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"Vivere aliis non sibi, constituit essentiam medici"
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Szekszard
2018. november 8-10.

Kedves Kolléganok és Kollégak, tisztelt Vendégeink!

A Magyar Tidogyogyasz Tarsasag és a Magyar Gyermekorvosok Tarsasaga Gyermektiidogyogyasz
Szekcidjanak 54. Kongresszusan szeretettel iidvozliink minden kedves résztvevot Szekszardon,
ebben a Dunatol karnyujtasnyira talalhato, torténelmi hangulati kisvarosban.

A nagy hagyomanyokkal rendelkezd, évenként megrendezésre keriilé gyermekpulmonolédgiai
konferencianak eldszor ad otthont Szekszard, éppen ezért igen nagy izgalommal és még nagyobb
lelkesedéssel késziiltiink ezekre a novemberi napokra.

Orémmel vettiik tudomasul, hogy meghivasunkat sokan elfogadtak, hazai és hatéaron tali
orvoskollégak, szakdolgozok €s a gyermekpulmonologiat tAmogatd cégek is. Ebbdl fakaddan nem
volt nehéz a szakmai program Osszedllitasa, a referatumok, eléadasok és szimp6ziumok beosztasa.

Nagyon reméljiik, hogy a harom nap alatt szakmai ismereteink béviilnek, €s a kapott Gtravalo
mindenkit még eredményesebb munkara inspiral. Szeretnénk, ha a tarsasagi programjaink kellemes
kikapcsolddast és felejthetetlen élményt nytjtatnanak, lehetdséget biztositva személyes
beszélgetésekre, tapasztalatcserékre, a szakmai és barati kapcsolatok elmélyitésére.

Hazank egyik legnagyobb orvosa, korhazunk névaddja, a Tolna megyei sziiletésti Balassa Janos

ey

ez adja az orvosi hivatas Iényegét. Bizonyara mindenki sajatjanak érzi ezt a gondolatot és
mindennapi munkdja sordn szivesen tartja szem elott.

Ko6szonjliik mindazok segitségét, akik munkajukkal és anyagi hozzajarulasukkal segitették a

kongresszus megrendezését. A tudomanyos iiléseken és a szabadidds programokon minden kedves
résztvevonek kitartd figyelmet, hasznos 1d6toltést €s nagyon jo szorakozast kivanunk!

Dr. Csabi Marta ~ Dr. Harangi Ferenc  Dr. Szabo-Nemes Judit



Szervezé Bizottsag

Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz
Gyermekgyogyaszati Osztalya
Dr. Csabi Marta, Dr. Szabo-Nemes Judit, Dr. Harangi Ferenc

A konferencia védnokei:
Dr. Velkey Gyorgy, az MGYT elndke
Prof. Dr. Horvath Ildik6, az EMMI egészségiigyért felelds allamtitkara, az MTT elnoke
Dr. Németh Csaba, a Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz foigazgatd féorvosa
Acs Rezs6, Szekszard varos polgarmestere

Tudomanyos Bizottsag:
Elnok: Dr. Laki Istvan

Tagok
Dr. Banfi Andrea,
Dr. Géacs Eva,

Dr. Kovécs Lajos,
Prof. Dr. Nagy Béla,
Prof. Dr. Novak Zoltan,
Dr. Péterfia Csaba

A Konferencia idépontja: 2018.11.08-10.
A Konferencia helyszine: Babits Mihaly Kulturalis K6zpont,
(bejarat az AGORA rendezvénytér /Mozi feldl)
7100 Szekszard, Szent Istvan tér 10.

A Konferencia akkreditalasa folyamatban van!

A Konferencia Szervezdje:
TENSI Aviation Kft.
7621 Pécs,

Teréz u. 17.
www.tensipecs.hu
E-mail: congress@tensipecs.hu

ALTALANOS TAJEKOZTATO

Helyszin: Babits Mihdly Kulturalis K6zpont, (bejarat az mozi feldl az Agora rendezvénytér feldl)
7100 Szekszard, Szent Istvan tér 10.
GPS: Latitude: 46.348791 | Longitude: 18.705313

Parkolas: Az ingyenes parkoldjegyeket a regisztracional adjuk at. Kérjiik, vegyék figyelembe,
hogy a belvaros zsufolt, szabad parkoldhelyek a kornyezé utcakban talalhatoak.


http://www.tensipecs.hu/
mailto:congress@tensipecs.hu

Altaldanos tudnivalok

Regisztracio és a tudomanyos programok idopontjai:

Regisztracio:
2018.11.08. csiitortok 13.00-18.00
2018.11.09. péntek 08.00-18.00
2018.11.10. szombat 08.30-13.00

Regisztracios dijak:
A regisztracios dij tartalmazza: a tudomanyos programon, kavésziineteken valo részvételt, a
cslitortok esti tarsasagi programon, a pénteki és szombati ebédeken, valamint a péntek esti
banketten valo részvételt, a programfiizetet és a névkitiizot.

Kavésziinetek:
2018.11.08. csiitortok: 13.00-14.30 (fogado kavésziinet)
2018.11.08. csiitortok: 16.30-17.00
2018.11.09. péntek: 10:10-10:40,
15:35-16:00
2018.11.10. szombat: 10:20-10:50
Ebédek:
2018.11.09. péntek: 12:35-13:35
2018.11.10. szombat: 13:00

Tarsasagi programok:
2018. november 08. 20:00, vacsora - Fritz tanya (Decs Sz6l6hegy)
Latitude: 46.276159 | Longitude: 18.679333
A Fritz Tanyéra Szekszard belvarosdban a Bodri és Takler pincészetben lako vendégek részére
buszos transzfert biztositunk.
2018. november 09. 20.00, bankett - PTE Kultiratudomanyi, Pedagogusképzo és
Vidékfejlesztési Kar (Szekszard, Rakéczi u. 1, 7100)
Latitude: 46.351667 | Longitude: 18.702429

Bizunk abban, hogy szekszardi tartézkodasuk szakmailag hasznos és élményekben gazdag
lesz!



TAMOGATOINK
Fotamogato

Orion Pharma Kft.

Szakmai tamogatok

Bayer Hungaria Kft.
Berlin-Chemie/A. Menarini Kft.
Elektro-Oxigén Kft.
Ewopharma Hungary Kft.
Ferring Magyarorszag Kft.
GlaxoSmithKline Kft.
JS-MEDICAL Kft.
Numil Kft.

Piston Kft.
Pulmo-Medical Kft.
Premiere Kft.
Richter Gedeon Nyrt.
Sandoz Hungaria Kft.
Sanofi-Aventis Zrt.
Spiromed Kft.

T&G Health Kft.

Tovabbi tamogatoink
Alisca Bau Zrt.
MVM Paksi Atomeromii Zrt.
OTP Bank Nyrt.
OTP Pénziigyi Pont Zrt.
Szekszardi Vagyonkezelo Kft.
Tarr Kft.

Szekszardi borasz tamogatéink
Dr. Bodri Istvan
Bosz Adrian
Eszterbauer Janos
Fekete Mihaly
Fritz Jozsef
Heimann Zoltan
Markvart Janos
Mészaros Pal
Prantner Ferenc
Takler Ferenc
Vida Péter
Brill Palinkahaz



2018. november 8. csuitortok

13:00-18:00 | Regisztracio
14:30 Megnyitd, iidvozlések (30°)
Balassa Janos szellemi 6roksége
Csabi Marta
PulmoCard Bt. Szekszard
15:00-16:30 | Uléselnokok: Szasz Maria, Szabé Hajnalka
Ujsziilott- és csecsemdkori pulmonologia
e Bronchopulmonalis dysplasia (20°)
Szasz Maria
PTE Gyermekklinika Intenziv Osztaly, Pécs
e Szteroidok a bronchopulmonalis dysplasia megel6zésében és
kezelésében (10°)
Szab6 Hajnalka™’
'Fejér Megyei Szent Gydrgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Ujsziilott-,
CsecsemO- és Gyermekosztaly, Székesfehérvar
2Svaibhegyi Gyermekgyogyintézet, Budapest
e A bronchopulmonalis dysplasia korai és késéi hatasai —az elmult 5 év
betegei tiikrében (10°)
Halasz Orsolya,Vass Klara, Marian Erzsébet, Szabo Katalin, Dicso
Ferenc
SZSZBM Korhazak Josa A. Oktatokorhaz, Nyiregyhaza
o Ujsziilottkori légzészavar, s ami mogotte van...... (10°)
Kiss Ildik6', Bedé Klaudia', Ferenczi Andrea’, Gardos Laszlo', Hegyi
Andrea’, Laki Istvan®
'Zala Megyei Szent Rafael Korhdz, Zalaegerszeg,
2Tl'id('Sgy(’)gyintéze‘[ Torokbalint, Gyermekosztaly
e Krgyiiriik ijragondolva (10°)
Marsi-Molnar Barbara, LadanyiAniko
Svabhegyi Gyermekgydgyintézet, Budapest
e Vascular ring? Vagy mégis? (10°)
Fekete Akos’, Gyenis Gébor!, Kovacs Lajosz, Kéalman Attila?, Schmidt
1ldiko", Balazs Gydrgy®, Soos Andrea’, Demeter Botond®
'B-A-Z Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatokorhaz, Velkey
Laszl16 Gyermekegészségiigyi Kozpont, Miskolc
’Semmelweis Egyetem AOK I. sz. Gyermekgyogyészati Klinika,
Budapest,
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Budapest
e ,Van, aki ... gyengéden, van, aki rohammal”. Mindenki masképp
csinalja? (10°)
Poloskey Péter’, Kovacs Akos’
'Dedk  Ferenc utcai  Gyermekorvosi  Rendels,  Szombathely
2Gyermekorvosi Rendeld, Hernad
16:30-17:00 | Sziinet(30)




17:00-18:10

Uléselnokok: Uhereczky Gabor, Kalocsai Krisztina

Infektologia, Thc

Pillanatképek a magyar gyermek-tiidogyogyaszat teriiletérol(20°)
Cserhéti Endre
Semmelweis Egyetem, AOK I. Gyermekklinika, Budapest

Protracted bacterial bronchitis (PBB) gyermekkorban — vitaindito
(10%)

Kalocsai Krisztina

Dél-pesti Centrumkoérhéz Orszagos Hematologiai és Infektologiai Intézet,

Budapest

Hat ez allati! — Egy psittacosis torténete(10°)

Kapus Katalin!, Banfi Andreal, Pasztor Pélz, Draskdczy Miklésl, Novak
Zoltan*

'SZTE Gyermekgyodgyészati Klinika Pulmonolégiai Osztaly,

’Intenziv Osztaly, Szeged

A1690 - Légzoszervi giimokor k.m.n. (10°)

Subicz Agnes. Gyérfy Agnes, Gyiiriis Eva, Horvath Bernadett, Léwy
Tamas, Ujszaszi Eva, Laki Istvan

Tiidégydgyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

Soterapia ujragondolva - a feltalalé szemével (LibAirator soterapias
késziilék)(10°)

Kokai Tamas

Premiere Kft., Budapest

19.30- Busztranszfer a tarsasagi program helyszinére
(a buszok indulasi menetrendjét a regisztralaskor adjuk at)
20.00- Vacsora a Fritz tanyan

(Decs Sz6lohegy, Latitude: 46.276159 | Longitude: 18.679333)

Vacsorat kovetéen busztranszfer a szallashelyekre

2018. november 9. péntek

8:00-18:00 Regisztracio
8:30-10:10  Uléselnokok: Noviak Zoltan, Nagy Béla
Asztma

Biologiai terapiak gyermekkori asztmaban - referatum (20°)

Novék Zoltan
SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika Pulmonologiai Osztaly, Szeged

A Kkilélegzett leveg6é homérséklet-valtozasanak élettani és patologiai
vonatkozasai - referatum (20°)

Nagy Béla

Debreceni Tudoméanyegyetem Gyermekgyogyaszati Klinika, Debrecen

Bronchiolitis: visszatéré zihalas és asztma a késébbi években. State of
Art. (20%)
Uhereczky Gabor, Gacs Eva, Téth G. Agnes




Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Budapest

e A Kkilélegzett NO, az aspecifikus provokacio és a szabadtéri terhelés
kapcsolatanak vizsgalata gondozott gyermekkori asztma bronchialés
betegeink korében. (10°)

PappGabor', Shubail Mohamed®, Makk Lasz16?

