacs elndke

00-14.10

Clostridium difficile infectiok gyermekkorban

Miiller Zs6fia, Pongor Eva, Teiringer Zsuzsanna

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz, Székesfehérvar

10— 14.20

Csecsemékori intraktabilis hasmenés hatterében all6 cytomegalovirus
fertozés

Horvath Kornélia, Kovacs Marta, Niederland Tamas, Ruszinké Viktoria
Petz Aladar Megyei Oktaté Korhaz, Gyor

20-14.30

A fels6 endoszképia jelentdsége gyermekkori gyulladasos
bélbetegségekben

Kovacs Marta

Petz Aladar Megyei Oktato Korhaz, Gyor

30-14.40

Ritka sz6v6dménnyel és hyperthyreosissal tarsult Crohn betegség
gyermekkori esete

Vadasz Agnes, Karadi Zsuzsanna, Tokodi Istvan

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Székesfehérvar

40 -14.50

Crohn-betegség biologiai terapidja mellett kialakult pulmonalis
tubrkulézis

Albert Erika', Kovacs Marta', Ruszinké Viktéria', Subicz Agnes®, Kadar
Laszlo®

Petz Aladar Megyei Oktato Korhaz, Gyér', Pest Megyei
Tiidégyogyintézet, Torokbalint’

50 —15. 00

Autoimmun hepatitis autoantitestek nélkiil

M. Téth Melinda', Gulacsy Vera?, Szényi Laszlo®

Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Kérhaz Nonprofit ZRT', Debreceni
Egyetem, Infektologiai és Gyermekimmunolégiai Tanszék®, Semmelweis
Egyetem I. szamu Gyermekklinika, Budapest®



15. 00 - 15. 30 Kavésziinet

15.30 —16. 30 Eléadasok

Ul

15
16

15.
17.

15.
18.

16.
19.

16.

20.

16.
21.

éselnokok: Masat Péter, Wilhelm Otto

.30 -15.40

. Hasznos-e a megyei szindromolégus? (Néhany kiilonésen ritka
betegség bemutatasa az elmilt év forgalmabdl)
Wilhelm Ott6
Genetikai Tanacsadés, Székesfehérvar

40 -15.50

A gyermekbantalmazas ,,utvesztéje”

Pintér Katalin, M6di Judit, Matay Lilla, Sarvari Dalma, Szabo Eva
Csolnoky Ferenc Korhaz, Csecsemd- és gyermekosztaly

50 —16. 00

Akut kérhazi felvételt igénylo 1-es tipusu diabeteses gyermekeink -
2012

Benn Orsolya, Karadi Zsuzsanna, Simon Gabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz

00-16.10

Ritka neurometabolikus betegség —  Leigh szindréma
(esetbemutatasa)

Sinké Gabriella, Oroszlan Gyorgy, Nagy Eszter, Schmalcl Erika, Steiger
Zso6fia

Markusovszky Egyetemi Oktatokorhaz, Szombathely, Csecsemo- és
Gyermekgyogyaszati Osztaly

10 -16. 20

Gitelman - szindroma

Boronyak Henrietta, Gardos Laszlo

Zala Megyei Korhaz, Csecsemd- és gyermekosztaly

20-16.30

Elsportol6 varatlan teljesitményromlisianak hattere (esetismertetés
Guoth Géborl, Dérfalvi Beétaz, Deak Gyérgyl, Szabé Elek!, Simon
Gabor'

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz, Ujsziilott-,
Csecsemd ¢és  Gyermekosztaly', Semmelweis Egyetem I sz
Gyermekgyogyaszati Klinika, Immunologiai Osztaly”



16.30 — 19. 30 Szabadidds program

19. 30 — 24. 00 Fogadas

2013. janius 1. Szombat

08.30.-09.30 Ritka betegségek
Uléselnokok: Czelecz Zsuzsanna, Simon Gabor

08. 30. - 08. 45

22. Ritka betegek — gyakori tiinetek, gondolatok az MPS I-rél
Almassy Zsuzsanna
Heim Pal Gyermekkorhaz, Budapest

08. 45-09. 00

23. Gaucher kér — korai felismerés és kezelés elényei
Simon Gébor
Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz

09. 00 - 09. 15

24. Pompe — betegség csecsemdkorban
Bedo Klaudia
Zala Megyei Korhaz, Zalaegerszeg

09. 15 -09. 30
25. Niemann-Pick C-rél
Szakszon Katalin', Lengyel Andras®, Balogh Istvan®
DE OEC Gyermekgyogyaszati Intézet, Klinikai Genetikai Kézpont"
DE OEC Neurologiai Klinika, * DE OEC Laboratériumi Medicina
Intézet™

09.30.-10.20 Elbéadasok - Pulmonolégia
Uléselnokok: Kovacs Ilona, Sipos Edith

09.30 - 09. 40

26. Spontan ptx-ek gyermekkorban
Modi Judit, Szab6 Eva
Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Kérhaz Nonprofit ZRT,
Gyermekgyodgyaszati Centrum



09. 40 — 09. 50

27. RSV fertézések
Varga Nora, Kajsza Nora, Komaromi Margit
Szent Borbala Korhaz, Tatabanya

09. 50 -10. 00

28. Cystas fibrosis diagnosztika és kezelés napjainkban
Kovacs Ilona
Magyar Imre Korhaz, Ajka

10. 00 —10. 10

29. Bronchitis plastica fibrinosa
Csere Barbara !, Sipos Edith !, Kadar Laszl6 > Varsanyi Maria *
Szent Pantaleon Korhaz és Rendel6intézet Dunatjvaros', Térokbalint
Tiidégyogyintézet’ Gyermek Haziorvos Dunatjvaros’

10.10-10. 20

30. Rejtett aprosagok
Kopeczky Agnes, Laki Istvan, Kovacs Edina, Fenyési Zoltan
Kanizsai Dorottya Korhaz, ZMK Gyermekosztaly

10.20-10.50 Kavésziinet

10. 50 —12. 30 Eldadasok — Neonatoldgia, Intenziv terapia
Uléselnékok: Szabo Eva, Sulyok Endre, Rubecz Istvan

10. 50 —11. 00

31. A thrombocytopenia differencidldiagnosztikaja ujsziillottkorban 2
eset kapcsan
Musicz Agnes, Kovacs Marta, Gal Veronika, Ruszinké Viktoria
Petz Aladar Megyei Oktato Korhaz, Gyor

11.00-11.10

32. Neonatalis B-csoportu streptococcus infectiok osztalyunkon 2007-
2012 kozott
Osvai Métél, Kocsis Katalin', Ganzler Krisztinal, Sz8ke 11dik6”
Szent Borbala Korhaz, Tatabanya, Csecsemé- és Gyermekosztaly',
Kozponti Laboratorium?
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11

11.
34.

11.

35.

11.
36.

11.
37.

12.
38.

12.
39.

.10-11.20
33.

Immuneredetii djsziilottkori thrombocytopenia a NIC 5 éves
anyagaban

Zavogyan Timea, Simon Géabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz

20-11.30

Congenitalis és perinatalis cytomegalovirus-fertézések el6fordulasa a
dél-magyarorszagi régioban

Németh Judit', Pusztai Rozalia®, Dedk Judit®

Fejér Megyei Szent Gyorgy Korhaz' SZTE Orvosi Mikrobioldgiai és
Immun}biol()giai Intézet’ SZTE Klinikai Mikrobiologiai Diagnosztikai
Intézet

30-11. 40

RSV-profilaxis osztalyunkon: Az elmult négy év tapasztalatai
Kummer Zoltan, Szabo Krisztina, Bauer Zita, Simon Gabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Székesfehérvar

40-11. 50

Fascitis necroticans ritka formaja a Gyermek Intenziv Osztilyon:
Fournier gangréna

Nagy Richard ', Fehér Gabriella* Szabé Eva dr', Modi Judit ', Batai Maria
Csolnoky Ferenc Koérhdz Gyermekintenziv Osztaly', Csolnoky Ferenc
Korhaz Urologia Osztaly

50 - 12. 00

Extrém fogyas és kovetkezményei (Refeeding syndroma)

Beregszaszi Andrea, Takéacs Laszlo, Németh Gyongyi, Gardos Laszlo
Zala Megyei Korhaz, Csecsemd és gyermekosztaly, Csecsemd ¢és
Gyermekgyogyaszati intenziv részleg

00-12.10

Aseptikus meningitis (esetbemutatas)

Nagy Eszter, Oroszlan Gyorgy, Masat Péter, Sinké Gabriella, Bardi Edit
Markusovszky Egyetemi Oktatokorhaz, Szombathely Csecsemd- és
Gyermekgyogyaszati Osztaly

10-12.20

Méhcesipések toxikologiai vonatkozasai egy tomeges méhtamadas
kapcsan (egy kérhazban végzodé kirandulas)

Berzicza Eszter, Szab6 Elek, Simon Gabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz, Székesfehérvar
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12.20-12.30

40. Toxikologiai esetek osztalyunkon
Hegyi Eszter, Kovacs Ilona
Magyar Imre Korhaz, Ajka

12.30 - 12.45 Kongresszus zarasa

12. 45 - Ebéd

A kongresszus id6tartama alatt orvosszakmai kiallitas tekintheté meg.

F¢ tamogatonk:
NUMIL Kft.

Kiallitok, tamogatok:
ABBVIE Kft.

ACTELION Pharmaceuticals Hungaria Kft.
BIOTEST Hungaria Kft.
ELEKTRO-OXIGEN Kft.
HOGE Orvosi Miiszer Kft.
MEDICO-UNO Kft.
NESTLE Hungaria Kft.
ROCHE Kft.

SANOFI — AVENTIS Zrt.
TRIMUS Kft.
VITAMINKOSAR Kft.
WERFEN — Hungary Kft.

A Szervezo Bizottsag kdszonetét fejezi ki a cégeknek, hogy jelenlétiikkel, és
tamogatasukkal nagymértékben hozzajarultak a kongresszus sikeres
megszervezéséhez.
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2013. majus 31. Péntek

10.45-11.00

Arthralgia, arthritis differenial diagnézisok

Sevcic Krisztina,

Orszagos Reumatologiai és Fizioterapias Intézet, Budapest

A juvenilis idiopathias arthritis diagnozisa egyéb, iziileti fajdalmat ill. gyulladast
okozo6 korképek kizarasan alapul. A legfontosabb, iziileti panaszt okoz6 korképek a
novekedési fajdalom, az infectiosus ill. postinfectiosus arthritisek, az idegentest
okozta arthritisek, a malignus vérképzoszervi betegségek, az iziiletet alkotd
csontvégekben jelentkezé joindulatd ill. malignus csonttumorok, synoviomak, a
villonodularis synovitis, véralvadasi zavarok, szisztémas autoimmun betegségek, a
sarcoidosis, €és egyéb csontbetegségek (pl. juvenilis osteochodrosisok). Az iziileti
tiinetek mellett egyéb kisérd jelenségek (pl. laz, borkiiités), a rontgen ill. egyéb
képalkotd vizsgalatok, a laboratériumi, immun- és bacteriologiai serologiai
vizsgélatok, valamint az iziileti punctatum laboratériumi analizise segit a diagndzis
felallitasaban.