'Spiroped Szigetvar Kft.,

2Szigetvar Korhaz Ujsziilott-, Csecsemé és Gyermekgyodgyaszati Osztaly,
Szigetvar

e Asztma kontroll teszt vs. valé vilag (10°)
Demeter Botond®, Varhegyi Csaba®, Marsi Molnar Barbara®, Lorinczy
Katalin®, Szakacs Katalin®, Ldwy Tamas®, Magyar Katalin’, Szabé Eva®
B.-A.-Z. Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatdo Korhaz, Velkey
Laszl6 GYEK, Miskolc
?Karolina Korhaz és Rendel8intézet, Gyermekosztaly, Mosonmagyardvar
Svabhegyi Gyermekgyogyintézet, Budapest
*Hazi Gyermekorvosi Rendel8, Gyér
*Hetényi Géza Korhaz, Szolnok
*Tiid8gyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly, Torokbalint
"Csolnoky Ferenc Korhaz és Rendelintézet Tiidégondozo, Veszprém
8SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged

¢ Global Lung Function Initiative: Egységes nemzetkozi referencia
rendszer a spirometriaban (10°)
Laki Istvan
Tiidégyodgyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

10:10-10:40

Sziinet(30°)

10:40-11:25

Céges szimpoziumok (45°)

GSK SZIMPOZIUM - Kérdések a stlyos asztmarol
Sulyos asztma — nehezen kezelheté asztma (15°)
Novak Zoltan — SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged
Innovacio a gyermekkori sulyos asztma kezelésében (15°)
Faragd Maria - GlaxoSmithKline Kft., Budapest

e Torténetek az ellenallasrol — Gondoljunk ujra néhany osszefiiggést a
szarazporbelégzék kapcesan — Orion Pharma Kft. altal szponzoralt
eléadas (15°)

Rénai Zoltan
Arany Kehely Egészségcentrum, Pécs

11:25-12:35

Uléselnokok: Harangi Ferenc, Hidvégi Edit

Allergologia, immunologia

e Az atopias betegségek genetikai hattere (20°)
Hadzsiev Kinga
PTE AOK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

e Az atopias dermatitis és az atopias menetelés oOsszefiiggései — a
megeldzés uj koncepcidja (10°)
Harangi Ferenc', Fogarasy Anita’




Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz Gyermekosztaly, Szekszard
2PTE KK Bér-, Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika, Pécs

Uj iranyvonalak anafilaxiaban (10°)
Mezei Gyorgyi, Cserhati Endre

Semmelweis Egyetem AOK 1. szamu Gyermekgyogyaszati Klinika,
Budapest

Valaszok keresése kozben szaporodnak a kérdések? (Tapasztalatunk
a multiplex allergia teszt alkalmazasaval) (10°)

Papp Gébor, Shubail Mohamed

Szigetvar Korhaz Ujsziilott-, Csecsemé és Gyermekgyodgyaszati Osztaly,
Szigetvar

A hisztamin érzékenység pulmonologiai vonatkozasa — avagy amikor
a diéta kikiiszoboli az asztmas és allergias nathas tiineteket (10°)
Hidvégi Edit

Orszagos Koranyi Pulmonologiai Intézet, Budapest

12:35-13:35

Ebéd

13:35-14:35

Uléselnokok: Banfi Andrea, Gacs Eva

Bronchologia

A gyermekbronchologia helyzetének alakulasa Magyarorszagon,
2015-2017 — referatum (10°)

Banfi Andrea

SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika Pulmonologiai Osztaly, Szeged

Szerzett vascular ring ritka esete VACTERL asszociacidval sziiletett
betegiink kapcsan (10°)

Demeter Botond', Kosztopulosz Nikoletta®, Lakatos Andrea', Kosaras
Eva', Somoskdvi Orsolya®

'B-A-Z Megyei Kozponti Kérhaz és Egyetemi Oktato Korhaz, Velkey
Laszlo GYEK, Miskolc

2Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet, Gyermeksziv
Kozpont, Budapest

Kohogést okozo ritka fejlédési rendellenesség bizonyitasa, a virtualis
bronchoscopia helye a gyermekbronchologiai kivizsgalasban (10°)
Banfi Andrea’, Draskoczy Miklés?, Kapus Katalinl, Kovéacs Tamas?,
Balazs Gyérgy3, Novak Zoltan'

1SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika, Pulmonologiai Osztaly,

2Sebészeti Osztaly, Szeged,

*Heim P4l Gyermekkorhaz, Radiologiai Osztaly, Budapest

Velesziiletett 1égcsosziikiilet ritka oka esetiink kapcsan (10°)

Sandor Zsuzsa', Gyorty Agnesl, Gyiiriis Eva’, Halasz Ilona 2, Horvath
Bernadettl, Lérincz Ottilia?, Léwy Tamés.l, Simon Noémi', Subicz
Agnes®, Ujszaszi Eva', Laki Istvan®

1Ti'ld('igy(')gyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

2Szent Borbala Korhaz, Tatabanya




Hol van a sziiloi felelosség hatara? (10°)

Vargha Edit', Demeter Botond’, Halasz Karoly*, Borsodi Klara®, Papp
Janos Gyérgyl, Soods Andrea’, Rové Lész16?, Sztand Balazs?

'B-A-Z Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatokérhaz, Velkey
Laszl6 Gyermekegészségiigyi Kozpont, Miskolc

2Szegedi Tudomany Egyetem Altalanos Orvostudomanyi Kar, Fiil-Orr-
Gégészeti és Fej-Nyaksebészeti Klinika, Szeged

14:35-15:35

Gacs Eva: Heim Pal Quiz (60°)

15:35-16:00

Sziinet (25°)

16:00-18:00

Uléselnokok: Velkey Gyorgy, Kovacs Lajos

Sulyos léguti betegségek, CF

Sulyos allapoti gyermekbetegek ellitasanak szervezése — referatum
(20°)

Velkey Gyorgy

MRE Bethesda Gyermekkorhaza, Budapest

Az els6 gyermek tiidoatiiltetés Budapesten (10°)

Kovécs Lajos, Krikovszky Dora

Semmelweis  Egyetem  AOK L szamu  Gyermekklinika,
Gyermektiidogyogyaszati Osztaly, Budapest

Hatarteriiletek- otthoni lélegeztetés (10°)

Kérasz Hajnalka, Liszkay Gébor, Mikos Borbala

MRE Bethesda Gyermekkorhdza, Aneszteziologiai és Intenziv Terapias
Osztaly, Budapest

Alvaszavarok gyermekkorban (20°)
Gyiiriis Eva
Tiidégyodgyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

Cisztas fibroézis a laboratoriumi genetikus szemszogébal (20°)

Bene Judit

Pécsi Tudoményegyetem, Klinikai K6zpont, Orvosi Genetikai Intézet,
Pécs

Szentagothai Janos Kutatokozpont, Pécs

Mikor gondoljunk ra? A cystas fibrosis atipusos megjelenési formai —
szponzoralt eléadas (15°)

Péterfia Csaba

PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

Cystas fibrosis legujabb kezelési lehetoségei(10°)
Kovacs Ilona
Magyar Imre Korhaz Csecsemo- €s Gyermekosztaly, Ajka

Foldiekkel jatszo égi tiinemény? Istenségnek latszo Csalfa, vak
Remény? Avagy Kkorrektorok és potenciatorok kombinalasa cisztas
fibrézisban (10°)

Laki Istvan

Tidogyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

18:00-18:30

Kozgyiilés
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18:15

Busztranszfer a Takler, Fritz és Bodri széallokban laké vendégek részére a
széllashelyre (atoltdzési lehetdség)

19:40

Busztranszfer a szallashelyekrdl az Egyetemi Auldhoz

20:00

Bankett az Egyetem Aulajaban. (Szekszard, Rakoczi u. 1, 7100)

Busztranszfer a Takler, Fritz és Bodri szallokba a programtél fiiggen

11



2018. november 10. szombat

8:00

Muzeumlatogatas (el6zetes jelentkezés alapjan)

8:30-13:00

Regisztracio

9:00-10:20

Uléselnokok: Farkas Andras, Péterfia Csaba

Mellkassebészet

e A pectus excavatum minimal invaziv miitéti eredményének
hosszutavu, objektiv értékelése (20)
Farkas Andrés
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Manualis Tanszék, Pécs

e A Kkevesebb néha tobb — egy postpneumectomias syndroma el6élete
(10°)
Péterfia Csaba', Major Judit', Adonyi Méria', Kalman Attila®
'PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs
Semmelweis Egyetem AOK I Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika,
Budapest

o Lég(iires)tér — egy recidiv haemoptysis utoélete (10°)
Major Judit', Péterfia Csaba', Adonyi Méria', Krikovszky Déra?, Kélman
Attila®
'PTE KK Gyermekgyodgyaszati Klinika, Pulmonolégiai Osztaly, Pécs
’SE AOK L. Gyermekgyogyaszati Klinika, Pulmonologiai Osztaly,
3Sebészeti Osztaly, Budapest

e Primer spontan pneumothorax ellatasaval szerzett
tapasztalataink(10°)
Rozsai Barnabas®, Szalai Géborz, Stankovics Jozsef™
'PTE, KK, Gyermekklinika,
*Sebészeti Klinika, Pécs

e Scoliosis korrekciéos miitét nem vart szovodménye egy eset
bemutatasa kapcsan (10°)
Balogh Réka, Péterfia Csaba, Rozsai Barnabas, Stankovics Jozsef, Szész
Méria
PTE-KK Gyermekgydgyaszati Klinika, Pécs

e [Ezt jol megszivtad! (10°)
Kapus Katalin®, Draskoczy Miklos', Furdk Jozsef 2, Kovacs Tamas’,
Juhasz Lasz16', Novak Zoltan'
'SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika
°S7ZTE Sebészeti Klinika, Mellkas sebészet, Szeged

10:20-10:50

Sziinet (30°)

10:50-13:00

Uléselnokok: Laki Istvan, Bene Zsolt

Varia

e (Changing) Role of paediatric pathologist in diagnosing congenital
lung conditions — referatum (20°)
Kokai Gyorgy
Alder Hey Children’s Hospital NHSF Trust, Liverpool

o Uj lehetoségek a PCD kivizsgalasaban (tapasztalataink a csillomozgas
video-mikroszkopos vizsgalataival)(10°)
Péterffy Erzsébet'?, Bakanyi Anna®, Rohr Petra’, Baktai Gyorgy',
Huszka Janos?
"Bronchus Alapitvany
2Péterfy Sandor u-i Korhaz-Rendel6intézet és Baleseti Kozpont, Fiil-Orr-
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Torok-Gége és Fej-Nyaksebészeti Osztaly, Budapest

Bronchiektazia — meddig kezeljiik konzervativan? (10°)

Parazs6 Katalin, Demeter Botond, Kelemen Agnes, So6s Andrea, Lesko
Eszter

Borsod-Abatj-Zemplén Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatd
Korhaz Velkey Laszlo Gyermekegészségiigyi Kozpont, Miskolc

A tiidésarcoidosis gyermekkori korformai négy esetiink tiikrében
(10°)

Bene Zsolt

Debreceni Tudomanyegyetem Gyermekgyogyaszati Klinika, Debrecen

Ritka tarolasi betegség ritkan vizsgalt szovodménye (10°)
Mammel Marianna®, Hadzsiev Kinga?, Harangi Ferenc*

'Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz, Gyermekosztaly, Szekszard
’PTE AOK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Alfa-1-antitripszin hiany és ptx kapcsolata (10°)

Szabo-Nemes Judit', Rozsai Barnabas

'Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz Gyermekosztaly, Szekszard
2PTE KK Gyermekklinika Intenziv osztaly, Pécs

Alfa-1-antitripszin deficiencia kvalitativ detektalasa szaritott
vérmintabol gél-izoelektromos fokuszalassal & deficienciat mutaté
fenotipusok genotipizalasa (10’)

Kiss Réka® Valyon Mérta.l, Gal Aniké.2, Molnar Maria Judit?, Tafferner
K., Horvath Ildiké*

'Orszagos Koranyi Pulmonolégiai Intézet

2Semmelweis Egyetem Genetikai Medicina és Ritka Betegségek Intézete,
Budapest

3Labordiagnosztika, Veresegyhéaz

Gyermekkori veno-venosus ECMO - egy uj terapias lehetoség
Magyarorszagon (10°)

Schnur Janos, Kosik Nandor,Maraczi Veronika, Marai Katalin, Kiss
Gabriella

Heim Pal Orszdgos Gyermekgyodgyaszati  Intézet, Kozponti
Aneszteziologiai és Intenziv Terapids Osztaly, Budapest

Sulyos kérdés(10)

Toth G. Agnes', Gacs Eva', Szabo Laszlo', Koncz llona®, Kiss
Viktoria®, Kiss Gabriellaz, Prohaszka Zoltan®

"Heim P4l Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Belgyogyészat-

Pulmonolégiai Osztaly

?Intenziv Terapias Osztaly

SSemmelweis Egyetem, 1. Sz. Belgyogyaszati Klinika - Fiist Gyorgy
Komplement Diagnosztikai Laboratérium, Budapest

Ritka tiidofejlédési rendellenesség 12 éves leany betegnél (10°)
Szakacs Katalin®, Subicz Agnes2

1Hetényi Géza Korhaz, Gyermekosztaly, Szolnok
2Tiid('igy(')gyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

Heveny és idiilt 1éguti betegségek nem gydgyszeres (pl. taplalkozas,
sport, sOs belégzés) modszerrel torténo megelozése és Kiegészitod
kezelése(10°)
Endre Laszlo
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Vasutegészségiigyi Kozpont, Budapest

7.arszo

13:00

Ebéd

Elutazas
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Bronchopulmonalis dysplasia
Szasz Maria
PTE Gyermekklinika Intenziv Osztaly, Pécs

A bronchopulmonalis dysplasia (BPD) elsésorban az igen éretlen (< 28. gest. hét), neonatalis RDS
miatt gépi 1égzéstamogatasra ill. oxigén kezelésre szoruld korasziilottek kronikus tiidobetegsége. A
BPD jelenleg elfogadott alapvetd diagnosztikus kritériuma a legalabb 28 napig fennalld (és a tiido
¢retlenségébdl fakado) gépi 1égzéstamogatasi és/vagy plusz oxigén igény. Az ezt kdvetden észlelt
lefolyas alapjan torténik a stlyossdg szerinti besorolds. A patofiziolégidban 3 tényezdnek van
meghataroz6 szerepe: a még nem Kkifejlodott tiidot érintd pre- és/vagy postnatalis inzultusok
(chorioamnionitis, intrauterin novekedési elmaradas, resustitatio sziiletéskor, barotrauma, oxidativ
stressz, infekciok stb.), a tiidoszovet elégtelen gyogyulasa és az ekozben megfigyelhetd koros
tiidofejlodés.

A perinatologiai ellatas fejlddésével egyre tobb, BPD szempontjdbdl veszélyeztetett extrémen kis
sulya (<1000 g) ill. éretlen korasziilott ¢l tal. Igy - bar a betegség megel6zésében és kezelésében
tobb téren sikeriilt elérelépni — az incidencia az elmult 1-2 évtizedben nem sokat valtozott.

A BPD megel6zésében nagyon fontos a korasziilottek surfactant kezelése, a sziiletés pillanatatol
alkalmazott tiidokiméld 1égzéstamogatas alkalmazdsa (nem invaziv 1élegeztetés, megfeleld oxigén
szaturacios érték tartasa stb.), optimalis taplalas, gyogyszeres kezelés.

A korképet a 1égzési elégtelenség klinikai és laboratoriumi tiinetei, a gyakoribb pulmonalis és
szisztémas infekciok, pulmonalis hipertenzio, taplalasi nehezitettség, novekedési és fejlédés-
idegrendszeri elmaradds, hosszl hospitalizacio, magas haldlozés jellenzi.

Mivel az éretlen tiidot karositd tényezok tobbsége gyulladasos folyamatok aktivalasaval inditja el a
szoveti sériilést, a legfontosabb gyodgyszer a BPD megeldzésében/kezelésében jelenleg is a szteroid.
A szisztémas, nagy dozissal torténd szteroid kezelés rovid- és hosszatava mellékhatasai miatt egyre
nagyobb figyelem fordul a preventiv jellegli lokalis adagolasra ill. az igen kis dozisu szisztémas
kezelésre.

Bar a BPD-vel tulélt korasziilottekben a tiidé funkcidja javul a gyermek ndvekedésével, a
hosszutavi utankovetéses vizsgalatok azt mutatjak, hogy perzisztens pulmonalis diszfunkci6 -
asztma-szeri tiinetek, terhelési intolerancia, pulmonalis hipertenzioé — alakulhat ki, mely miatt ezen
gyermekek pulmonoldgiai gondozésa kiemelt jelentdségii.
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Szteroidok a bronchopulmonalis dysplasia megel6zésében és kezelésében

Szabé Hajnalkal?

'Fejér Megyei Szent Gyorgy Egyetemi Oktaté Korhaz, Ujsziilstt-, Csecsemd- és Gyermekosztaly,
Székesfehérvar
2Svabhegyi Gyermekgyogyintézet, Budapest

Cél: A korasziilottek sziiletés elotti és utani kortikoszteroid kezelését illetd aktualis kutatasok, meta-
analizisek eredményeinek ismertetése.

A perinatologidban jelentOs eldrelépés az elmult 40 évben az antenatdlis szteroid bevezetése.
Hatékonyan fokozza a magzati tiid0 érését €s feliiletaktiv anyag termelddését, jelentOsen javitva a
korasziilottek mindségi tulélését. Kiilon kérdés a 24. gesztacios hét elbtti, és a 34. utani szteroid
kezelés. Egy friss (2017) Cochrane meta-analizis szerint az antenatdlis szteroid (placeboval
Osszehasonlitva) csokkenti a legtobb, korasziilottséggel Osszefliggd, sulyos szovodményt, viszont
sajnos nincs hatasa a bronchopulmonalis dysplasia (BPD) el6fordulasanak gyakorisagara.

Az antenatalis szteroidokkal szemben a posztnatélis szteroid kezelés kevésbé sikeres, €s jelentds
neuroldgiai szovédményekkel jar. A korai (els@ ¢élethéten) szisztémds dexamethasone ¢és
hidrokortizon bér elésegiti a korai extubaciot és csokkenti a BPD kockazatat, sulyos
szovodményekkel tarsul, amelyek miatt az emlitett szteroidokkal torténd, szisztémas, korai kezelés
nem javasolhatd. A késdi szisztémas szteroid kezelés esetén jobb a haszon/kockazat arany. Egy
Cochrane elemzés szerint ez esetben is csokken a BPD és halalozés egyiittes eldforduldsa, de a
hosszu tavi neurologiai eltérések nem fordultak eld szignifikdnsan tobbszor.

Az inhalativ szteroid kezelést azért kezdték alkalmazni, hogy kivédje a szisztémads szteroid kezelés
mellékhatasait. A NEUROSIS vizsgalat szerint az els6 12 életérdban adott inhalativ budesonid
szignifikansan csokkentette a BPD eldfordulasat, de a vizsgalati csoportban magasabb neonatalis
mortalitast észleltek. Ezt a 2017-es Cochrane elemzés nem erdsitette meg.

Az inhalativ szteroidot surfactanttal kombinaltan is alkalmaztak dsszesen két vizsgalatban. A 4 oras
¢letkorban, intratrachealisan adott budesonid ¢és surfactant a BPD incidenciajat jelentésen
csokkentette. 2-3 éves korban a fejlddésneurologiai vizsgalat szignifikans eltérést nem igazolt.
Kovetkeztetések: A jelenlegi ajanldsok szerint a posztnatalis szisztémas szteroid kezelés csak a gépi
1¢legeztetés-fliggd korasziilotteknek javasolt a 7.-14. életnap utan, alacsony dozisban, rovid ideig.
Az inhalativ szteroidok alkalmazdsa Onmagukban vagy feliiletaktiv anyaggal kombinéltan
rutinszerien egyeldre nem javasolt. Tovabbi, els6sorban hosszl tdva utanvizsgalatok sziikségesek a
biztonsagos alkalmazasuk érdekében.
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A bronchopulmonalis dysplasia korai és késoi hatasai —az elmult 5 év betegei tiikrében

Halasz Orsolya,Vass Klara, Marian Erzsébet, Szabo Katalin, Dics6 Ferenc

SZSZBM Koérhazak Josa A. Oktatokorhaz, Nyiregyhdza

A perinatologiai ellatdas 1980-as évek ota felgyorsult fejlédése ellenére a bronchopulmonalis
dysplasia ma is a 1500 gramm alatti korasziildttek mortalitast, morbiditast €s késoi életmindséget
meghataroz6 egyik legfontosabb rizikofaktora maradt. A kronikus tiidékarosodas multifaktorialis
patomechanizmusa egyre jobban ismert, ugyanakkor a hosszutava kimenetelrdl viszonylag kevés
adat all a rendelkezésiinkre.

A surfactant terapia megjelenése, a non invaziv Iélegeztetés térnyerése, a taplalas optimalizaldsa
mind csokkentik a BPD kialakuldsanak rizik6jat. Azonban nincsenek jol definidlt irdnyvonalak a
BPD korai és kés6i idészakban javasolt gydgyszeres kezelési stratégiairol, a hazabocsatott BPD-vel
€16 gyermekek utankovetésérdl is még kevés dsszehasonlitd tanulmany van.

Szamos kérdés mertil fel: mennyiben jarul hozz4 a mortalitishoz dnmagaban a tiid6é allapota? Kik
azok, akik oxigénterapiara, vagy hosszantartd gyogyszeres kezelésre szorulnak a kialakuld asthmas
vagy ,,asthma-like”, esetleg pulmonalis hypetronia miatt?

Kozel 60 beteglink kapcsan ezeket a kérdéseket szeretnénk megvizsgalni.
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Ujsziilottkori légzészavar, s ami mégotte van......
Kiss I1diké*, Bedd Klaudia®, Ferenczi Andrea’, Gardos Laszlo®, Hegyi Andrea®, Laki Istvan®

1Zala Megyei Szent Rafael Korhdz, Zalaegerszeg,
2Tijd('igy()gyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

Eldadasunkban 1jsziilottkorban jelentkezo, stlyos légzészavarral és idegrendszeri gorcsallapottal
jaro tiinetek hatterében, igazolt anyagcsere megbetegedést szeretnénk ismertetni. A
hypophosphatasia egy ritka, 6rokl6do — akar potencialisan é€letet is veszélyeztetd — szisztémas
anyagcsere-betegség, mely a csontok és fogak mineralizaciojanak zavaraval €s alacsony szérum
alkalikus foszfatdaz (ALP) aktivitassal jar. A betegség klasszifikacioja a beteg életkora, az els6
tiinetek vagy jelek megjelenésének manifesztacioja alapjan torténik. Perinatalis korban jelentkezd
tiinetek: 1égzészavar, terapia rezisztens idegrendszeri gorcsallapot, hypercalcaemia — nagy
mortalitassal jar. A klinikai tiinetek hatterében differencial diagnosztika alapjan laboratoriumi

vizsgalatok vetették fel a hypophosphatasia lehetdséget, melyet a genetikai vizsgéalat megerdsitett.