Jegyzet



11.00.-11.15

Juvenilis idiopathias arthritis

Dérfalvi Beata

Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika

A leggyakoribb kronikus iziileti gyulladds a juvenilis idiopathids arthritis (JIA),
mely ezerb6l 1-2 gyermeket érint. Tiinetekben, lefolyasban, prognézisban,
genetikaban és az érintett korcsoportokat illetden eltéré betegségesoportokat foglal
magaba. Szisztémas, oligo-, polyartikularis, pikkelysomorhoz kapcsolodo, illetve
enthesopathias formai ismertek. A duzzadt iziiletek gyakran nem fajnak, sokszor
észre sem veszik azokat, de tipusos panasz a reggeli iziileti merevség, és gyakori
lelet a flexios kontraktira! A leggyakoribb alcsoport az oligoartikularis JIA, ahol
gyakori az ANA pozitivitas és a kronikus uveitis. A szisztémas JIA esetében az
arthritis gyakori hidnya, a kontrollalatlan, nagyfoku szisztémas gyulladas, a jo
terapids valasz IL-1 gatlo biologiai szerekre felveti annak a szlikségességét, hogy a
jovdben ezt a korképet inkabb az autoinflammatorikus korképekhez soroljuk, mint
a JIA-hoz! A kezelés célja a korai agressziv gyulladascsokkentés, az iziileti
karosodas megel6zése €s a funkcid visszanyerése.

Jegyzet



11.15.-11.30

Spondylarthropathiak

Orban Ilonka

Orszagos Reumatologiai és Fizioterapias Intézet, Budapest

A Juvenilis Idiopathias Arthritis (JIA) heterogén betegségcsoport, mely a 16 éven
aluli korosztaly leggyakoribb kronikus iziileti gyulladasa, legalabb hat-hétig
fennallo iziileti gyulladast jelent, melynek hatterében mas iziileti gyulladassal jaro
betegség nem igazolhatd. Hét alcsoportja van, jol meghatarozott kritérium
rendszerek alapjan. A hazai és kiilfoldi gyermekreumatologusok korében egyarant
jol ismert betegségcsoport, melyet hamarabb diagnosztizalnak, mint a Juvenilis
spondylarthritist. Ennek oka részben az, hogy a JIA osztalyozéasa soran kizard
kritériumként jelenik meg a bélbetegséggel tarsuld arthritis, a Reactiv arthropathia,
mely betegségek a 16 év alatt kialakuld Juvenilis spondylarthritis potencialis
elofutérai, illetve a JIA osztalyozasa bonyolult és a Juvenilis spondylarthritiszek
hattérbe szorulnak a diagnodzis felallitasakor.

Az elbadasban ismertetjiik a szeronegativ spondylarthritis (SNSA) csoportba
tartozo korképeket. A felnéttkori spondylarthropathiak alapjan kitériink a legtijabb
nomenclaturakra, elemezziik az axialis és periférids spondylarthritiszeket, felhivjuk
a figyelmet a preradiologiai allapotok diagnosztikai lehetdségeire, prognosztikai
jelentéségére, a korai kezelések fontossagara. Hianyoljuk a Juvenilis
spondylarthritis diagnosztikus kritériumait, a korai diagnézist.

Jegyzet



11.30.-11.45

Biologiai terapia a gyermekreumatolégiai gyakorlatban
Constantin Tamas

Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika

Biologiai terapianak nevezziik az olyan kezeléseket, amelyek olyan természetes
anyagok alkalmazasan alapulnak, amelyek kis mennyiségben normadlisan is
eléfordulnak az emberi szervezetben, legtobbszor kiilonb6zd, az immunrendszer
mitkodését meghatarozd szabalyozasi utvonalakat befolyasolnak (bioldgiai
valaszmoédositok, angolul ,,biological response modifiers”-nek nevezik éket).

A gyermekreumatologia teriiletén egyre Gjabb és 0jabb bioldgiai terapiak jelennek
meg (etanercept, adalimumab, tocilizumab, canakinumab), egyre bovil az
indikacios kor. Mivel a kezelések dontdé tobbségét ambulans formaban
ellendrizziik, igy egyre nagyobb annak a valosziniisége, hogy kiilonbozo
interkurrens problémakkal a biologiai terapiaban részesiilo betegek sziilei a tertileti
és alapellatashoz forduljanak.

Az els6- és talan legfontosabb, hogy a gyulladasos reumatikus betegségben
szenvedd gyermekek felismerésre keriiljenek, hiszen a kordn (az 1n.
»ablakperioduson” beliil) megkezdett kezeléssel érhetdek el a legjobb eredmények.
A gyermekkori kronikus iziileti gyulladasok (juvenilis idiopathias arthritis - JIA) a
betegség els6 szakaszaban gyakran nem jarnak fajdalommal, igy a diagnozis
késhet. Amennyiben mozgasszervi panasszal fordulnak a haziorvos kollégahoz
(akar fajdalom nélkil is, de a gyermek santit, nehezebben terheli valamelyik
végtagot, jo altalanos allapot és hangulat mellett csokken a fizikai aktivitasa, reggel
nehezebben mozog), akkor fel kell meriiljon az autoimmun betegség lehetdsége is,
vizsgdljuk meg valamennyi iziiletet és amennyiben gyulladdsra utald eltérést
(duzzanat, mozgasbesziikiilés, fajdalom, nyomdasérzékenység) észleliink, akkor
iranyitsuk a beteget gyermekreumatologiai centrumba. A mozgéasszervi fizikalis
vizsgélat alapjai konnyen elsajatithatéak, buzditunk minden kedves kollégat az
egyéni és a szervezett keretek kozott torténd tovabbképzésekre. Fontos, hogy a
betegség gyanujat a panaszok jellegére €s a fizikalis vizsgalatunk eredményére és
ne laborvizsgalatokra alapozzuk, azok segitségével ugyanis nem kizarhatdak a
gyermekkori reumatikus betegségek (teljesen normalis laborleletek, normalis CRP
és siillyedés mellett is szenvedhet a beteg reumatikus betegségben).

Amennyiben a gyermek a standard terapiakra rezisztens betegségben szenved,
akkor bioldgiai terdpia javasolt. A diagnézis felallitdsa, a terapia beallitdsa, a
betegség aktivitasanak kovetése és a kezelés vezetése gyermekgyodgyasz
reumatologus altal végzett szakorvosi feladat. Ugyanakkor a szakorvosi vizitek
kozott fontos a terdpia toxicitdsanak rendszeres haziorvosi felmérése, a betegek
tobbnyire havi, késdbb 2-3 havi rendszerességgel laborkontrollra szorulnak
(vérkép, maj- és vesefunkcid vizsgalataval). Problémat jelenthet az immunizacio
kérdése (a biologiai terapiaval kezelt betegek esetében javasolt az influenza elleni
vakcinacio, de kontraindikaltak az €16 korokozot tartalmazo véddoltasok), gondot
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okozhat egy, a biologiai terapia mellett jelentkezd komolyabb infectio, vagy
sziikségessé vald mitét (mind a két esetben javasolt a biologiai terapia atmeneti
felfiiggesztése, majd az ismételt kezelés ellendrzése).

Fontos a folyamatos kommunikaci6 a gyermek hdziorvosa és a centrum szakorvosa
kozott. A csaladorvosnak tisztaban kell lennie a betegség természetével, a kronikus
korlefolyassal. A hosszan tart terapia gyakran a csalad gyengiilé compliance-€¢hez
vezet. A viszonylag kevés aktualis panaszt (fjdalmat) okozo, de a hosszu tava
funkcionalis karosodas veszélyét magaban rejté JIA esetében nem egyszer
talalkozunk a sziil6k elutasito, harito, tagado attitiidjével. Mindezen problémak
megoldasaban szintén nagy segitséget jelenthet a haziorvos megerdsitd, tamogatd
hozzaallasa. A betegséggel és a terapiaval kapcsolatban is szamos téves informacio
terjed a médiaban és az interneten, csak az egységes kommunikacié harithatja el
ezek veszélyét.



11.45.-12.00
Raynaud-szindroma

Mosdosi Bernadett

Pécsi Orvostudomanyi Egyetem

A Raynaud jelenség epizddikus, szimmetrikus acralis vasospasmus, melynek soran
az érintett régioban jellegzetesen trifazisos szinvaltozas jelentkezik. A tlineteket
fajdalom, zsibbadasérzés, érzéketlenség kisérheti.

A primer Raynaud szindroma esetén egyéb kisérd klinikai tiinet, immunszerologiai
ill. kapillarmikroszkopias eltérés nem észlelhetd. Enyhe valtozatban az elvaltozas
gyakori jelenség.

Szekunder Raynaud szindroma esetén a digitalis vasospasmus egy megbetegedés
részjelensége. A szekunder forma gyakran tarsul kotdszoveti betegségekkel, ezért
ezen betegek felismerése, nyomon kovetése sziikséges.

Jelen eladasban a klinikdnkon gondozott ill. kezelt Raynaud szindrémas betegek
kapcsan szeretném a betegséget, a javasolt diagnosztikus vizsgalatokat, ill. terapias
lehet6ségeket bemutatni.

Jegyzet



13.30.-13.50
Taplalasterapia csecsemd- és kisgyermekkorban

Havasi Aniké
Nutricia szponzoralt eldadas
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13.50. - 14. 00

Akut gastroenteritisek a hazi gyermekorvos szemszogébol

Muzsay Géza

Mupediater Bt. — hazi gyermekorvos, Szakmai Kollégium Gyermek Alapellatas
Tanacs elndke

Az akut gastroenteritisek nagy szammal fordulnak eld a hazi gyermekorvosi
gyakorlatban Magyarorszagon is. Az ecléadas a hazi gyermekorvosok szamara
legfontosabb kérdésekre fokuszal. Mire gondoljunk hasmenéses megbetegedés
esetén? Vannak-e életkori jellemzdi a fert6zo tipust gastroenteritiseknek? Hogyan
kezeljiik az ilyen jellegli betegségeket? Sziikség van-e diétas kezelésre? Fontos-e a
rehydralo kezelés? A porbiotikumok jelent6sége és fajtai, melyik ajanlhato
hasmenés esetén? Szabad-e antimikrobds kezelést alkalmazni? Milyen tiineti
szereket hasznaljunk? Milyen 1) kezelési lehetdség van a hasmenés kezelése soran?
Milyen jarvanyligyi teendéink vannak? Milyen lehet6ség van a megel6zésre?