A kozelmultban kifejlesztett (1j enzimpotld terapia révén a betegség kezelhetové valt.
Esetismertetésiink sordn e ritka, velesziiletett anyagcsere betegség tlineteit, diagnosztikus
kritériumait, szovédményeit, korlefolyasat és terapids lehetdségét mutatjuk be.
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Ergyiiriik ijragondolva

Marsi-Molnar Barbara, LadanyiAniko

Svabhegyi Gyermekgyogyintézet, Budapest

Stridor, zihalas, kohdgés, nehézlégzés, nyelési nehezitettség, sulyfejlodésbeli elmaradas, visszatérd
1éguti infekciok. A tapasztalt gyermekpulmonoldgus tovabbi diagnosztikus vizsgalatokat kérhet —
mellkas rtg, nyeletéses rtg vizsgalat, horgétiikrozés, mellkasi CT — és HEUREKA megvan az ok.
Ergyiirii! A 1égesé és a nyeléesé érgyliriik okozta kompresszidjakor a fenti tiinetek barmelyike
eléfordulhat.

De mi tévok legylink, ha az egyre fejlodd technika segitségével mar intrauterin felfedezziik a
korképet. Hol sziilessenek meg ezek az 1jsziilottek? Milyen vizsgéalatokat végezziink és mikor?
Egyaltalan kell-e invaziv beavatkozasokat végezni tliinetmentes csecsemoknél és kisdedeknél? Az
intrauterin felismert aortaiv fejlodési rendellenességek szama a jovoben emelkedni fog. El6adasunk
célja kialakitani egy olyan hazai gyakorlatot az ilyen péaciensek részére, mely észszerli és
biztonsagos.
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Vascular ring? Vagy mégis?

Fekete Akos', Gyenis Gabor', Kovécs Lajos?, Kalman Attila?, Schmidt Ildiko®, Balazs Gyorgy®,
So6s Andrea’, Demeter Botond®

'B-A-Z Megyei Kozponti Korhaz ¢s Egyetemi Oktatokorhaz, Velkey Laszlo Gyermekegészségiigyi
Kozpont, Miskolc

’Semmelweis Egyetem AOK I. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest,

*Heim P4l Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Budapest

Az eléadasban egy volt korasziilott esetét mutatjuk be, aki néhany napos életkorban észlelt
1égzészavar, illetve nyugalmi inspiratorikus stridor miatt igényelt korhazi ellatést.

Labor- és radiologiai vizsgalatai negativ eredménnyel zarultak. Fiil-orr-gégészek altal végzett
laryngo-fiberoscopia rotalt epiglottist irt le.

Rovid id6 mulva jabb korhazi felvétel tortént kohogés, apnoe, szinromlas €s nehézlégzés miatt.
Allapota folyamatosan romlott, intenziv osztalyra keriilt. Légzési elégtelenség miatt gépi
I¢legeztetés valt sziikségessé. Bronchofiberoscopiat végeztek, mely soran tracheastenosis volt
lathatd, amely alapjan kiils6 kompresszio volt feltételezhetd. Felvetddott vascular ring lehetdsége,
amit mellkasi angio CT-vizsgalat egyértelmiien nem igazolt.

A sikertelen extubalasi kisérletek miatt a klinikum alapjan tovabbra is kiilsé kompresszio szerepe
vetddott fel, ezért masodvéleményezésre a Semmelweis Egyetem AOK I. sz. Gyermekgyogyaszati
Klinik4jara iranyitottak. Az ismételt vizsgalatok sordn a bronchoscopia a kordbbinak megfeleld
eredménnyel zarult. Ujabb képalkotd eljarasok megerdsitették a mar feltételezett aberrans ér
jelenlétét. Az elvaltozas miitéti korrekcidja megtortént. Az allapotjavulast postintubatios stenosis,
trachealument sziikité sarjszovet kialakuldsa nehezitette. Konzervativ terapia hatdsara léguti tiinetei
fokozatosan mérséklddtek, a granulacids szovet teljes mértékben regredialt.

Legutobbi pulmonologiai kontroll sordn mar nyugalmi stridor sem volt hallhatd, a gyermek jo
iitemben fejlédik, folyamatos nyomonkdvetése tervezett.

Konkluzio: ha a gyermekeknél nem tipusos congenitalis stridoros 1égzés alakul ki, laryngoscopos
vizsgalat nem elegendd, mindenképpen bronchoscopias eljaras elvégzése indokolt. Ha a klinikum és
a kapott eredmények nem allnak 6sszhangban egymassal, revidealjuk diagnozisunkat, ne féljlink
masodvéleményt kérni, hiszen a beteg érdeke az elsd.
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»van, aki ... gyengéden, van, aki rohammal”. Mindenki masképp csinalja?

Poloskey Péterl, Kovécs Akos?

'Deak Ferenc utcai Gyermekorvosi Rendel, Szombathely

Gyermekorvosi Rendel8, Hernad

Az obstructiv 1éguti tiineteket mutatd csecsemék — elsGsorban a téli idészakban — a gyermekorvosi
rendelében megjelend betegek jelentds hanyadat képezik. Irodalmi adatok alapjan ez a korkép
ebben a korcsoportban a késObbi korhdzba utalas egyik leggyakoribb oka. Az elmult 10-15 évben a
csecsemokori obstructiv 1€guti betegségek ellatdsanak nemzetkozi és hazai szakirodalmi ajanlasai is
tobbszor megvaltoztak, mely tovabb nehezitette a kezeldorvosok egységes szemléletének
kialakulasat.

A Hazi Gyermekorvosok Egyesiilete online kérddives felmérés segitségével probalt meg valaszt
taldlni arra a kérdésre, hogy a hazai, foként alapellatdsban dolgoz6d gyermekorvosoknak mi a
véleményiik errdl a betegségcsoportrdl és milyen gyakorlatot kdvetnek az egy évnél fiatalabb,
obstructiv tiineteket mutatd betegeik napi elldtdsa soran. A kikiildott kérddivet kitoltd 127 hazi
gyermekorvos valaszanak ismertetése soran szeretnénk bemutatni azt, hogy a magyarorszagi hazi
gyermekorvosok mennyire kiillonbozd szemlélettel latjdk el az obstructiv tiineteket mutatod
csecsembket. Ez a ,valtozatos” latdsmod kiillonboz6 diagnosztikus —algoritmusokhoz  és
kezelésekhez vezet, €és azt is meghatarozza, hogyan gondolkodnak betegeik rovid tdva sorsarol, ill.
a késobbi korlefolyasarol.

A szerzOk véleménye szerint a felmérés is alatamasztja, hogy a csecsemdkori obstructiv léguti
betegségek egységes, a nemzetkdzi szakirodalmi ajanlasokkal megegyezd szemléleti ellatasanak
hazai kialakitasa, az elméleti és a gyakorlati képzés az alapellatasban és korhazban dolgozo
gyermekorvosok kozos feladata, melyben a gyermek-tiidégyogyaszoknak kitiintetett szerepe van.
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Pillanatképek a magyar gyermek-tiidogyogyaszat teriiletérol

Cserhati Endre’

Semmelweis Egyetem, AOK 1. Gyermekklinika, Budapest

Obstruktiv tiidéfolyamat az 1760-as évekbdl. ,,...a nehéz lehellet a kisdedekben szarmazik
tobbnyire a sok mucustol avagy nyalas turhatol, mely a tiidonek jarasat és a lehelletnek utait bé
dugja”. Schoepf Merei 1839-ben megalapitja a Pesti Szegénygyermek Korhazat, leirja az obstruktiv
jellegli bronchitist (bronchitis spasmodica). Hétféle bronchitist kiilonit el €s ismerteti a nyakdugok
okozta atelectasiakat.

A XIX. szazad legvégén a diftérids betegek intubaldsat végzik Bokay Janos munkatérsai, amerikai
kezdeményezés felhasznalasaval.

A diftérids betegeket ellenanyagot tartalmazd 16-savoval kezelik (Behring, Németorszag) ¢és ily
modon a szivizom toxikus karosodasat részben elkeriilik.

Bokay Jéanos idejében gazdag adoményok segitségével tuberkulotikus betegek szdmara emeletet
épitenek ra a gyermekkorhdzra és fektetd terasszal is ellatjak (1914-1915).

Az 1. Vilaghabora és a trianoni békeszerzddés kovetkeztében a kolozsvari gyermekklinika
Szegedre, a pozsonyi pedig Pécsre koltozik. Az 1. Vilaghabort utolsé napjaiban gyermekklinikat
szerveznek Debrecenben.

A XX. szazad kozepén az Egyesiilt Allamokban kidolgozott tuberkuldzis elleni gyogyszerek
hasznalatanak eredményeként gyogyulnak a tbc-s betegek és életben maradnak a meningitis
tuberculosas gyermekek.

Az 1950-es években tobben foglalkoznak a 1€guti megbetegedések allergias eredetével és kezdddik
meg az immuntherapia (Schongut Laszlo).

1965-1967-ben alakult meg az a szekcid, melynek rendezvényén jelenleg is részt vesziink
(GOrgényi Oszkar, Andrasofszky Barna).

A légzésfunkcios vizsgalatok (spirometria, kapnografia) bevezetése jelentds részben Boda
Domokos, Muranyi Laszl6 nevéhez fliz6dik. Mosdoson egész intézmény foglalkozik a
pulmonologiaval és ezen beliil a gyermekek megbetegedéseivel.

A kovetkezd évtizedek sordan az immuntherapia, a diagnosztikai vizsgalatok fokozatosan bdviilnek
és korszerlisodnek. Ebbdl a feladatbodl a budapesti I. Sz. Gyermekklinika és a Semmelweis Egyetem
kozponti laboratoriuma egyarant jelentds szerepet vallal.

Az elmult 250 év soran a gyermekkori tiidodmegbetegedések diagnosztikdja, kezelése az 1d6
tobbségében lépést tartott, vagy erdsen megkozelitette a nemzetkdzi tendencidkat.
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Protracted bacterial bronchitis (PBB) gyermekkorban - vitaindité

Kalocsai Krisztina

Dél-pesti Centrumkorhaz Orszagos Hematologiai és Infektologiai Intézet, Budapest

Szakmai vitainditd szdndékkal, az eldadads az ERS 2017. évi konszenzus allasfoglalasa alapjan

crer

diagnosztikdjara €s a kezelési stratégiara vonatkozo jelenlegi ismereteket és ajanlasokat, valamint a
jOvo feladatait.
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Hat ez allati! — Egy psittacosis torténete

Kapus Katalin®, Banfi Andreal, Pasztor Pélz, Draskdczy Miklés?, Novak Zoltan®

'SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika Pulmonologiai Osztaly
’Intenziv Osztaly Szeged

Klinikank Intenziv Osztalyara keriilt felvételre egy tanyan €16, 4 éves fiticska nehézlégzes, romld
tudatallapot, atropin mérgezés gyantja miatt. A hazndl tartott kecskék takarméanyédba csattand
maszlag keriilt, ezek tejébdl ivott a fiu. Akut 1égzési elégtelensége, romld tudatallapot miatt
intubalas tortént. Mellkas rontgenfelvételén bal oldali jelentds atelectasiat, kompenzatorikusan
talfajt jobb oldali tiid6t irtak le. Mellkas rontgenlelete, nehéz oxigenizalhatosaga, kifejezett
oldalkiilonbsége miatt 4gy melletti, urgens bronchoscopia tortént, amely soran a bal tiidd teljes
agrendszerét kitolto, stri, fehér, ontvényszerti valadék latszott. Bronchoaleolaris lavage tortént,
mely soran a bal oldali szivos, tapados valadék jelentds része eltavolitasra keriilt, majd a kontrollalt
1¢legeztetés mellett erélyes, kombinalt valadékoldo kezelés, kombinalt antibiotikus terépia indult.
Harom nap gépi I1¢legeztetést kovetden jelentdsen javuld rontgenkép mellett extubélni lehetett.
Tekintettel a lakohelyen ¢l6 jelentds 4llatszaporulatra zoonosis irdnydban is vizsgalatokat
inditottunk, melyek koziil psittaccosis szeroldgiai diagndzisa igazolddott. Két hetes adekvat
antibiotikus kezelés és erélyes valadékoldast kovetden normalis mellkas rontgen képpel, negativ
fizikalis lelettel engedtiik haza.

Eldadasunkkal egy ritka, de jelen esetlinkben kifejezetten stlyos és hirtelen jelentkezd tiinetekkel
jar6 betegségre hivjuk fel a figyelmet.
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A1690 - Légzdszervi giimokor k.m.n.