14. 00 - 14. 10

Clostridium difficile infectiok gyermekkorban

Miiller Zs6fia, Pongor Eva, Teiringer Zsuzsanna

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktatdé Korhaz, Székesfehérvar

A Clostridium difficile okozta enteritis a leggyakoribb megjelenési forméja a
koérhdzban szerzett enterdlis infekcioknak felndttek esetében. A  klinikai
szignifikancidja gyermekek korében kevésbé ismert. A C. difficile infekciok szama
novekszik gyermekkorban is. Hasonléan egyéb enteralis pathogénekhez a C.
difficile-vel szembeni fogékonysagot a gazdaszervezet életkora, a korokozod
genotipusa nagymértékben befolyasolja. Jelenleg Clostridium difficile genotipus
meghatarozas rutinszerien nem torténik hazankban, ami gyermekek esetén kiemelt
jelentdségii lenne. Az életkor ebben a korképben is donto tényezd, 2 éves kor alatt
a székletbdl kitenyészett Clostridum difficile kolonizacionak tekintend6 és terapiat
nem igényel. A pathomechanizmus hatterében az életkorral bekdvetkezd
emésztorendszeri nyalkahartya sejtfelszini receptor valtozasai (A toxin receptor
hiany), colon fléra dsszetételének valtozasai, a kdrnyezeti valtozasok, és specialis
immunfaktorok (A/ B toxin ellen termel6dott magas IgG szint) allnak. Irodalmi
adatok alapjan a felnéttkorban a protokoll alkalmazasa gyermekek korében nem
megfeleld. A gyermekkori megbetegedések sulyossaganak megitéléséhez és
kezeléséhez sziikséges a széklet mikrobiologiai vizsgalattal A/B toxintermeld C.
difficile kimutatasa, Bristol skala szerint 5-7 széklet, szignifikans co-morbiditas,
tobb mint 2 napig tartd hospitalizacid, és antibiotikum hasznalat a megel6z6 1
hénapban. Irodalmi adatok alapjan felvetédik a C. difficile enteritis kapcsolata a
tejfehérje intolerantiaval.

Jegyzet



14,10 - 14.20

Csecsemékori intraktabilis hasmenés hatterében all6 cytomegalovirus fert6zés
Horvath Kornélia, Kovacs Marta, Niederland Tamas, Ruszinké Viktoria

Petz Aladar Megyei Oktaté Korhaz, Gyor

Az intraktabilis hasmenés a klasszikus leiras szerint az els6 3 honapos életkorban
kezddédik, két hétnél tovabb tart, sulyos, progressziv testsulyvesztéshez és
malnutricibhoz vezet, és legalabb 3 széklettenyésztés bakterialis patogének
iranyaban negativ.

A szerzOk egy Ot-hetes csecsemd esetét dolgoztak fel, akit fels léguti hurutos
tiinetek, hig székletiirités miatt kezdtek kezelni, majd allapotrosszabbodas, szepszis
klinikai jelei miatt keriilt athelyezésre Gyermekintenziv Terapias Osztalyunkra.
Felvételi statuszabol a fentieken kiviil hepatomegalia emelendd ki. Laboratoériumi
vizsgélat emelkedett gyulladasos paramétereket igazolt.

Kombinalt antibiotikum kezelést kezdtiink (ampicillint+sulbactam / gentamycin/
meropenem), a korabbi kizardlag anyatejes taplalast az anyatej pozitiv tenyésztési
eredményei alapjan leallitottuk, hasmenése miatt aminosav alapu tapszer adasat
kezdtik. A csecsemd felilletes leoltasaibol, vizeletébdl, székletébol,
haemokultirajabol korokozo nem volt kimutathatd. Diéta és probiotikum adésa
mellett enteralis tiinetei megsziintek, gyulladasos paraméterei negativva valtak. Két
hetes kezelés utan jo altalanos allapotban otthonaba bocsatottuk. Két nappal
késobb laztalan allapotban hasmenése visszatért, sugarhanyasa jelentkezett,
ismételt felvételére keriilt sor. Tekintettel a folyamatos, massziv hasmenésre,
valamint a sulyallasra, komplex anyagcseresziirés, CF-genetikai vizsgalat, 17-OH-
progeszteron, androszténdion meghatarozas és virusszerologiai vizsgalatok
torténtek. A negyedik apolasi napon, gyulladasos paraméterei tovabbi emelkedést
mutattak, a torokvaladékbol kitenyészett Enterobacter cloacae
rezisztenciavizsgalata alapjan imipenem bedllitdsara keriilt sor, melyet 18 napig
kapott. Emellett gyulladdsos paraméterei negativva valtak, hasmenése azonban
nem mérséklodott, sulya tovabbra nem gyarapodott. CF genetikai eredménye a 30
leggyakoribb mutaciora negativ lett, CAH lehetdségét is kizartuk. A 30. apolasi
napon érkezett meg PCR vizsgalati eredménye, mely aktiv CMV-infekciot igazolt.
Két hétig gancyclovir kezelést kapott, melynek hatasara hasmenése megsziint,
sulyfejlédése megindult. A CMV-fert6zés lehetséges szovédményei miatt
szemészeti és hallasvizsgalat tortént, negativ eredménnyel.

A csecsemdkori elhuzodo, sulyos hasmenés hatterében CMV fertézés lehetdségét
is mérlegelni kell. Esetiinkben a gancyclovir addsa hatékonynak bizonyult a
kezelésben.

Jegyzet



14.20-14.30

A fels6é endoszkopia jelentésége gyermekkori gyulladasos bélbetegségekben
Kovacs Marta

Petz Aladar Megyei Oktaté Korhaz, Gyor

A colitis ulcerosa (UC) és a Crohn-betegség (CD) vastagbélre lokalizalt formaja az
esetek mintegy 15-20%-aban nem kiilonboztetheté meg egymastol gyermekekben
és 5-15%-ban felnott betegekben. A definitiv diagndzis felallitasat segitheti a felsé
endoszkopia. A 2005-ben publikalt ,Portdi kritériumok” szerint a felsd
endoszkopias vizsgalatot minden IBD-re (inflammatory bowel disease, idiilt
gyulladasos bélbetegség) gyanus gyermeknél el kell végezni (kivéve: egyértelmilien
disztalis UC).

A fels6 gasztrointesztinalis érintettség gyakori eldfordulasa igazolhatd a
CD-s és UC-s gyermekekben, de az UC-ben megfigyelt eltérések aspecifikusak. A
fels6 endoszkopia (fekély, erozid, afta, granuloma) a CD-s betegek harmadaban
segiti a diagnoézis felallitasat. Ez az arany tovabb csokken, amennyiben a terminalis
ileum érintettséggel jard eseteket nem vessziik figyelembe, hiszen ekkor a felsd
endoszkopidnak nincs diagnosztikus ,hozama”. Dontd szerepet ennél kisebb
aranyban, minden tizedik CD-s gyermeknél jatszik (,,diagnostic yield”). Ezen
izolalt kolitiszes esetekben a felsé endoszkdopianal latott szerpigindzus fekélyek és
aftozus 1éziok, valamint a granuloma hisztologiai jelenléte CD definitiv diagnozisat
jelenthetik. Emiatt a gyermekkori IBD diagnosztikus algoritmusaban fels
endoszkopia elvégzése ajanlott.

Az izolalt felsé gasztrointesztinalis érintettség eléforduldsa nagyon ritka,
1-2%-os el6fordulast emlitenek az irodalmi adatok. gy ha felsé gasztrointesztinalis
érintettségrol beszéliink, azon az esetek tobbségében az egyéb lokalizaciokhoz
tarsulo felsé gasztrointesztinalis lokalizaciot értjiik, mely altalaban vékony és/vagy
vastagbél érintettséggel tarsul, igy mindenképpen extenzivebb, kiterjedtebb
betegséget jelent, ami a progndzis szempontjabdl kedvezétlennek tekinthetd. Tobb
kozlemény felveti, hogy a fels6 gasztrointesztindlis érintettség agresszivebb
betegséglefolyassal tarsulhat, emiatt ezen esetekben a korai immunszupressziv
illetve biologiai kezelés bevezetése megfontolando lehet.

Jegyzet



14.30 - 14. 40

Ritka sz6v6dménnyel és hyperthyreosissal tarsult Crohn betegség
gyermekkori esete

Vadasz Agnes, Karadi Zsuzsanna, Tokodi Istvan

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Székesfehérvar

A gyermekkori Crohn betegség incidencidja napjainkban folyamatosan névekszik.
A panaszok jelentkezésének és a diagnézis felallitdsanak idépontja kozott sokszor
honapok, néha évek telnek el. Az etiolégia nem tisztazott, de kialakuldsaban
kozponti  jelentésége van a sajat bélflora altal kivaltott Snpusztitd
immunfolyamatoknak. Kilondsen érdekesek ezért az olyan esetek, amikor a
gyulladasos bélbetegség egyéb immunpathomechanizmusti betegséggel pl.:
coeliakiaval, thyreoiditissel tarsul. A bemutatott eset érdekességét a sigma
perforacid miatt sziikségessé valt anus praeternaturalis képzésével szovodott
korlefolyas, valamint a posztoperativ idGszakban észlelt tiinetek alapjan
diagnosztizalt pajzsmirigy betegség adja. A szerzok felhivjak a figyelmet arra,
hogy sokszor az extraintesztinalis tiinetek alapjan kell, hogy felmeriiljon a Crohn
betegség gyantja. A korképhez ritkdn ugyan, de tarsulhat autoimmun
endokrinopathia.

Jegyzet



14. 40 — 14.50

Crohn-bete%ség biolégiai terapidja mellett kialakult pulmonalis tubrkulézis
Albert Erika', Kovéacs Marta', Ruszinko Viktéria', Subicz Agnesz, Kadar Léaszlo?
Petz Aladar Megyei Oktaté Korhaz, Gyér', Pest Megyei Tiidégyogyintézet,
Torokbalint’

Sulyos foku, a hagyomanyos kezelés mellett aktiv Crohn-betegség esetén 2007. 6ta
hazankban is elérhetd gyermekkorban a bioldgiai terapia. Az infliximab egy
monoklonalis anti-tumornekrozis faktor-alfa (TNF-alfa) antitest. Mivel a TNF-
alfanak jelent6és szerepe van az intracellularis fertézések lekiizdésében, az
infliximabbal kezelt betegeknél szamolnunk kell egyes bakterialis, invaziv gomba-,
és egyéb opportunista fertézések megnovekedett rizikdjaval.