Subicz Agnes, Gyérfy Agnes, Gyiiriis Eva, Horvath Bernadett, Ldwy Tamés, Ujszaszi Eva, Laki
Istvan

Tiidogyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

A tuberkulozis (tbc) incidenciaja stabilan cs6kkend trendet mutat az elmult években, de valtozatlan
a gyermekkori thc-s esetek szama, és egyértelmiien né a hossz(i anamnézissel, elérehaladott
korformaval érkezd betegek ardnya. A javuld hazai adatok hamis biztonsagérzetet adnak, lassan
kikeriilt gondolkodasunkbol a tbc koroki szerepe. Elhtizodo 1éguti tiinetek, stagnalod rontgenarnyék,
kronikus senyvesztd betegség differencidldiagnosztikdja soran elébb-utdbb felvetddik a tiinetek
hatterében tbc lehetdsége, azonban siirgdsségi ellatas soran, ,,akut beteg” vizsgalatakor nemigen
gondolunk ra. Pedig néha jo lenne... esetvalogatas, hogy idén se feledkezziink meg a tbe-16l.
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Soterapia ujragondolva - a feltalalo szemével (LibAirator soterapiaskésziilék)
Kokai Tamés
Premiere Kft., Budapest

Cél: Olyan otthoni soéterapias megoldas megalkotasa, amely orvosi Szempontok szerint is
tamogathato.

Modszer: Uj, eddig nem ismert megoldassal allit elé a késziilék rendkiviil kisméretli szaraz
sorészecskéket, amelyek belélegzésre keriilnek. A moddszerrel mindig azonos teljesitmény és
hataserdsség érhetd el. Nem sziikséges inhalator alkalmazasa.

Eredmények: Retrospektiv kérddives statisztika, valamint az ehhez fiizott szoveges valaszok allnak
rendelkezésre, ugyanakkor a pozitiv véaltozasok tal szignifikdnsak ahhoz, hogy véletlennek lehessen
Oket tekinteni. Az €letmindségi mutatdk valtozasa szamottevo javulast jelez, a hasznalok ritkabb és
enyhébb lefolyasu léguti megbetegedésekrdl szamolnak be. A hasznalok altal jelzett alacsonyabb
rohamoldé-sziikséglet is erre utal.

Kovetkeztetések: A gyogyszeres terapia kiegészitéjeként stabilan tdmogatja és felso 1éguti allergias
esetekben akar helyettesiti is a gyogyszeres kezelést ilyen eredetli és egyéb, duzzanattal és
valadékiiritési problémakkal jaro esetekben. Az eldéadas soran bemutatom, hogy a terapia - ha a
hajlamosité tényez6k folyamatosan fennallnak - folyamatos kell legyen.

Az eldadés sordn vizualisan értelmezhetden is bemutatom a fizikai nagysagrendeket és a depozicios
modellt, valamint kisérletet teszek magyardzatot adni arra, hogy az alacsony bevitt hatéanyag-
tomeg ellenére miért mikddnek mégis a tapasztalt mechanizmusok.
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Bronchiolitis: Visszatéro zihalas és asztma a késobbi években. State of Art.

Uhereczky Gabor, Gacs Eva, Téth G. Agnes

Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Budapest

A virdlis bronchiolitis késéi 1€gzdszervi morbiditasi kovetkezménye évtizedek 6ta pulmonologiai
»slagertéma”. A régebbi tanulmanyok értékelése azért problematikus, mert az alapkutatasok utobbi
két évtizedben megismert meghatarozé eredményeit nem tudtdk figyelembe venni. Ezek koziil a
téma szempontjabol legfontosabbak: a léguti virusinfekcid két prototipusa (RSV, HRV), ezek
kovetkezményeként kialakuld fokozott horgi vélasz kiillonbdzdsége, a human rhinovirus és allergia
kozotti  Osszefliggések, valamint ezek hatdsa az RSV elleni monoklonalis immunglobulin
védOhatasara. Egy 2017-es Osszefoglald kozlemény az utdbbi hiisz évben 2337 vizsgalatbol 74-et
tartott értékelhetonek. Ezek alapjan a korai ¢életévekre és a teenager kor elejére lehet tudoméanyosan
megalapozott kovetkeztetéseket levonni. A késobbi, felndttkori kovetkezményekre vonatkozo
eredmények értékelésében nagyon zavard az is, hogy a vizsgalatokban nagyon eltéréek az asztma
diagnodzisanak kritériumai.
Osszefoglalas:
- RSV bronchiolitis visszatérd zihalas kialakulasara hajlamosit 11 éves korig
- A palivizumab véddhatast jelent elsésorban nem atopias korasziilotteknél
- RSV bronchiolitis kovetkezményeként asztma kialakuldsa: egyeldre nincs végleges
valasz
- A bronchiolitis fenotipusok pontos megismerése sziikséges a kovetkezmények jobb
megismeréséhez
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A kilélegzett NO, az aspecifikus provokacio és a szabadtéri terhelés kapcsolatanak vizsgalata
gondozott gyermekkori asztma bronchialés betegeink korében.

Papp Géabor™ Shubail Mohamed?, Makk Lasz16?

!Spiroped Szigetvar Kft.,
2Szigetvar Korhaz Ujsziilstt-, Csecsemé és Gyermekgyogyaszati Osztaly, Szigetvar

Bevezet6: A gyermekkori asthma bronchiale egy olyan kronikus betegség mely az életkor eldre
haladtaval sokszor veszit intenzitasabol. A terapidnak kovetni kell a betegség lefolyasat, mind a
tulkezelés mind pedig a hatdsos gyodgyszerek alul alkalmazasa keriilendd. A GINA javaslat a
visszalépést elsdsorban a klinikai tlinetekhez koti. A patologia alapjat jelentd léguti gyulladas
mértéke azonban nem mindig feleltetheté meg kozvetleniil a klinikai tiineteknek. Az idejekoran
elhagyott inhalativ gyulladascsokkentd, a terapids Iépcson vald visszalépés a gyulladas
fellangolasdhoz az asztmas tlinetek rosszabbodashoz vezethet. Retrospektiv vizsgalatunkban arra
kerestiik a valaszt, hogy tobb paraméter/biomarker kombinalasa segithet-e megfeleld terapia
megvalasztasdban.

Modszer: 251 gyermekkori asthma bronchialés gyermekiinknél az asztma gondozas keretében
elvégzett aspecifikus provokacié (10 % KCL), szabadtéri terhelés (6 perc futds a szabadban), és
kilégzett NO értékeit hasonlitottuk Ossze. Betegeink a GINA kiilonb6zd stadiumanak megfeleld
terapiaban részestiltek. Alap 1égzésfunkcidjuk a normal tartomanyba esett. Gyogyszereiket 5 nappal
a klinikai vizit eldtt felfiiggesztettilk. Az aspecifikus provokécio és a klinikai terhelés kiilonb6zd
napokon tortént. Az aspecifikus provokacional 25%-s FEV1 csokkenés, a terhelésnél 12%-s FEV1
csokkenés volt a pozitivitas kiiszobértéke. A kilélegzett NO mérést, reggel éhgyomorra minden
vizsgalatot megeldzden végeztiik el.

Eredmények: 251 gyermekbdl 137 (55%) esetben volt pozitiv és 115 (45%) esetben negativ az
aspecifikus provokacio. A klinikai terhelés 140 (56%) esetben valtott ki obstructiot és 110 (44%)
esetben nem. 93 (37%) gyermeknél mind az aspecifikus provokacidé mind pedig a terhelés pozitiv
volt. 66 (26%) esetben azonban mindkét teszt negativ lett. Az atlagos NO: 13,65 ppb volt, amely jol
mutatja, hogy gondozott inhalativ szteroidot alkalmazé gyermekekrél van sz6. Azon
asztmasainknal, akiknél mindkét provokacid pozitiv volt az NO érteke (17.456 = 27.574 ppb)
szignifikdnsan magasabb volt a mindkét provokéciora légzésfunkciés romldst nem mutatd
gyermekeink NO (9.588 = 18.840 ppb) szintjénél (p:0.0104). Az eléaddsban bemutatunk még tobb
érdekes Osszefliggést is, amelynek pontos kielemzése még folyamatban van.

Osszefoglalds: Munkéankat azért tartjuk bemutatisra érdemesnek, mert ezen Osszefiiggések
vizsgalata hazankban, gyermekeken tudomasunk szerint még nem tdrtént meg. Az asztméaval
Osszefiiggd kiilonbozé paraméterek mérése, elemzése véleménylink szerint segithet egy jobb,
egyénre szabott terdpia alkalmazisidban, a mindennapi gyakorlatban és ezéltal talan a betegség
alapjat jelentd gyulladast is jobban kontrollalni tudjuk.
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Asztma kontroll teszt vs. valo vilag

Demeter Botondl,Vérhegyi Csabaz,Marsi Molnar Barbara3,L6rinczy Katalin4,Szakécs Katalin®,
Léwy Tamas®, Magyar Katalin’, Szabo Eva®

B.-A. -Z. Megyei Kozponti Kérhaz és Egyetemi Oktato Korhaz, Velkey Laszlo GYEK, Miskolc
ZKarolina Korhaz és Rendel6intézet, Gyermekosztaly, Mosonmagyarovar

3Svabhegyi Gyermekgyogyintézet, Budapest

*Hazi Gyermekorvosi Rendels, Gyér

5Hetényi Géza Korhaz, Szolnok

®Tiidégyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly, Toérokbalint

7Csolnoky Ferenc Korhaz és Rendeldintézet Tiidogondozo, Veszprém

8SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged

Az asztma bronchiale a leggyakoribb kronikus léguti betegség gyermekkorban. A jelenleg
rendelkezésre allo gyogyszerek alkalmazasdval a betegek zome megfeleld életmindségben élhet,
napi tevékenységilikben korlatozottsag ritkdn fordul elé. Jol kidolgozott irdnymutatdsok allnak
rendelkezésre, az abban leirt elvek betartasaval a sziikséges terapia bedllitdsa nem okozhat
problémat. Minden igyekezet ellenére rendszeresen taldlkozunk ‘“terdpiarezisztens” esetekkel. A
napi gyakorlatban, a “val6 vilagban”, az elméleti tudas gyakorlatba val6 atiiltetése szamos esetben
okozhat nehézséget. Ennck hatterében szamtalan ok allhat: nem megfeleld compliance,
kommunikécios hiatusz, szocialis koriilmények, tlzsufolt rendelési napok, stb.

Az eldadéasban tobb ellaté hely bevondsaval, multicentrikus jelleggel tesziink kisérletet, hogy
valaszokat talaljunk a fenti kérdésekre.
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Global Lung Function Initiative: Egységes nemzetkozi referencia rendszer a spirometriaban
Laki Istvén
Tidégyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

A légzésfunkci6 a populaciéo mind rovid, mind hosszl tavi mortalitdsdnak jobb prediktora az olyan
altalanosan hasznalt prognosztikus riziko faktoroknal, mint a vérnyomas, a choleszterin és a
vércukorszint. A 1égzésfunkciés eredmények megbizhatd interpretdcidja megkonnyiti a
kiilonbségtételt az egészség és a betegség kozott, segit a funkciondlis karosodas természetének ¢és
referencia értékek alkalmazasa. Ebben a populdcios jellemzok, a technikai és statisztikai
lehetéségek, a szakmai igények valtozasainak egyszerre kell megfelelni. 2012-ben az ERS
munkacsoportjaban tobb tucat orszdg egyiittmikodése révén 3-95 éves korig hasznalhato
referenciaérték egyenletek sziilettek: ez a Global Lung Function Initiative (GLI). Ebben a teljes
populéciora 6t referenciaérték van: a kaukazusiakra, az afro-amerikaiakra, az észak-azsiaiakra, a
délkelet-azsiaiakra és a nem besorolhatd etnikumuakra. A GLI a korabbiaktol eltérd statisztikai
szemléletet ad: a normalitds als6 és felsd hatarat az 5 és a 95% percentilisnél meghtizva az egyes
paraméterek atlagtol vald eltérését z-score megadasaval objektivizaljak. E statisztikai rendszer mind
szdmitogépre, mind mobil eszkdzre letdlthetd €és kiillonbozo platformokon futtathatd. Az egységes
referencia rendszer lehetové teszi a tobb évtizedes egymastol jelentdsen eltérd referencia értékek
helyett azonos etnikum eredményeinek azonos megitélését a kiilonb6zd orszagokban. Ez mind a
kiilsé, mind a belsé migracid, a klinikai vizsgalatok esetén elényds. Elterjedésében fontos, hogy a
klinikus megkdvetelje, a spirométer gyartd pedig beépitse spirométereibe a GLI referencia
rendszert.
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Torténetek az ellenallasrol — Gondoljunk djra néhany osszefiiggést a szarazporbelégzok
kapcsan

Roénai Zoltan
Arany Kehely Egészségcentrum, Pécs

A turbulens energia, a belégzési aramlas sebessége és az inhalacios eszkoz ellenallasa mind fontos
paraméterek a szarazporbelégzok haszndlatakor, azonban nem szabad ezeket kiilon-kiilon,
egymastol fliggetleniil értékelni. A turbulens energia az eszkoz ellendllasa és a beteg belégzési
aramldsa kozotti kolcsonhatds sordn jon létre, és ez szabaditja fel a gyogyszerformulaciébol a
hatéanyagot, leszakitva azt a hordozokristalyarol. Minden szarazporbelégzének més és mas a belso
ellendllasa. Minél kisebb az eszkdz ellendlldsa, anndl nagyobb belégzési aramlast lehet rajta
keresztiil 1étrehozni, egy adott belégzési erd mellett, és ugyanigy forditva: minél nagyobb egy
eszkoz ellenélldsa, anndl kisebb aramlast lehet rajta keresztiil 1étrehozni egy adott belégzési erd
mellett. A szarazporbelégzok belsé ellenallasanak novekedésével az eszkdzben 1étrejové turbulens
energia is nd, ezzel egyiitt pedig az eszk6zon keresztiil mért aramlds csokken. Egy eldre
meghatarozott turbulens energia eléréséhez nagy ellenallasu eszkdz esetén kisebb belégzési aramlas
is elegendd, alacsony ellenallasu eszkoz esetén viszont nagyobb belégzési aramlas kell ugyanehhez.
A nagy belsO ellendllasti szarazporbelégzokben a gyorsan aramlo levegd biztositja azt, hogy a
deaggregacio minél nagyobb legyen, még akkor is, ha a beteg belégzési aramlasa alacsony.
Easyhaler hasznélatakor a tiidddepozicid alacsony belégzési aramlas mellett ugyanolyan jo, mint
magas belégzési aramlas mellett, és a leadott dozis csak igen csekély mértékben fiigg a belégzési
aramlastol. Az Easyhaler mar 28 liter/perc aramlas mellett is hatékony gyogyszerleadasra képes, és
ezt a belégzési dramlast mar 4 éves gyermekek is képesek 1étrehozni.
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Az atopias betegségek genetikai hattere

Hadzsiev Kinga

PTE AOK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Az atopias betegségek, mint az atopids dermatitis, ételallergia, allergias rhinitis és az asthma
prevalencidja az elmult évtizedben jelentds emelkedést mutatott. Régota ismert, hogy ezeknek a
betegségeknek az etiologiai hattere rendkiviil komplex. A betegeknél az ¢életkor elére haladasaval
valtoz6 atopids fenotipus ¢és az atfedd tarsuldé betegségek mindenképpen egy kozos
patomechanizmust valoszinisitenek.

A genetikai vizsgalomodszerek elmult évtizedekben észlelt hatalmas fejlodése, a nagy teljesitményii
metodikak széles korben torténd elterjedése lehetdséget nyitott nagy populdciok vizsgalatara. Az
un. genom-wide association studies (GWAS, teljes genomasszociacids vizsgalatok) soran az egyes
betegségesoportok hatterében allo gének, génhalozatok szerepét tamasztottak ala, emellett azonban
a kiilonbozo fenotipusok hatterében azonos genetikai tényezdket is azonositani lehetett.

Az eléadasban az eddig megismert eredményeket, valamint a jovO kutatasi iranyait ismertetjiik.
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Az atopias dermatitis és az atopias menetelés osszefiiggései — a megel6zés uj koncepcioja

Harangi Ferenc', Fogarasy Anita’

'Tolna Megyei Balassa Janos Korhaz Gyermekosztaly, Szekszard
’PTE KK Bor-, Nemikortani és Onkodermatologiai Klinika, Pécs

Az atopids menetelés els6 manifesztacidja az atopias dermatitis (AD). A kora csecsemdkorban
megjelend, sulyos AD-es betegek tobbségében borbarrier karosodas is fennall (filaggrin mutatio),
mely lehetdséget teremt a kiilonb6z6 antigének (nutritiv, inhalativ, bakterialis szuperantigének)
kivaltotta szenzitizacid, ételallergia, késdbb asztma, szénanatha kialakuldsdnak. Amennyiben a
karosodott bdrbarrier helyre allithatdo és az AD-el jardé gyulladds megsziintethetd, akkor az
¢telallergia €s a tobbi allergias betegség incidencidja csokkenthetd. Megoldasként kindlkozik az
atopias betegségre nézve pozitiv csaladi anamnézisli, allergia szempontjabol veszélyeztetett
gyermekek kivalasztasa és preventiv kezelése emolliensekkel, a bérbarrier megdrzése céljabol. Az
atopids betegségek prevencidjanak alternativ stratégiai lehetnek: allergizalo ételek korai bevezetése
az immuntolerancia kialakuldsa érdekében (pl. mogyord, tojas), prebiotikumok, probiotikumok,
nagymértékben hidrolizalt tapszerek alkalmazasa. A szerz6k a PTE KK Borklinika és a Tolna
Megyei Balassa Janos Korhdaz Gyermekosztaly gyermekborgyogyaszati rendelésén 2017.07.01 és
2018.06.30 kozott 278 AD-ben szenvedd gyermeket vizsgéltak. 101 AD-es beteg (25 sulyos és 76
kozepesen sulyos) jellemzd adatait elemezték és értékelték. Megallapitottdk, hogy az allergias
szenzitizacid szempontjabol veszélyeztetett csecsemdk kivalasztdsa €és preventiv hidratalo kezelése
preciz csalddi anamnézis felvételével, és a védondk hazi-gyermekorvosok segitségével lenne
kivitelezhetd.
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Uj iranyvonalak anafilaxiaban

Mezei Gyoregyi, Cserhati Endre

Semmelweis Egyetem AOK I. szamu Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

A tiz évvel ezel6tt megalapult Anafilaxia Network szamos adatot gylijt Ossze az anafilaxia
kivaltoirdl kezelésérdl nemcsak a megalapitok hazajabol, Németorszagbdl, hanem egész Eurdpabol.
Tizenkét orszagbol tizezernél tobb esetet regisztraltak 2007 és 2017 kozott. Evente 800-1200
felndtt és gyermek esetet jelentenek a haldézatnak. Hazank nem csatlakozott eddig a halozathoz,
azonban a rendszeresen kiadott halézati kozleményeket érdemes figyelemmel kisérni,
gyakorlatunkban kamatoztatni napi — olykor oknyomoz6 — munkankban.

A 2017-ben kiadott 6sszefoglald ismertette a gyakoribb és ritkabb anafilaxia kivalté tényezdket, sok
érdekes esetet mutatnak be. A hartyasszarnytak mérge altal kivaltott anafilaxidk adatait elemezve
ismét igazolast nyer, hogy a venom immunterapia hatdsa igen gyorsan kialakul. A venom
immunterdpia nemcsak a kovetkezd csipések stlyos reakcioit védi ki, hanem a betegek
¢letmindségét is pozitivan befolyasolja. Tovabbi szempont még maganak a kezelésnek a veszélye és
mellékhatdsa, valamint a kezelést kovetden esetleg visszatérd anafilaxia kockazati tényezdinek
feltarasa. Vitatott még a VIT alatti béta-blokkold és angiotenzin-konvertalé enzim hasznalat. A
publikalt adatok alapjan ugy tiinik, hogy a legtobb szakember az 6t éves iddtartamu immunterapiat
részesiti eldnyben a rovidebbekkel szemben.

A molekularis diagnosztika 1jabb eredményei a kereszt- reagalo allergének azonositasaval lehetové
valt a marker-allergének (méh esetén Api m1, Api m3, Api m4 és Api m10, darazsak esetén pedig a
Ves vl és Ves v5), ezaltal a primer allergének kivalasztdsa. A komponens alapu diagnosztika elég
nagy kihivast jelent az ismert, vagy ismeretlen okt anafilaxia diagnozisaban, rizikd becslésében a
tertilet komplexitasa miatt.

Nagy teret szentelnek az Osszefoglalok nemcsak a rovarméreg allergia, hanem az anafilaxia
valamennyi formajaban az Onkezelésnek, és az oktatasnak. Kit kell ellatni adrenalinnal, kinek van
sziiksége onkezelésre, hogyan torténjen a beteg oktatds? Ramutatnak arra, hogy a sulyos anafilaxias
reakciokban (III/IV sulyosséagi fok) az adrenalinnal valo elsddleges kezelés ugyan 23-r6l 27 %-ra
nétt, még mindig elégtelen ardnyu. A gyodgyszer indukalta anafilaxia esetei koziil a klorhexidint és
bizonyos étel additivok szerepét lehet kiemelni. A haldzat uj feladatanak tekinti az anafilaxia
sulyossagat jobban megitéld 1 ,,fokmérd” eszkoz kifejlesztését.

A kozpontok adatai ¢és egylittmikodése alapjan nemzeti ¢és nemzetkézi Utmutatok,
tréningprogramok, €s azok megvalositasat elomozditd kezdeményezések sziiletnek.
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Valaszok keresése kozben szaporodnak a kérdések? (Tapasztalatunk a multiplex allergia teszt
alkalmazasaval)

Papp Gébor, Shubail Mohamed
Szigetvar Korhaz Ujsziilott-, Csecsemd és Gyermekgyogyaszati Osztaly, Szigetvar

Valaszok keresése kozben szaporodnak a kérdések? (Tapasztalatunk a multiplex allergia teszt
alkalmazaséval)

Néhany honapja van lehetOségiink alkalmazni a multiplex allergia tesztet. A teszt 282 allergént
vizsgal egyidoben, melyek kozott nativ és molekuléris allergének is vannak. Ezen ,,BUTTOM_ UP”
megkozelités a korabbi ,,TOP-DOWN” diagnosztikai modszerrel szemben sok elényt hordoz.
Helyérdl a nemzetkdzi szakirodalomban is élénk vita folyik.

Eldadasunkban néhany (pozitiv és néhany negativ) eseten keresztiil szeretnénk bemutatni a
lehetséges eldonyoket, buktatokat és kdzosen gondolkozva megtalalni azt az indikaciods teriiletet ahol
ezen teszttel hazankban is segiteni tudunk a betegeinknek.
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A hisztamin érzékenység pulmonoldgiai vonatkozasa — avagy amikor a diéta kikiiszoboli az
asztmas és allergias nathas tiineteket

Hidvégi Edit
Orszéagos Koranyi Pulmonolégiai Intézet, Budapest

A hisztamin az allergias tiinetek 1étrejottében egy kozismert mediator. A szervezetben tobb sejt is
termeli, raktarozza és IgE medidlta mechanizmus révén ezek felszabaduldsa az atdpias tlinetek
(urtikaria, allergias natha, asztma, anafilaxia) 1étrejottében jelentOs szerepet jatszik. A hisztamin
lebomlésa igen gyors, ezért a vérbdl nehezen kimutathatd. A metabolizmus egyik jelentds enzime a
diamin-oxidaz (DAQ), ami tobb szervrendszerben is megtalalhatd. Ennek az enzimnek a hidnyaban
alakul ki a hisztamin érzékenység. Ilyenkor akar konkrét kimutathato allergén hidnydban is allergias
jellegi tiinetek johetnek Iétre. A hagyomanyos kezeléssel dacol az asztma, sem inhalativ
kortikoszteroid, sem béta agonista horgtagitdé nem javit a 1éguti obstrukcion. Az antihisztaminoknak
lehet némi szerepiik, de leghatdsosabb a hisztamin szegény étrend, valamint az olyan ételek és
gyogyszerek keriilése, amelyek a DAO enzimet blokkoljak. fgy nemcsak az étel-allergéneknek és
kereszt-allergéneknek lehet egyes taplalékok elfogyasztasakor asztmat, allergias nathat, vagy oralis
allergia szindromat kivaltd szerepiik, hanem a hisztamin tartalmt ételek is okozhatnak allergias
jellegli tiineteket. Diagnézishoz a DAO enzim szint meghatirozassal juthatunk. A hisztamin
érzékenység kezelésében az eliminacids diétdnak van elsddleges szerepe, de a DAO enzim poétlas is
esetenként szdba jon.
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Szerzett vascular ring ritka esete VACTERL asszociacidval sziiletett betegiink kapcsan

Demeter Botond*, Kosztopulosz Nikoletta', Lakatos Andrea’, Kosaras Eva', Somoskdvi Orsolya?