A szerzOk egy 16 éves, Crohn-betegség miatt gondozott fiu esetét ismertetik,
akinél 2011. decemberében bioldgiai terapiat kezdtek. 2012. februarban laz,
kohogés miatt késziilt mellkas rontgenfelvételen a bal fels6 lebenyben halvany
transzparenciacsokkenés abrazolddott. Tuberkulin-proba konverziét nem mutatott,
mycobacteriologiai vizsgalatok negativak lettek. Clarithromycin kezelés mellett a
gyermek tlinetmentessé valt, mellkas rontgen javult. A biologiai terapia folytatasa
mellett ismét laz, kohogés jelentkezett. Kontroll mellkas rontgen a tiid6éfolyamat
progressziojat igazolta. Gamma-interferon teszt pozitiv lett. Aktiv tuberkuldzis
gyanja miatt betegiinket a torokbalinti Tidogyogyintézet Gyermekosztalyara
utaltuk, ahol bronchoszkdpia, a bronchusvaladék direkt vizsgalata és tenyésztés
igazolta a tuberkuldzist. A serdiilé 6 hoénapon atadott kombinalt, gatldszeres
antituberkulotikus terapia mellett gyogyult.

Az el6adasban a Dbiologiai terapia mellett aktivalodd tuberkuldzis elsd
magyarorszagi, gyermekkori esetét ismertetjiikk. Az esetbemutatassal fel szeretnénk
hivni a figyelmet a 1étezd tuberkulézisra, a diagndzis nehézségeire és a biologiai
terapidk alkalmazdsa sordn jelentkezo kihivasokra.

Jegyzet



14. 50 —15. 00

Autoimmun hepatitis autoantitestek nélkiil

M. Téth Melinda', Gulacsy Vera?, Sz6nyi Laszlo®

Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Korhaz Nonprofit ZRT', Debreceni Egyetem,
Infektologiai és Gyermekimmunolégiai Tanszék’, Semmelweis Egyetem I. szamu
Gyermekklinika, Budapest®

Az autoimmun hepatitis (AIH) nagyon ritka, progressziv, kronikus majbetegség,
amely kivételesen kezdddhet kisgyermekkorban. Két tipusat az autoantitestek
alapjan kiilonitjik el. Mindkét tipus jol reagal immunszupressziv kezelésre.
Végallapotl cirrhosis és fulminans majelégtelenség esetén a majtranszplantacioé az
egyetlen kezelési lehet6ség. A gyermekkorban kezd6doé forma 40%-ban akut,
esetenként fulminans hepatitis képében jelentkezhet.

Eldadasunkban egy 4 éves leany esetét mutatjuk be. Megel6z6 betegség nélkiil, jo
altalanos allapotban, gyorsan kialakuld ikterus (direkt hyperbilirubinaemia),
kifejezetten fokozott szérum transzferaz aktivitas (SGOT/SGPT: 3094/3437 U/1)
hivta fel a figyelmet majbetegségére. Az akut hepatitis hatterében virusinfekcio,
gyogyszer/vegyszer toxicitas, 6roklod6 anyagcsere-betegség (Wilson kor, alfa-1-
antitripszin hiany), keringési zavar, szisztémas/malignus megbetegedés nem volt
igazolhat6. Immunglobulin koncentracidja (IgG: 16,6 g/l) mérsékelten emelkedett
volt. A nagyon gyors progresszio (encephalopathia jelei, kezd6dé coagulopathia,
emelked6 szérum bilirubin koncentracid, csokkend transzferaz aktivitisa) miatt,
noha autoantitestet ismételten sem sikeriilt kimutatni, 2 mg/tskg/die prednisolon
kezelést kezdtiink. Laboratoriumi értékei, altalanos allapota 24 oran belil
lényegesen javultak. Az alkalmazott terapia mellett mind laboratériumi, mind
klinikai remisszioba keriilt. A klinikai kép, a laboratdriumi eredmények és az
immunszupressziora adott kedvezd valasz alapjan betegségét AIH-nek tartjuk.
Fulminans méajelégtelenségben, bizonytalan etiologia esetén gondolni kell AIH-re
kisgyermek esetében is. A sikeres kezeléssel elkeriilhetiink egy végzetes
kimenetelli majelégtelenséget vagy szerencsésebb esetben egy slirgds majatiiltetést.

Jegyzet



15.30 - 15. 40

Hasznos-e a megyei szindromologus? (Néhany kiilonosen ritka betegség
bemutatisa az elmilt év forgalmabol)

Wilhelm Otté

Genetikai Tanacsadas, Székesfehérvar

Betegeink bemutatasaval a ritka betegségek diagnosztizalasa és gondozasa
fontossagara szeretnénk a figyelmet iranyitani. A lakossag 4-4,5 %-a szenved
valamilyen ritka betegségben, melyek 80%-a genetikai eredetli. Az érintettek
életét sulyosan veszélyeztetd, vagy életmindségiiket silyosan rombold, kronikus
allapotok az egész csaladot is dramai helyzetben tartjdk a lelki és szocialis
tehertétel miatt. Raadasul tobbnyire diagnozishoz sem jutnak, igy a varhato élet
kimenetelrél sem tdjékozddhatnak.

Az altalunk észlelt néhany ritka betegség arra figyelmeztet, hogy barhol
taldlkozhatunk veliik. / Smith-Fineman-Myers sz., Cerebro-thoracic dysplasia,
Walker-Watburg sz., Coffin-Lowry sz., Metatropic dysplasia,
Spondylometaphyseal dysplasia Kozlowsky. /

Elére 1épést az orvosok szemlélet valtozdsa, a minden megyére kiterjedd
szindromologiai rendelések meghonositasa, a szervezett egyiittmiikodés és a
kozponti regiszter miikodtetése jelentené.

Jegyzet



15. 40 - 15.50

A gyermekbantalmazas ,,utvesztéje”

Pintér Katalin, Modi Judit, Matay Lilla, Sarvari Dalma, Szabo Eva
Csolnoky Ferenc Korhaz, Csecsemd- és gyermekosztaly

Bevezetés: Egy 2003-ban a gyermekbantalmazasok gyakorisagarol és
sulyossagarol késziilt UNICEF felmérés hazankat a vilag legveszélyesebb orszagai
kozé sorolta. Napjainkban egyre nagyobb figyelmet kap ezen témakor- bar még
mindig nem megfeleld mértékben. Szerteagazd formai és ” mélyen megbujo”
mivolta kapcsan az egyik legnehezebben felismerhetd korkép.

Esetismertetés: Az osztalyunkon az utdbbi 20 évben eléforduld eseteket vettiik
sorra, kiemelve ezek koziil azt, mely kezdd rezidensként mély benyomast tett ram
és sok tanulsaggal szolgalt.

Kovetkeztetés: A tényleges bantalmazasok toredéke keriil felszinre, ezek koziil is
dontden a fizikalis er6szak nyomait latjuk. Figyelniink kell a gyantjelekre (mint
példaul a bizonytalan eredetli sériilések, fejlédésbeli elmaradas), hogy a torvény
altal szabalyozott eljardsi mechanizmus segitségével megakadalyozzuk a
gyermekek életmindségének tovabbi, esetlegesen visszafordithatatlan romlasat.
Valoszintlileg tobb alkalommal gondolunk a megvert gyermek szindromara
munkank soran, de a differencial diagnosztikai problémak, a bizonytalan hattér és a
bizonyithatosag nehézségei miatt felmeriild etikai és jogi akadalyok hatraltatjak a
diagnozis felallitasat és nem utolso sorban a megfeleld 1épések megtételét.

Jegyzet



15.50 - 16. 00

Akut kérhazi felvételt igénylo 1-es tipusi diabeteses gyermekeink - 2012
Benn Orsolya, Karadi Zsuzsanna, Simon Gébor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz

Bevezetés: Az 1-es tipusu diabeteses gyermekek novekvo szama, ezen beliil is a 6
év alatti korosztaly dinamikus expanzidja kihivasok elé allitja az ellatorendszert. A
gondozottak szamanak emelkedésével a diabetes gondozast végzd, a gyermekeket
edukalo teamre nagyobb feladat harul. Az 1-es tipusu diabeteses gyermekek az
akut betegfelvételeknek is jelentds hanyadat teszik ki.

Moédszer: Gyermekdiabetes gondozonkban, 2012 évben 128 gyermeket kvettiink.
Ebben a retrospektiv adatgytijtésben attekintettiik a 2012. januar 1. és 2012.
december 31. kdzotti hospitalizaciokat.

Eredmények: Az elmult évben a 128 gondozottunk 175 alkalommal keriilt korhazi
felvételre. Ezen felvételek egy része (n: 100 eset, 72 &) elore tervezett volt.
Edukécid, edukacios tabor, inzulin rezsim valtas, CSII terapia megkezdése Ilyen
tervezett edukacioban a gondozottjaink 60%-a, a mar fokozott rizikot képviseld
(ISPAD: HbA1C 9 %) csoport (n: 20 f6) 80%-a részesiilt. 75 alkalommal kertiltek
gondozottjaink akutan felvételre az év soran. Ezen 75 eset megoszlott az uj
diabeteses gyermekek ( n:11 10), az uj diabeteses, DKA —ban érkezettek (n:4 f6), a
gastroenteritis miatt hospitalizaltak (n:26 eset, 19 {0), a léguti infekcio miatt
hospitalizaltak (7 eset, 5 6), az inzulin pumpakezelés kapcsan fellépett technikai
problémak miatt hospitalazaltak (n:8 eset, 3 6) a stlyos, kiilsé segitséget igényld
hypoglikémia, gorcsroham utan ellatottak (5 £6), kozépsulyos-sulyos DKA miatt
intenziv részlegilinkon kezeltek (7 eset, 6 f6) és az egyéb akut belgyogyaszati okbol
felvettek kozott (n:7 eset).

Jelen felmérésben az egyes csoportokat és a legtobb akut felvételt igényld néhany
gyermek kortorténetét is attekintettiik életkor, kezelési rezsim, HbAlc célértékhez
vald viszony szempontjabol. Kiemelendd, hogy az akut felvételek 30%-at a
betegek 3 %-a produkalta.

Kovetkeztetés: Az 1-es tipusi diabetes a betegség gyakorisaga, az élet minden
terliletét atszové volta miatt kiemelt jelentGségli. Az érintett gyermekek és
csaladjuk, a laikus kozonség és az ellatast végzd kollégak megfeleld edukacidja
csokkentheti az akut anyagcsere kisiklasok miatti hospitalizaciokat szamat és
hosszlisagat, igy a csaladokra és az ellato rendszerre nehezedd terheket is.

Jegyzet



16. 00 —16. 10

Ritka neurometabolikus betegség — Leigh szindroma (esetbemutatisa)
Sinkd Gabriella, Oroszlan Gyorgy, Nagy Eszter, Schmalcl Erika, Steiger Zs6fia
Markusovszky Egyetemi Oktatokorhaz, Szombathely, Csecsemd- és
Gyermekgyogyaszati Osztaly

Leigh szindréma ritka progressziv neurometabolikus betegség, melyet az agytorzs
és a bazalis ganglionok jellegzetes neuropathologiai elvaltozasa kisér.
Prevalencidja 1/ 36000.

Oka az aerob energiatermelés zavara, melyet okozd mutaciok nagy része a
nuklearis genomot érinti, 10-30%-ban a mitochondrialis DNS érintett.

Betegiinknél 4 honapos korban nem megfeleld figyelem, izomtonus eloszlasi zavar
miatt tortént kivizsgalas kapcsan észlelt magas szérum laktat érték, metabolikus
acidozis, és a koponya MR vizsgalat soran latott jellegzetes elvaltozasok alapjan
meriilt fel a szindroma gyantja. Genetikai vizsgalat Leigh szindrémara jellemzd
mitochondrialis DNS mutaciot igazolt.



16.10 — 16. 20

Gitelman - szindréma

Boronyak Henrietta, Gardos Laszlo

Zala Megyei Korhaz, Csecsemo- és gyermekosztaly

Hattér: A familiaris hypokalaemia-hypomagnesaemia, azaz Gitelman szindroma az
egyik leggyakoribb orokletes, autoszomalis recessziven 0roklddd tubulopathia.
Hatterében a  distalis kanyarulatos csatorna, thiazid sensitiv Na-Cl
cotranszporterének defectusa all. (SLC12A3 gén).

Esetiinkben egy 14 éves fiugyermek, lazas allapot kapcsan hirtelen megjelend bal
arcfélre lokalizalodo paresthesia, gorcs, mindkét kézfejen kialakult 6zfej kéztartas
és izomgyengeség miatt keriilt felvételre, osztalyunkra. Laboratoriumi
vizsgélatokbol alacsony szérum magnézium, kalium szintje emelendé ki, emellett
vizeletvizsgalat sordn hypocalcuria igazolodott. Egyéb vizsgalatok (EKG, EEG,
PTH, D-vitamin, TSH, hasi ultrahang és csontkor) soran koéros eltérést nem
észleltiink. Kezdeti parenteralis, majd per os magnéziumpoétlast kdvetden, lazas
allapot mellett tetdnids rosszulléte még egy alkalommal ismétlédott, majd a
folyamatos magnézium szupplementacié mellett, stlyos hypomagnesaemiaja
lassan normalizalodott.

Modszerek: A hypomagnesaemia differencial diagnosztikajat attekintve, a klinikai
kép hatterében, a tiinetek és a laboreltérések alapjan Gitelman szindroma
lehetésége meriilt fel. A diagndzis alatdmasztasa érdekében, vizelet magnézium
szint vizsgalatot kértiink, mely a fokozott magnézium lritését igazolta.
Eredmények: A gyermek emittalasat kdvetden, otthondban tovabbra is folytatott
nagy dozisu per os magnéziumpoétlas mellett, panaszmentessé valt, laborértékei
normal tartomanyba esnek.

Kovetkeztetés: Magnézium szupplementacioval a betegség szovodményeként
kialakuld chondrocalcindzist, valamint az ismétlodé tetanias rosszulléteket
megelézhetjiik, ezaltal a beteg életmindségét jelentdsen javithatjuk. A betegség
felismerése a csalad vizsgalata szempontjabol is rendkiviil fontos.

Jegyzet



16. 20 — 16. 30

Elsportol6 varatlan teljesitményromlisinak hattere (esetismertetés

Guoth Géborl, Dérfalvi Beétaz, Deak Gyérgyl, Szabd Elekl, Simon Gébor!

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktato Korhaz, Ujszilott-, Csecsemé és
Gyermekosztaly', Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika,
Immunolégiai Osztaly”

A 16 éves élsportold fit egy honapja fokozatosan romlod fizikai teljesitoképesség
miatt kereste fel az orvosi rendel6t. A részletes anamnesis felvételekor deriilt fény
egy honapja tartd, dysphagiaval tarsulo, eleinte a fels§ végtagokon jelentkezo,
majd egész testre kiterjedd izomgyengeségre, és fajdalomra. Fizikalis vizsgalata
soran mindkét térd és kézhat borén szaraz, hamlo gobokkel tarkitott dermatitist
észleltiink. Laborparamétereib6l emelkedett kreatin-kinaz érték emelhetd ki (413
U/L). Gyermekneuroldgiai vizsgalat az izomgyengeség hatterében idegrendszeri
eltérést nem igazolt. Elektromyografia myogen laesiora utald jeleket talalt. A
klinikai képpel egyiitt ekkor felmeriilt autoimmun kotészoveti betegség gyantja,
ezért a beteget eldzetes megbeszélés alapjan a SE II. sz. Gyermekklinika
Immunolégiai Osztalyara helyeztik at. Az itt elvégzett izom MRI a
dermatomyositis diagnozisat megerdsitette. Terapidja soran a beteg kortikoszteroid
kezelésben részesiilt immunszupressziv szerrel kiegészitve, amely mellett 12 hét
alatt izomtiinetei regredialtak, bortiinetei viszont nem javultak. Emiatt a
megkezdett methotrexat terapiat cyclosporinra valtottak.

Esetismertetésiinket tanulsagok 6sszegzésével zarjuk.

Jegyzet



2013. junius 1. Szombat

08. 30. - 08. 45

Ritka betegek — gyakori tiinetek, gondolatok az MPS I-rol
Almassy Zsuzsanna

Heim Pal Gyermekkérhdz, Budapest
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08. 45-09. 00
Gaucher kor — korai felismerés és kezelés elonyei

Simon Gabor
Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz
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09. 00 - 09. 15

Pompe — betegség csecsemékorban
Bed6 Klaudia

Zala Megyei Korhaz, Zalaegerszeg

Ezzel az eldadassal egy ultra-orphan (<l: 50000 incidenciaju) betegségre, a
csecsemOkori Pompe-korra szeretnénk felhivni a figyelmet, egy olyan eset
kapcsan, akit Gyermekintenziv osztilyunkon apoltunk. Magyarorszagon O volt az
elsé csecsemd, aki a diagnozis felallitdsa utan, még 6 honapos kor elétt megkapta
az enzimpoétlo kezelést. Ez kiilonosen fontos, mivel a lizoszomalis tarolasi
betegségek ezen fajtaja terapia nélkiil 1 éves korra halalhoz vezet. A Il-es tipusu
glikogéntarolasi betegségnek is nevezett korképben hianyzik, vagy csokkent a savi
a-glikozidaz (GAA/amilo-1,4-glikozidaz/savi maltdz) enzim aktivitdsa, melynek
kovetkeztében a glikogén liziszomalis lebontasa nem megy végbe. A felhalmozodo
glikogén a sejtek destrukcidjahoz vezet. A glikogenozisok ezen formaja elsGsorban
az izmokat érinti, igy keringési-légzési elégtelenségen keresztiil vezet haldlhoz.
2013 februarjaban a nagykanizsai korhaz Gyermekosztalyarol keriilt athelyezésre
egy 4,5 honapos csecsemd, akit sulystagnalas, sapadtsag, bagyadtsag, csokkent
mozgékonysag miatt apoltak. Ott exsiccatio miatt parenteralis folyadékpodtlasban
részesiilt. Laborvizsgalataibol emlitésre méltd anaemidja, emelkedett CK és
majfunkcios  értékei. Mellkas  felvételén  kardiomegalia  abrazolodott.
Anamnézisébdl ujsziildttkori nyaki hypotonia, tovabba congenitalis csipdluxacio
miatti Pavlik ham viselése emelendd ki. Osztalyunk kardiolégusa az elvégzett
vizsgalatok  alapjan  hyperthrophias cardiomyopathiat  véleményezett,
hypokinetikus, dilatalt bal kamraval. A kardiologiai lelet, a generalizalt hypotoénia,
a macroglossia, a koros majfunkcios értékek és CK emelkedettség alapjan Pompe-
kér meriilt fel, amit az o-glikozidaz alacsony szintje (0,2 pmol/l/h) igazolt is
(SOTE L. sz. Gyermekkl.). Elektrofizioldgiai vizsgalattal szintén myogén 1ézionak
megfeleld leletet kaptak (SOTE II. sz.Gyermekkl.), tovabba izombiopszian is a
betegségnek megfeleld szovettani kép abrazolodott. Végiil ezt a genetikai
vizsgalatok is alatamasztottak (Compound heterozigota, CRIM pozitiv). igy a korai
diganozis, és az idében meginditott szupportiv terapia lehetdséget nyujt arra, hogy
a betegiinknél a késobbiek soran jo életmindséget érjiink el.

Jegyzet



09.15-09. 30

Niemann-Pick C-rél

Szakszon Katalin', Lengyel Andras’, Balogh Istvan®

DE OEC Gyermekgyogyaszati Intézet, Klinikai Genetikai Kozpont"

DE OEC Neurolégiai Klinika, * DE OEC Laboratoriumi Medicina Intézet™

A Niemann-Pick C betegség (NPC) a koleszterol és a foszfolipidek
transzportjanak zavaraval jellemzett monogénes betegség, amelyben az LDL-bdl
szarmazod koleszterolnak a kés6i endosomakhoz és lysosomakhoz torténd szallitasa
szenved zavart. A klinikai manifesztacid vonatkozasaban az NPC-nek harom
altipusa ismert: infantilis, juvenilis, és adult megjelenésli formak. Az infantilis
tipus mar néhany hetes korban tiineteket ad, rapidan progressziv, és tobbnyire még
az els6 életévben halalhoz vezet. A juvenilis és adult tipusok késdbb kezdddnek,
lefolyasuk is lassubb. Az érintett egyének zavartalan perinatalis és kisdedkort
kovetden kezdenek progressziv értelmi és motoros hanyatlast mutatni, elétérbe
keriil a finommotorika- majd a nagymotoros teljesitmény romldsa, a vertikalis
tekintésbénulds, pszichidtriai tiinetek megjelenése. A szokatlan klinikai lefolyasu
regresszid6 €s az alacsony incidencia miatt az esetek egy része hosszas
diagnosztikus erdfeszitések ellenére is fel nem ismert, tisztazatlan marad.