B.- A. -Z. Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktaté Korhaz, Velkey Laszlé GYEK, Miskolc
2Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet, Gyermeksziv Kézpont, Budapest

Az elOadasban egy 39. gest hétre, 2480 grammal sziiletett, jelenleg 17 hénapos kisded esetét
mutatjuk be. Magzati UH-n kamrai septumdefektus, anteroponalt aorta, b.o.-i pyelectasia valamint
a. umbilicalis singularis abrazolddott. Tovabbi fejlédési rendellenességei VACTERL
asszocidcionak megfeleltek (oesophagus atresia, kettds veseliregrendszer, rendellenes urethra
nyilas, j.o. hiivelykujj hidnya). 3 napos ¢letkorban oesophagus atresia mutéti megoldésa, tracheo-
oesophagealis sipoly zaras tortént. Kardialis dekompenzacié miatt GOKI-ba tortént athelyezése,
jelentés AP window+ Eisenmenger VSD, majd mitéti feltarasnal jobb coronariat érintd6 BWG
syndroma igazolodott. 2 honapos korban rekonstrukcidés opus tortént, 5-ik posztoperativ napon
extubaltak.

Gyarapodasi zavar miatt gasztroenterologiai vizsgalata tortént, ahol észlelték stridorat. A részletes
anamnesis alapjan ezt a sziild a miitét ota figyelte meg, progresszidt mutatott.

Stridoros 1égzés indokolta pulmonologiai vizsgalatat. Trachea stenosis lehetsége vetddott fel, ezért
15 hoénapos koraban bronchoscopia tortént. A latott kép alapjan a trachea k6zépsd- alsé harmad
hataran, a bifurcatio folott - feltehetden kiilsé kompresszio hatasara - jelentos kb. 80%-os sziikiilet
volt igazolhatd. Mellkasi angio CT vizsgalat soran a trachea, a bifurcatio f6l6tt kb. 1cm-rel kb. 1cm
hosszan jelentdsen beszikiilt. A sziikiilt szakasz eldtt helyezkedett el az aortaiv, valamint a kdzos
torzzsel eredd truncus brachiocephalicus és bal oldali ACC (Bovine arch). A benyomatot elsésorban
a truncus brachiocephalicus okozta, mely kissé balra helyezett.

Az esetet azért tartjuk bemutatisra érdemesnek, mert az ismert velesziiletett nagyér fejlodési
rendellenességekkel ellentétben, a kompressziot a posztoperativ megvaltozott anatdmiai viszonyok
miatt rendellenesen lefut6 ér okozta.
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Kohogést okozo ritka fejlodési rendellenesség bizonyitasa, a virtualis bronchoscopia helye a
gyermekbroncholodgiai kivizsgalasban

Banfi Andrea’, Draskoczy Miklos', Kapus Katalin', Kovacs Tamas®, Balazs Gyorgy®, Novak
Zoltan®

1SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika, Pulmonologiai Osztaly,
*Sebészeti Osztaly, Szeged,
*Heim P4l Gyermekkorhaz, Radiologiai Osztaly, Budapest

A virtualis bronchoscopia (VB) 1993-t6l alkalmazott megjelenitési technika, mely a vékonyrétegii
mellkasi CT adataibol megfeleld software segitségével specialis, endolumindlis 3D abrazolast nyujt
a bronchoscopos képhez hasonlo modon. A mellkasi CT vizsgdlat informaciot szolgaltat 1éguti
sziikiiletekrol, a szlikiilet mogotti teriiletrdl és a légutak szomszédsadgaban futdé anatomiai
miitéti, vagy endolumindlis beavatkozasok tervezésében. Bar vannak korlatai a bronchoscopidhoz
képest, bizonyos esetekben ez a modszer is szolgalhat plusz informécioval, segitve ezzel a
diagnozis felallitasat.

8 éves leany esetét ismertetjlik, aki ,,long-gap” oesophagus és duodenum atresiaval sziiletett. 3
napos életkorban duodenum atresia megoldasa, majd 3 honaposan felsdcsonk tracheo-oesophagealis
sipoly zarasa, 1 évesen gyomorral vald nyeldcsopotlas tortént. A gyermek fejlodése megfeleld volt,
antireflux terdpidban részesiilt. Pulmonologiai gondozasara 5 éves kortol keriilt sor, visszatérd,
idonként elhizodd kohogés miatt. Kétszer zajlott pneumoniaja. 2018. februartdl kohogéses
panaszai, refluxra utald tiinetei allanddsultak, felerésodtek, gyakori hanydsok jelentkeztek, ezért
bronchofiberscopia (BF) és oesophago-gastroscopia tortént. A BF soran a horgérendszer diffaz,
kronikus jellegli gyulladasat és a bal felsd lebenyhorgébdl valadékiiriilést észleltiink. A vizsgalat
csak intubacios védelemben volt kivitelezheté aspiratio veszélye miatt, az altatas bevezetésekor
folyamatos gyomortartalom regurgitaciot észleltiink. A tubus altal fedett trachea szakasz nem volt
latotérbe hozhat6. A felsé endoscopia a duodenum anastomosis sziikiiletét mutatta, melyet
passzazsvizsgalat is megerdsitett. Az anastomosis rezekcidjaval a passzazs akadaly megsziint, de a
mutét utan is fennallt ugatd szinezetli kohogése, idonkénti gennyes kopetiiritése, foként a bal tiido
felett hallhatd horgd szinezetii 1égzése, mely antibiotikus kezelésre atmenetileg jelentdsen csokkent,
de egyéb konzervativ kezelésre nem reagalt. HRCT vizsgélatra keriilt sor, mely a trachea felsd
szakaszan, a trachea hatso falahoz 2-2,5 mm-es nyéllel kapcsolddd (10x18 mm-es) levegd tartalmu
diverticulumot igazolt. Ennek virtudlis bronchoscopos megjelenitése alapjan az eltérés sebészeti
megoldésa tervezett.

Bar a nemzetkdzi gyermektiidégyodgyaszati irodalom a VB technikat foként a léguti sziikiiletek
mértékének megallapitdsara, valamint idegentest aspiratio gyani esetére javasolja, esetlinkkel
illusztraljuk, hogy ez a megjelenitési mod inkdbb a bronchoscoppal nem megfelelden latotérbe
hozhat6, és/vagy a nagylégutakhoz kapcsolddd anatémiai képletek vizualizaldséra alkalmas, mely a
pontos anatomia tisztazasa érdekében kiegészitheti a klasszikus bronchoscopos vizsgalatot.
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Velesziiletett 1égcsosziikiilet ritka oka esetiink kapcsan

Sandor Zsuzsa', Gyérfy Agnes’, Gyiiriis Eva', Halasz Ilona®, Horvath Bernadett!, Lérincz
Ottilia®, Léwy Tamas.", Simon Noémi',Subicz Agnes®, Ujszéaszi Eval, Laki Istvan®

1Tijd('igy(')gyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly
2Szent Borbala Korhaz, Tatabanya

Szerz6k egy 6 honapos csecsemd esetét ismertetik, akinek sziiletése Ota észlelték in-, és
exspiratorikus stridorat, melynek hatterében nagyléguti szlkiilet lehetdsége mertlt fel. 3 honapos
koratol jelentkezd lagyéksérv tervezett miitétét megel6zd anaesztezioldgiai konzilium kérte a
pontos léguti anatomiai viszonyok tisztazasat, broncholdgiai kivizsgalasat az intubalhatdsag
megitélése céljabol. A csecsemd terhességi diabetes-szel szovodott terhességbdl sziiletett 39.
gestatios hétre, farfekvés miatt sectio caesareaval. Sziiletését kdvetden testszerte észlelt cyanosisa
fizikai inger és maszkos oxigén addsa mellett megsziint. 6 honapos korban Torokbalinton tortént
kivizsgéldsa kapcsan fizikalis vizsgalattal a jol fejlett, jol taplalt csecsemdnél benyomott orrgyok,
szélesebben 1il6 szempar, naplemente tiinet, terhelésre fokozodo in- és exspiratédikus stridor, tiido
felett ennek megfelelden vezetett zorejek, valamint mérsékelten megnyult exspirium volt észlelhetd.
Bronchoscopos vizsgalat soran a trachea lumene a k6zéps6 és also szakasz hataraig volt kovethetd
¢s vizsgalhatd, ezen a szakaszon végig korkords tracheaporc volt lathatd, mely tolcsérszerii
szlikiiletet okozott. Mivel a distalisabb légutak nem voltak latotérbe hozhatoak, ezért tovabbi
képalkotd ¢és mas kiegészitd vizsgalatokra is sor keriilt. Az eset kapcsan szerzOk ismertetik a
tracheastenosis lehetséges okait, ezen beliil a korkords tracheaporc megjelenési formait, terapiajat,
az inhalativ lehetdségektdl a sebészi kezelésig terjedden.
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Hol van a sziil0i felelosség hatara?

Vargha Edit', Demeter Botond®, Halasz Karoly', Borsodi Klara', Papp Janos Gyorgy', Soos
Andreal, Rové Lészl6?, Sztan6 Balazs?

'B-A-Z Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatokorhaz, Velkey Laszlo Gyermekegészségiigyi
Ko&zpont, Miskolc

’Szegedi Tudomany Egyetem Altalanos Orvostudomanyi Kar, Fiil-Orr-Gégészeti és Fej-
Nyaksebészeti Klinika, Szeged

Eldadasunkban egy eseménytelen perinatalis anamnézisii, jelenleg 13 éves fiu esetét ismertetjiik,
aki els6 alkalommal 2005 marciusaban fekiidt Gyermekintenziv Osztalyunkon mechanikus ileusszal
szOvodott enteralis szepszis miatt. Ekkor volt sziiksége elészor gépi 1¢élegeztetésre. Ismételt intenziv
osztalyos felvételére 2006 majusdban, nagy kiterjedésli égési sériilés miatt keriilt sor. Felvételét
kovetéen 12 napig mechanikus 1égzéstamogatast igényelt, majd az extubalast kovetden kialakult
stridoros 1égzési hang miatt laryngobronchoscopia tortént, melynek sordn a tracheédt lényegesen
nem szikitd, duzzadtabb, vaskosabb subglotticus teriilet abrazolodott. Emittalasat kovetden
gyakori, recidivaldo 1égati obstruktiv tiinetei jelentkeztek, pulmonologiai gondozadsra azonban
rendszerteleniil jartak. Stridora fokozatosan progredialt, emiatt 2011 augusztusaban bronchoscopiat
terveztiink, melyre nem jelentek meg. A nem megfeleld beteg-compliance miatt horgotiikrozésre
csak 2014-ben keriilt sor. A latott kép alapjan jelentds sziikiiletet okozd postintubatios
tracheastenosis igazolddott, illetve bronchiectasiara jellemz6 purulens valadékiiriilés volt lathato. A
fenti diagnézist mellkasi HR CT vizsgalat aldtdmasztotta. 2015-ben, Szegeden tracheastenosisat
lézerrel oldottdk, majd két alkalommal ballonos tdgitas tortént, melynek hatdsdra stridora
lényegesen mérséklodott. Ezt kovetden somaticus fejlodése és fizikai terhelhetsége jelentds
mértékben javult. A rendszeres valadékoldo €s mellkasi fizioterapia ellenére, a bal als6 tiidélebeny
allapota progredialt, roncstiidd lehetdsége vetddott fel. 2017 februdrjaban a bal alsé tiid6lebeny
sebészi eltavolitdsa megtortént. Ezt kdvetden 1éguti panaszai csokkentek, rendszeres kopetiiritése
megszilint. Fizikai terhelhetdsége, altalanos allapota tovabb javult, sily- és hosszpercentilis értékei
normalis tartomanyba kertiiltek.