Szerzék a Niemann-Pick C betegség klinikai és korélettani aspektusait
mutatjak be két eset kapcsan, amelyek hazankban elGszor sajat laboratériumok
munkaja révén nyertek klinikai és molekularis genetikai diagnoézist. Irodalmi
adatok és sajat tapasztalatok felhasznalasaval kiemeljiik a klinikus szamara
tampontként szolgalo tiineti sajatossagokat, ismertetjilk a diagnozis és a kezelés
lehetdségeit.

Jegyzet



09. 30 - 09. 40

Spontan ptx-ek gyermekkorban

Modi Judit, Szab6 Eva

Veszprém Megyei Csolnoky Ferenc Korhaz Nonprofit ZRT, Gyermekgyogyaszati
Centrum

Bevezetés: 2012-ben a korabbi évekhez képest Iényegesen megndtt a spontan PTX-
ek szama az osztalyon. A korkép nem tul gyakori, felismerése csak fizikalis
vizsgalattal nem mindig egyszerii. Altalaban a megoldasa nem jelent kihivést, de
ritkan el6fordulhatnak akar életveszélyes allapotot okozd szituaciok is.

Modszer: Az Uj eseteket feldolgozva kapcsolatot kerestiink az egyes
megbetegedések kozott. Feltételeztiik, hogy a pozitiv egyéni és csaladi anamnézis,
alkati sajatossagok, életmodbeli szokasok szerepet jatszhatnak kialakuldsukban.
Recidivak esetén kronikus tiido- és egyéb betegséget kerestiink.

Eredmények: 8 0j esetet taldltunk. 5, negativ anamnézisli, korabban egészséges
fiatalnal a primer spontan ptx rovid ideig tartd, alacsony szivasi pleurocannel
megoldhato volt. 3 betegnél azonban a fenti terdpia sikertelensége, ill. recidiva
miatt VATS valt sziikségessé. Ok pulmonolégiai gondozottak voltak. Egyikiik, egy
sportold nagylany kohogés, pneumonia gyanuja miatt keriilt felvételre, majd
keringésmegingas miatt az intenziv osztalyra. Sulyos allapotanak hatterében
recidiv légmelle allt, ami novekedése soran leszakitott egy fali eret, ezaltal
életveszélyes, tenzids haemoptx-et okozott. Shocktalanitas utan, VATS (video
assisted thoracoscopia) soran allapota stabilizalhato volt.

Megbeszélés: a gyermekkori spontan PTX-ek ellatasa rendszerint egyszert.
Recidivak esetén a tiido kronikus betegsége keresendd, CAM, egyéb bullosus,
emphysematosus elvaltozasok, kotdszoveti gyengeség. Ezekben az esetekben a
megoldas a VATS, ami megfeleld mellkas sebészeti, aneszteziologiai és intenziv
terapids hatteret, lehetdség szerint bronchoscopias gyakorlatot igényel.

Jegyzet



09. 40 — 09. 50

RSV fertézések

Varga Nora, Kajsza Nora, Komaromi Margit
Szent Borbala Koérhaz, Tatabanya

Az 1jsziilott- és csecsemOkor also 1éguti fertdzéseinek leggyakoribb kérokozodja a
respiratory syncytial virus ( RSV ). A fert6zés szezonalitast mutat - foleg késo
Oszt6l kora tavaszig -, sulyos jarvanyokat okozva. Poszter eldadasnak szant
prezentacionkban 2012 novemberétdl 2013 marciusaig terjedd iddszakban,
osztalyunkon kezelt, stlyosabb Iéguti fertézésben szenvedd betegek adatait
gyljtottiik ossze, akiknél RSV teszt elvégzése tortént. 23 csecsemd koziil 11
esetben pozitiv eredményt kaptunk. Az RSV-vel fert6zott betegeknél kiilonbozo
sulyossagi fokot, gyogyszer- és oxigén igényt, valtozd hosszliisagli apolasi id6t
illetve eltérd perinatalis anamnézist lattunk. Mind a 11 betegiinket gyogyultan
emittaltuk. Elemzésiink soran a szakirodalomban leirt adatok megvaldsulasat
tapasztaltuk. Tekintettel a fert6zés stilyossagara €s a veszélyeztetett ujsziilottek és
csecsemOk élettani sajatossagaira, fontos szerep jut a hazdnkban is elérhetd
véddoltasnak, melyet osztadlyunkon is hasznalunk. A véddoltasban részesiilt
csecsemOk egyike sem fert6z6dott meg RSV-vel. Sajnalatos médon a vakcina — az
oltdanyag magas ara miatt - jelenleg sziik betegcsoport szdmara alkalmazhato.
Reményeink szerint a jovében, szélesebb kdrben is hozzaférhetdvé valik.

Jegyzet



09. 50 -10. 00

Cystas fibrosis diagnosztika és kezelés napjainkban
Kovacs Ilona

Magyar Imre Koérhaz, Ajka

Bevezetés: A cystas fibrosisban szenvedd betegek életkora eltolédott, ma mar
nem ritka, hogy a 45-50 évet is megélik a betegek. Javult a diagnosztika és a
kezelés is. A cystas fibrosis leggyakrabban a kaukazusi populacidoban fordul eld,
recessziv 0roklodési. Elhuzodo, nehezen gyogyuld léguti fertézéseknél,
felszivodasi zavaroknal, fejlédésben valo visszamaradas esetén gondolni kell ra.
A betegség oka a klorid csatornat kodolé gén mutacidja (CFTR=cystas fibrosis
transmembrane conductance regulator). A s és viztranszport zavart szenved, a
valadékok bestirlisodnek, s ez kedvez a baktériumok megtelepedésének,
kréonikus gyulladas kialakulasanak. A mutacidok szama ma mar meghaladja az
1900-t.

Kivizsgalas: A hagyomanyos verejtékvizsgalat mellett a genetikai vizsgalat, a
mutdciok meghatarozasa nagyon fontos. A muticid meghatirozza a betegség
megjelenését, s a kezelésnél ennek alapjan személyre sz6l6 kezelési tervet lehet
elkésziteni. Fontos a fertdzések kimutatdasa, kezdetben Staphylococcus,
Haemophylus influenzae, majd késébb eléfordulé koérokozok Pseudomonas
aeruginosa, MRSA, Burkholderia cepacea, non tuberkulotikus mycobacterium,
Stenotrophomonas maltophilia, Aspergillosis, virusok, egyéb baktériumok.
Pseudomonas aeruginosa eradikacidja meghatarozo a beteg sorsa tekintetében.

Tiinetek: A fert6zés tiinetei altalanosak, az exacerbaciok soran a jellegzetes hét
tinetre kell figyelni. A beteg allapota a spirometriai vizsgalattal kovethetd.
FEV1, FVC csokkenése, gyulladdsos paraméterek emelkedése figyelheté meg.

Terapia: A kezelési stratégidk kiilonbozdek, az utdbbi idében az iv. adott
kombinalt antibiotikumok mellett az intermittalé inhalacios antipseudomonas
kezelések terjedtek el, melyek hatdsara a betegek allapota javult, csdkkentek az
exacerbaciok és a korhazi kezelések szama. Uj antibiotikus kezelések vannak
bevezetdben, aztreonam solutio, TIP powder, Colobracthe powder, Arikase
solutio. A ,,személyre szabott kezelésben”: Az 1. tipusii mutaciéban a fehérje
szintézist a koran belép6 stop codon leallitja, igy ,,csonka”, nem miikodé fehérje
képzddik. Korabban ismert volt a Streptomycin azon hatdsa, ami a fehérje
szintézis soran koran belépd stop codon miikddést felfiiggesztette és igy teljes
értékii fehérje képzddhetett. A II1. tipusban (G551D mutacio) a Cl” csatorna nem
nyilik meg, bar CFTR fehérje termel6dik, de a kapu elemei nem megfeleldek,
potenciator anyagként ivacaftor adasara felfiiggeszthetd ez a gating effect. Ez
normdlis CFTR fehérje hatast eredményez, ami a verejték Cl tartalmanak
csokkenésével igazolhatd. Az USA-ban 2012. augusztusdban engedélyezték
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Kalydeco néven, ez szajon atadhatd. A végsd lehetdség a tiidé-transzplantacio,
amivel a betegek életét meg tudjuk hosszabbitani.

Osszegzés: Fontos, hogy a kronikus betegségben szenveddknél felismerjiik az
exacerbaciokat, s minél hamarabb az adequat kezelést elinditsuk, ezaltal tudjuk
javitani az életmindségiiket és meghosszabbitani az életiiket.

Jegyzet



10. 00 —10. 10

Bronchitis plastica fibrinosa

Csere Barbara !, Sipos Edith ', Kadar Laszl6 > Varsanyi Maria >
Szent Pantaleon Korhaz és Rendeldintézet Dunaujvaros', Torokbalint
Tiidgyogyintézet’ Gyermek Haziorvos Dunatjvaros’

El6adasom célja egy ritka obstructiv tiidébetegség ismertetése esetbemutatas
kapcsan.

A 2,5 éves lanygyermek mellkas rontgen vizsgalatat haziorvosa kérte elhuzodo
lazas allapota, kohogése miatt. A radiologiai vizsgalatat kovetden iranyitotta a
gyermeket osztalyunkra, ahol a szokvanyos, 06szi, hurutos idGszakban
bronchopneumonia miatt osztalyunkon 1 hétig parenteralis antibiotikum és
hurutoldo6 kezelésben részesiilt. A kontroll vizsgéalata soran jelezte a sziilo, hogy a
gyermek ismételten lazas, kohogése tovabbra sem csillapodott. Az ismételt
mellkas rontgen felvétele javulast nem mutatott, igy az elvaltozas okanak tisztdzasa
céljabol a Torokbalinti Tiidogyogyintézetbe utaltuk, ahol a gyermek
bronchoscopos vizsgalata soran deriilt fény a ritka tiidédgyogyaszati korképre (mely
benniinket is meglepett).

Jegyzet



10. 10 - 10. 20

Rejtett aprosagok

Kopeczky Agnes, Laki Istvan, Kovacs Edina, Fenydsi Zoltan
Kanizsai Dorottya Korhaz, ZMK Gyermekosztaly

Eldadasunk soran, osztalyunkon, egy honapon beliil jelentkezd és diagnosztizalt 2
esetlink kapcsan szeretnénk feleleveniteni egy aktualitdsat soha nem veszté orok
témat,- az idegentest aspiraciot.

Hajlamosito tényezokon kiviil sem genetikai, sem nemi predispozicio nincs.
Idérendiségét tekintve akut illetve kronikus lehet. Bemutatott eseteinken ezeket
prezentalnak.

Az anamnézis lehet egyértelmil, vagy ismételt rakérdezés alapjan deriil ra fény.
Diagnosztikaja gyors és egyszert, bar negativitas esetén sem kizaro.

Terapiaja egyértelmii (bronchoscopia), amely sikeresség és szovodménymentesség
esetén tartds, azonnali gyogyulast eredményez.



10.50 - 11. 00

A thrombocytopenia differencidldiagnosztikaja tjsziilottkorban 2 eset
kapcsan

Musicz Agnes, Kovacs Marta, Gal Veronika, Ruszinké Viktoria

Petz Aladar Megyei Oktaté Korhaz, Gyor

Bevezetés: Az anaemia mellett a thrombocytopenia a leggyakoribb hematologiai
eltérés Ujsziilottkorban. Sulyos formaban (<50 G/L) az ujsziiléttek 0,1-0,5%-aban
fordul el6. A manifesztacio ideje alapjan fotalis, korai (<72 h) vagy késbi (>72 h)
megjelenésii lehet. A szerzok két ritka, fotalis megjelenésii eset bemutatasaval
ismertetik a thrombocytopenia differencialdiagnosztikai problémait és kezelési
elveit.

Esetismertetés: 1. A terminusra sziiletett, enyhén dystrophias 1jsziilott elsé
vizsgélatakor testszerte petechidkat ¢és hepatosplenomegaliat észleltiink. A
laboratoriumi vizsgélatok direkt hyperbilirubinaemiat, emelkedett majenzim
értékeket €s thrombocytopeniat (72,5 G/L) mutattak. A connatalis CMV fert6zés
diagnozisat az ujsziilott pozitiv CMV szerologiai vizsgalata, a vizeletb6l nagy
képiaszamban kimutatott CMV zarvanytestek és a virus PCR modszerrel torténd
detektalasa alapjan allitottuk fel. Az emelkedd viruskopiaszam miatt a gyermek
hyperimmunglobulin  terapidban és  ganciclovir  kezelésben  részesiilt.
Vérlemezkeszama 3 hét alatt spontan a normal tartomanyba keriilt.

II. Az érett Ojsziilott elsé fizikalis vizsgalatakor a bordn és a szajnyalkahartyan
generalizaltan észlelt petechidk, bevérzések hatterében a labor vizsgalat stlyos
foku thrombocytopeniat (16,4 G/L) igazolt. A HPA-la antitest szlirés pozitiv
eredménye alapjan a neonatalis alloimmun thrombocytopenia diagnozist allitottuk
fel. Az 1jsziilott 3 alkalommal az anyatdl szdrmazd, mosott, feretizalt, irradialt
thrombocytakoncentratumot, 1 alkalommal intravénds immunglobulin kezelést
kapott, melynek hatasara thrombocytaszama rendezddott.

Kovetkeztetések: Ujsziilttkori thrombocytopaenidban elsésorban az infekcids
eredetet kell kizarni; emellett az édesanyat is meg kell vizsgalni, ha
immunmechanizmus és intrauterin fertdzés lehetésége vetddik fel. A gancyclovir
hatasos szer az Ujsziilottkori CMV fertdzés kezelésében, bar az alkalmazas
indikaciojat tekintve nem all rendelkezésre egységes szakmai protokoll.

Jegyzet



11.00-11.10

Neonatalis B-csoporti strePtococcus infectiok osztalyunkon 2007-2012 kozott
Osvai Maté', Kocsis Katalin', Ganzler Krisztina!, Sz6ke 1ldiké?

Szent Borbala Korhaz, Tatabanya, Csecsemé- és Gyermekosztaly', Kozponti
Laboratorium®

A B-csoportii Streptococcus agalactiae a Gr am-pozitiv béta-haemolytikus
baktériumok kozé tartozik, melynek jelent6sége az utdbbi évtizedekben nem
csokkent és a megel6zésében a mai napig sincs altaldnosan eclfogadott és a
gyakorlatban is alkalmazott allaspont. A baktérium a ndi genitalék tiinetmentes
gyakori lakoja, sziilés kapcsan azonban fert6z6dhet a magzat, az Ujszilott és
sulyos, gyakran életveszélyes betegségeket képes okozni (abortusz, halvasziilés,
sepsis, agyhartya-gyulladas, tiidogyulladas, stb.). Az Ujsziilotteknél a tiinetek
jelentkezése alapjan korai és késdi format kiilonbdztetiink meg.

A rendszeres szlir6vizsgalatok ¢és intrapartum antibiotikum profilaxis ellenére
napjainkban is magas a fert6zés halalozasi aranya (kb. 15-20%). Prezentacionkban
egy osztalyunkon tortént B csoportii Streptococcus fertézés késdi formaja miatt
tortént haldleset kapcsan vizsgaljuk meg az elmult 5 évben (2007-2012)
korhazunkban sziiletett 6495 Gjsziilott 7238 bakteriologiai leoltasabol 154 esetben
kitenyészett leggyakoribb neonatalis infekciot okozo baktériumot, illetve a fertdzés
leggyakoribb tiineteit, az el6fordulasuk alapjan.

Jegyzet



11.10-11.20

Immuneredetii Gjsziilottkori thrombocytopenia a NIC S éves anyagidban
Zavogyan Timea, Simon Géabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz

Bevezetés:

Az 1jsziilottkori thrombocytopenia gyakori haematoldgiai eltérés a neonatalis
intenziv centrumba keriilt betegek kozott. A korai (72 dran beliili) manifesztacio
autoimmun). Retrospektive 5 évre kiterjedéen azon betegek adatait vizsgaltuk meg,
akiknél thrombocytopenia részdiagndzisként szerepelt.

Beteganyag

2008-2013 kozott 21 betegnél szerepelt thrombocytopenia kiirdsi diagndzisként,
koziiliik 9-nél igazolddott az alloimmun €s 1-nél autoimmun etioldgia.
Eldadasunkban az alloimmun eredetll eseteket részletezziik a diagnozis felallitasa,
kezelés, utdnkdvetés szempontjabol. Betegeink koziil kettd igényelte thrombocyta
szuszpenzi6 adasat, 6t beteg IVIG terapiat. Stlyos szovodményt betegeinknél nem
tapasztaltunk.

Kovetkeztetés:

Az alloimmun thrombocytopenia sulyos szovodményekkel is jarhat, ritkasaga
ellenére gondolnunk kell ra. Idoben torténd diagndzis és terapia mellett a
legveszélyesebb szovodmény az intraventricularis haemorrhagia elkeriilhetd.

Jegyzet



11.20-11. 30

Congenitalis és perinatalis cytomegalovirus-fertézések el6fordulasa a dél-
magyarorszagi régiéban

Németh Judit', Pusztai Rozéliaz, Dedak Judit®

Fejér Megyei Szent Gyodrgy Korhaz' SZTE Orvosi  Mikrobiologiai és
Immunbiolégiai Intézet* SZTE Klinikai Mikrobiologiai Diagnosztikai Intézet’

Bevezetés:

A human cytomegalovirus (CMV) a leggyakoribb congenitalis korokozo.
Munkank soran a congenitalis és perinatalis CMV-fertdzés eléfordulasat vizsgaltuk
a dél-magyarorszagi régioban.

Anyagok és médszerek:

2007. januar 1. és 2011. december 31. kozott 263 0-3 éves gyermeknél mertilt fel a
congenitalis vagy a perinatalis CMV-infekcié gyanuja. A CMV-DNS kdpiaszamat
kvantitativ PCR segitségével hataroztuk meg a betegek vizeletében, vérében vagy
liquoraban. A CMV-specifikus IgM ¢és IgG szintjét ELISA moddszerrel mutattuk ki.
Eredmények:

Az utdbbi 6t évben 18 congenitalisan és 4 perinatalisan fert6zott gyermeket
vizsgaltak vagy kezeltek. Egy csecsemd, az intenziv ellatas ellenére, sulyos
thrombocytopaenia, anaemia, icterus kovetkeztében ot-héttel a sziiletést kovetden
elhunyt. Ot gyermek szenvedett maradandé kérosodast (sensoneuralis
hallasvesztés, retina atrophia, n. opticus hypoplasia, ventriculomegalia vagy
microcephalia). Egyebekben korasziilottség, hydrops foetalis, anaemia, lassu
fejlodés, pancreas hipofunkcid, hepatosplenomegalia, icterus, izomtonus eltérés,
kozponti idegrendszeri calcificatio jelentkezett. Kilenc esetben volt sziikség
antiviralis terapiara, két gyermek kapott a CMV-infekcid miatt transzfuziot.
Kovetkeztetés:

Megallapithatjuk, hogy hazankban is fontos lenne a reprodukcids életkoru nok,
kiilondésen a varandds anyak felvilagositaisa CMV-fertdzésiik megel6zésének
lehetdségeirdl. A congenitalis CMV-infekci6 korai diagnézisat segithetik a
terhességi, illetve Ujsziilottkori szlirdvizsgalatok. A maradandd karosodasok
progressziojat az idében elkezdett antiviralis terapiaval vagy passziv
immunizalassal csokkenthetjiik.

Jegyzet



11. 30 -11. 40

RSV-profilaxis osztalyunkon: Az elmult négy év tapasztalatai
Kummer Zoltan, Szabd Krisztina, Bauer Zita, Simon Gabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Székesfehérvar

Bevezetés: A respiratory syntitial virus (tovabbiakban RSV) okozta fertdzést elsé
alkalommal 1955-ben Morris ¢és munkatarsai igazoltdk stlyos léguti
megbetegedésben szenvedd csimpanzok valadékabol. A WHO adatai alapjan
évente 4 millié 6t év alatti gyermek hal meg alsé léguti fertézésben vilagszerte, az
egyik leggyakoribb korokozdo az RSV. A rizikofaktorok kozott az egyik
legfontosabb az életkor és a kronikus cardiopulmonalis betegségek. A
gyermekbetegek 90%-a két év alatti, az Ujsziilottkori pneumodniak 50%-aban, a
bronchiolitisek 90%-aban az RSV a koroki tényezd. A betegség kezelése ma is
els6sorban tiineti, illetve supportiv, ezért a magas rizikdji csecsemok
(korasziilottek és sulyos congenitalis vitiummal sziiletett ujsziilottek) szamara a
védboltds a megfeleld6 megoldas. Aktiv védooltas jelenleg még nem all
rendelkezésre, a passziv immunizalasra a palivizumab nevl hatéanyaggal torténd
oltas terjedt el.

Anyagok és modszerek: Osztalyunkon 2009 o6ta negyven extrém éretlen
korasziilétt, ill. sulyos CHD-ben szenvedd csecsemd részesiilt RSV-fertdzés ellen
passziv immunizalasban.

Eredmények: A teljes véddoltasi sorozatot megkapott gyermekek esetében korhazi
ellatast igénylé RSV okozta fert6zés nem volt. A részlegesen oltott vagy nem
immunizalt /mas intézetbdl otthonaba bocsatott, de teriileti ellatasi kotelezettség
tekintetében hozzank tartozd/ korasziilottek koziil ketten szorultak intenziv
osztalyos kezelésre gyorsteszttel igazolt RSV infekcid miatt.

Konkluzié: A palivizumabbal torténd passziv immunizalas hatékonyan védi a
magas rizikéju korasziildtteket és sulyos CHD-ben szenvedd csecsemoket az RSV-
fert6zéstol.

Jegyzet



11.40-11.50

Fascitis necroticans ritka formaja a Gyermek Intenziv Osztilyon: Fournier
gangréna

Nagy Richard ', Fehér Gabriella® Szabo Eva dr', Modi Judit ', Batai Maria
Csolnoky Ferenc Korhaz Gyermekintenziv Osztaly', Csolnoky Ferenc Koérhaz
Urologia Osztaly”

A fasciitis necroticans ritka, életveszélyes lagyrész fert6zés, amely rapidan
progredial, a bor alatti lagy szovetek kiterjedt necrosisat okozva €s sepsissel,
septicus shockal tarsul. Gyermekkori megjelenése ritka, ami a felndtt populaciora
jellemzd rizikd tényezOk hianyaval hozhaté Osszefiiggésbe. Kimenetele a gyors
felismerés, a megfeleld sebészi feltaras, necrectomia, drainage, nyitott sebkezelés,
széles spektrumu antibiotikum ¢és supportiv kezelés fiiggvénye. Haldlozasa
napjainkban is elérheti az 50%-ot. A Fournier gangréna eredeti leirdsa szerint a
penis, a scrotum és a perineum teriiletére lokalizdlodd nekrotizald fasciitis.
betegség férfi tulsullyal jelenik meg fdleg a kozép és iddsebb korcsoportban
bizonyos rizikotényezok jelenléte mellett.

Gyermekkori megjelenése extrém ritka, tobb ismert eset csecsemdket érintett,
gyermekeknél foként varicella infekciohoz, helyi fert6zésekhez,
immunszupressziohoz, IBD-hez, fisztulakhoz tarsult formakat kozoltek.

Sajat betegiink egy 17 éves, korabban negativ korelézményli fiatal, aki szeptikus
allapotban, kifejezett penis és scrotum duzzanattal keriilt felvételre osztalyunkra.
Széles spektrumu antibiotikum adésa, tamogato kezelése ellenére a helyi tiinetek
rohamos progrediadldsa azonnali mutéti ellatast tett sziikségessé, Urologiai
osztalyunkkal kozosen hosszasan nyitott sebkezelést folytattunk necrectomia
ismételt kiterjesztésével, majd valasztott idoben plasztikai miitét, rekonstrukcio
tortént, a beteg gydgyultan tavozott. Sebvaladék leoltasbol S. aureus és S.
pyogenes tenyészett ki. Vizsgalataink soran immunsuppressiv allapot, IBD, lokalis
kivalto ok nem igazolddott.

Jegyzet



11.50 - 12. 00

Extrém fogyas és kovetkezményei (Refeeding syndroma)

Beregszaszi Andrea, Takacs Laszlo, Németh Gyongyi, Gardos Laszlo

Zala Megyei Korhdz, Csecsemd ¢és gyermekosztaly, Csecsemd és
Gyermekgyogyaszati intenziv részleg

Célkitilizés: Esetismertetés kapcsan a refeeding syndroma bemutatasa. A refeeding
syndroma akkor kovetkezik be, ha korabbi éhezést kdvetéen szénhidratban gazdag
taplalas keriil bevezetésre, mert ekkor dramai moédon csdkken a serum magnézium,
kalium, foszfat szint, ami tobbszervi manifestatiot okoz.

Eset: A 15 éves IBD, pancreatitis miatt kozel egy éve gastroenterologiai gondozott
serdiilé 2-3 honapos anamnézissel kozel 25kg-os fogyas, gyengeség, naponta 3-5
alkalommal jelentkez6 hig, vizes majd véres székletiiritések miatt keriilt
osztalyunkra sulyos, decompensalt, cachexias allapotban.

A laborvizsgalatok a klinikumnak megfelelden hidnyallapotot tiikroztek:
hypochrom, microcyter anaemia, ioneltérések, hypoproteinaemia. Az EKG-n a QT
id6 megnyult volt, valamint repolarizaciés zavart talaltunk. A hasi UH vizsgalat
pancolitist véleményezett.

Intenziv részlegiinkén colitises diéta, majd Modulen IBD tapszer adésa és soros
observatio, labor kontrollok mellett hianyoknak megfelelé specifikus elektrolit
potlast, kiegészitd parenterais taplalast valamint steroid kezelést alkalmaztunk.
Mindezek ellenére a serum foszforszint csdkkenése mar tiineteket okozott
(tachycardia, szédiilés, nagyfokii gyengeség, paraesthaesiak, nyelési - ¢és
beszédzavar, lataszavar). Hypofoszfataemia korrekcidja parenteralis foszforral,
diéta modositassal sikeresen megtortént.

Enteralis tlinetek az emelt doézisu parenteralis steroid mellett atmeneti javulasat
kovetéen romlottak, a PUCAI index tartosan 65 felett maradt, ezért
gastroenteroldgiai javaslatra bioldgiai terapiat (remicade) adtunk.

Eredmények: A fenti kezelések mellett allapota fokozatosan javult, laboreltérései
rendezddtek, PUCAI index normalizalodott, sulygyarapodasa megindult. A kezelés
folytatasaként gyermekrehabilitaciés részlegiinkon komplex rehebilitacioban
részesiilt.

Jegyzet
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12.00-12.10

Aseptikus meningitis (esetbemutatas)

Nagy Eszter, Oroszlan Gyorgy, Masat Péter, Sink6 Gabriella, Bardi Edit
Markusovszky Egyetemi Oktatokorhaz, Szombathely Csecsemd- €s
Gyermekgyogyaszati Osztaly

Bevezetés: Az IVIG terapidnak szamos mellékhatasa kozismert, ritkan talalkozunk
azonban az IVIG okozta aseptikus meningitis-szel.

Esetbemutatas: Eldadasomban egy 8 és fél éves kisfili esetét ismertetem. Testszerte
megjelend haematomai hatterében thrombocytopaenia igazolodott, ezért ITP
gyanija miatt osztalyunk haematologiai részlegére keriilt. IVIG adasa utani 2.
napon fejfajas, hanyinger, hanyas jelentkezett. Pozitiv meningealis tiinetek miatt
koponya CT vizsgalatot kovetéen lumbalpunctiot végeztiink.

A laboratériumi és mikrobioldgiai vizsgalatok eredménye, a gyermek altalanos
allapota valamint a meningitis kialakulasat megel6zden alkalmazott nagydozisu iv.
immunglobulin készitmény az aseptikus meningitis diagnozisat tdmasztotta ala.



12.10-12.20

Méhcesipések toxikologiai vonatkozasai egy tomeges méhtamadas kapcesan (egy
koérhazban végzodé kirandulas)

Berzicza Eszter, Szabd Elek, Simon Gabor

Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Székesfehérvar

A méhcsipések klinikai jelentdségének két dimenzidja van: a kiilonb6zo
sulyossagu allergias folyamatok és az akar tobb szervet is érint6 toxikologiai
karosodasok. Méreganyag okozta toxikdzis multiplex csipést kdvetden, alakulhat
ki és haemolysis, rhabdomyolysis, majkarosodas, veseelégtelenség, myocardialis
infarctus jelentkezéséhez vezethet. 2012. 04. 28.-an 12 gyermek érkezett
osztalyunkra, ebbdl egy beteget intenziv részlegiinkén apoltunk, 8 tarsat
Gyermekosztalyunkon obszervaltuk, 3 kirandul6 pedig ambuléans ellatast igényelt.
Célunk a tobbszords, egyideji méhcsipéseket kovetd mérgezés klinikai
rhabdomyolysis ismertetése. A kezelés sikeressége a szupportiv terapia
eredményességén mulik, ugyanis nem 4all rendelkezésiinkre antidotum. A
tobbszorods, szimultan csipések fokozzak az allergids érzékenység létrejottének
lehet6ségét, ezért tobb honappal az emisszid utan elvégeztik a szérum 0ssz-IgE
ellenanyag és a méh allergén specifikus IgE kimutatasat a betegek vérmintajabol.

Jegyzet



12.20-12.30

Toxikoldgiai esetek osztalyunkon
Hegyi Eszter, Kovacs Ilona
Magyar Imre Koérhaz, Ajka

Bevezetés: A gyermekkori mérgezések a gyermekgyogyaszati slirgdsségi ellatas
kb. 5-7%-t teszik ki. A leggyakoribbak a maro6szerek, a nyugtatok, az ipari és
haztartasi anyagok, az alkohol és a kabitoszer okozta mérgezések.

Targyalas: Osztalyunkon a toxikologiai esetek nagy része mar nem a
tankonyvben szereplé 0-4 éves korosztalybol keriil ki. Bejelentett eseteink
kozott tobbségben vannak a 12-16 év kozottiek. Az érintett korosztaly
eltolodasaval parhuzamosan az elmult két évben az alkohol-, a gydgyszer- és a
drogmérgezéses esetek szama novekedett.

Esetismertetés: Eloadasunkban egy 14 éves fiu esetét szeretnénk ismertetni,
akit ~ mélyiilé  tudatzavara  miatt  szallitottak  osztalyunkra. A
differencialdiagnosztikai  1épéseket  végigkovetve, kizdrva az  egyéb
lehetségeket, a negativ drog-teszt ellenére ismeretlen eredetli szer hatasanak
véleményeztiik a tiineteit.

Osszefoglalas: A gyerekek egyre fiatalabban és konnyebben jutnak hozza az
alkoholhoz, illetve kiilonféle szamukra eddig ismeretlen ,,designer” drogokhoz.
Ezen esetek felismerése ¢és ellatisa gyakran nehézséget okoz a
gyermekgyodgyaszati munkaban.

Jegyzet