Esetlink jol példazza, hogy a gyermekkorban fellépd kronikus betegségek kezelése szoros
egylttmikodeést igényel a kezeldorvos, csalddorvos, védondi szolgdlat és elsdsorban a sziilok
részérél. A betegség kezelése, a rendszeres gondozas, a beteg-compliance — mely gyermekek
esetében a sziilok részérdl biztosithatd — nélkiilozhetetlen a gyermek megfeleld testi, lelki és
szocialis fejlédésének biztositdsdhoz.
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Az elso gyermek tiidéatiiltetés Budapesten
Kovacs Lajos, Krikovszky Dora
Semmelweis Egyetem AOK I. szamu Gyermekklinika, Gyermektiidégyogyaszati Osztaly, Budapest

A tiiddtranszplantacié gyakran az egyetlen terdpids lehetdség végstadiumu parenchymiés vagy
vaszkularis tiidébetegségek esetén gyermekkorban. Az International Society for Heart and Lung
Transplantation statisztikdja szerint 2015-ben vilagszerte tobb mint 4200 tiid6transzplantaciot
végeztek, ebbdl kozel 100 esetben gyermeken. Magyar gyermekek szamara 2005 6ta van lehetdség
tiidoatiiltetés végzésére a Bécs Orvostudomanyi Egyetem, Sebészeti Klinika Mellkassebészeti
Osztalyan. 2015-ben Tiid6transzplantacios Kozpont létesiilt Budapesten a Semmelweis Egyetem
Mellkassebészeti Klinikajan, ahol az elsd felndtt betegen végzett tiidoatiiltetést 2015-ben végezték.
Az els6 gyermeket 2018-ban transzplantaltak ebben a kézpontban.

Egy orszag egészségiigyének szinvonalat mutatja, hogy lehetOséget biztosit-e a legsulyosabb
betegek korszerli ellatasara. Gyermekpulmonoldgia vonatkozéasaban ide tartozik a tiiddatiiltetés.
JelentOs elorelépésnek tekinthetd 2005-t61 a bécsi tiidétranszplantacid elérhetdsége. Tovabbi
mindségi ugrast jelent a beavatkozas itthoni szakmai és infrastrukturalis hatterének biztositdsa. Az
els0 magyarorszagi gyermek tiidétranszplantacid ezért mérfoldkd mindazon diszciplinak
tekintetében, amelyek részt vesznek a progressziv tiidébetegek ellatasaban.
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Hatarteriiletek- otthoni 1élegeztetés

Kérasz Hajnalka, Liszkay Gébor, Mikos Borbala

MRE Bethesda Gyermekkorhaza, Anesztezioldgiai és Intenziv Terapias Osztaly, Budapest

Korhazunkban az Intenziv osztallyal szorosan egyiittmiikddve pulmonologiai feladataink kore
kiboviilt az otthoni 1élegeztetés rendszerének bevezetésével. Az utdbbi évek feladata volt ennek a
rendszernek a megszervezése. Egyre tobb betegiink keriil haza 1¢legeztetd géppel, ahol csaladi
korben élhetnek, mely rank is nagy felel0sséget 16, sok szervezést igényelve. Az utdbbi egy évben
az izombetegek kezelésével kapcsolatban egy nagyobb betegcsoport keriilt ellatasunk ala, mely
miatt rendszeriinket is bdviteni, szélesiteni kellett. Eléadasomban ennek a hatarteriiletnek a
miikodését, szervezddését, fejlodését szeretném bemutatni.
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Alvaszavarok gyermekkorban
Gyiiriis Eva
Tidégyodgyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

A felnétt élete egyharmadat tolti alvassal, a kisded a felét és az 0jsziilott kétharmadat. Az alvas
eseményeit. Az alvasigény egészségesekben is eltérd, megvaltozhat azonban kiilonb6zo behatasokra
¢s betegségek miatt is.

Alvaszavarrol akkor beszéliink, ha az elalvas nehezitett, az alvas tartama rovid, az alvast ébredések
szakitjak meg vagy alvas alatt szokatlan jelenségek 1épnek fel. A kiilonbozo statisztikdk szerint a
csecsemok- és kisdedek mintegy 30-40%-at érinti. Leggyakoribb panaszok kozé az elalvas, gyakori
¢jszakai megébredések, horkolas, kifejezett nappali aluszékonysag ¢€s a teljesitoképesség romlasa
tartozik A gyermek alvaszavara negativan hat a novekedésre, magatartasi és tanulasi zavarokat
okozhat, rontja a gyermek életmindségét és kihatéssal lehet az egész csalad életére.

A panaszok sokfélesége miatt a betegek kivizsgalasa, a diagnozis felallitisa és a terapia team-
munka eredménye.
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Cisztas fibrozis a laboratoriumi genetikus szemszogébol
Bene Judit

Pécsi Tudoményegyetem, Klinikai Kozpont, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs
Szentagothai Janos Kutatokézpont, Pécs

A cisztas fibrézis vagy mas néven mucoviscidosis, az egyik leggyakoribb monogénes,
autoszomalis recessziven 0roklédé rendellenesség, hazdnkban a betegség incidencidja 1:2000-
1:4000-re tehetd. A betegség kialakulasanak hatterében a cisztas fibrozis transzmembran
konduktancia regulator (CFTR) gén mutacioi allnak. A heterogén klinikai képet heterogén genetikai
eltérések kisérik. Noha a betegség genetikai hattere tisztdzottnak tlinik, mar 1998-ban azonositottak
a betegség kialakulasaért felelds gént, azonban az egyes betegek molekuléris genetikai vizsgalata
soran detektalt variansok értelmezése még mind a mai napig kihivasokat jelentenek a laboratériumi
genetikusok ill. a klinikai genetikusok szdmara. Mindezidaig tobb mint 2000 eltérést azonositottak a
CFTR génben, azonban ezek nagy része betegséget nem okozd polimorfizmus vagy ismeretlen
klinikai jelentéségli varians (VUS). A modern technoldgia, mint az Gjgeneracids szekvenalas (NGS)
térhoditasanak koszonhet6en egyre tobb genetikai adat all a rendelkezésiinkre, azonban ez
Ohatatlanul magaval hozza az ismeretlen klinikai jelentdségli variansok szamanak a novekedését. A
pontos genotipus ismerete ma mar azonban nemcsak a betegség klinikai diagnodzisdnak
alatdmasztasa szempontjabol fontos, kiemelkedd szerepe van a személyre szabott terapidk
bevezetésében is.

Eléadasomban egy kis attekintést szeretnék adni a cisztas fibrozis genetikai hatterérol, a jelenleg
ismert mutacios spektrumrol, az egyes mutaciok besorolasardl, ill. arrol, hogy milyen kihivasokkal
talalkozunk a mindennapi laboratériumi gyakorlatban a genetikai diagndzis felallitasaban.
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Mikor gondoljunk ra? A cystas fibrosis atipusos megjelenési formai — szponzoralt eloadas
Péterfia Csaba
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

Az ECFS Patient Registry 2016-os adatai szerint a magyar CF regiszter 507 beteget tartott szamon.
Figyelembe véve a betegség incidenciajat (1:2500 a kaukazusi rasszban) és a magyar betegek
atlagéletkorat (2016-ban 18,3 év) ez a szdm elmarad a véarhat6 betegpopulaciotol. Ennek egyik oka
lehet, hogy a diagndzis késik, részben azért, mert a léguti tlineteket mas kronikus léguti
betegségként kezelik, részben, mert az atipusos tiinetekkel megjelend betegeknél nem meriil fel a
cystas fibrosis diagndzisa. Magyarorszagon csak a betegek 50%-4at diagnosztizaljak egy éves kor
el6tt, ill. a diagnozis felallitasakor az atlagos életkor 3 év.

Az el6adas célja hogy elsOsorban esetbemutatasokon keresztiil felhivja a figyelmet a klasszikus
tiineteken tul a ritkabb atipusos megjelenési formakra.
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Cystas fibrosis legajabb kezelési lehetoségei
Kovécs Ilona
Magyar Imre Koérhaz Csecsemd- és Gyermekosztaly, Ajka

A cystas fibrosis leggyakoribb genetikai megbetegedés, atlagosan minden 4000 ujsziilottbol 1-2
mutatja a betegség tlineteit, de a hibas gént hordozok szama ennek kétszerese. A betegség a CFTR
gén mutacioja miatt alakul ki, a CFTR fehérje hianyzik, kéros vagy miikkddése nem megfeleld, s igy
a chlorid, natrium ¢és viz nem jut 4t a membranon ¢és siirli, tapadés nyak képzodik, ami megfeleld
taptalajt teremt a fertézéseknek.

A betegség tobb szervet érint, ezért a kezelésnek is komplexnek kell lennie. Infekcidk lekiizdésére a
célzott antibiotikus terdpiak, az uj korokozok felismerése és megfeleld kombindlt antibiotikus
kezelések, a megfeleld hatas ellendrzése sziikséges, a stirli nyak oldasara a nyakoldok, emésztés
javitasara a pancreas emésztd enzimek, valamint a zsirban old6dé vitaminok adésara van sziikség.
Az utobbi iddben a kutatasok a génterapia, a CFTR fehérje milkodésének helyreallitasara
iranyulnak. Az egyik kutatdcsoport, Eric Alton vezetésével (Royal Brompton and Harefield NHS
Foundation Trust, London) fazis 2 vizsgalatokat végzett, de az eredmények elmaradtak a vartnal.

A masik teriilet olyan gyogyszerek kifejlesztése, amelyek bizonyos mértékig a hibas CFTR-fehérjét
helyreallitjak. Ez a betegspecifikus megkozelités a betegséget okozd mutacio fajtajahoz igazodik.
2012-ben bevezetett ivacaftort a 3-as osztalyba tartozé mutacido (G551D) esetén probaltak ki, a
hibdsan miik6dd kloridion csatorna hosszabb idejii kinyitdsadt eredményezte, ily mddon tobb
kloridion ataramlasat tette lehetévé. A leggyakoribb AF508 mutacidoban (71,8%-ban eléfordulo) a
gén 508-as helyén egy fenilalanin aminosav hidnyzik, ezért a fehérje nem tudja felvenni a megfeleld
szerkezetet. Az ujabban kifejlesztett tezacaftor és ivacaftor kombinaciot probaltdk meg két fazis 3
vizsgalatban. Az EVOLVE vizsgalatban 12 évnél idésebb 509 gyermek vett részt. A 24 hetes
vizsgalatot befejezd 475 gyermek FEV1 tiidéfunkcios értéke abszolut értékben 4,0%-kal, relativ
értékben 6,8%-kal javult, exacerbacio pedig 35%-kal kevesebbszer fordult eld naluk.

Az EXPAND vizsgalat szintén 12 évesnél idosebb AF508 mutéciot hordozé betegei koziil 162-en
tezacaftort és ivacaftort, 157-en csak ivacaftort és 162-en placebot kaptak. Nyolc hét multan a
FEV1 érték a placeboval kezeltekkel 6sszehasonlitva 6,8%-kal javult a kombinalt terapiat kapott
csoportban és 4,7%-kal az ivacaftor adasa esetén. A mellékhatdsok mindkét vizsgalatban enyhe
vagy meérsékelt intenzitastiak voltak: ilyenkor az exacerbaciokat vérkopés (haemoptysis), 14z,
fejfajas, fertdézések, orr- és torokgyulladas, faradtsag és tobb kopet (sputum) termelddése kisérte. Az
EVOLVE ¢és EXPAND vizsgalatokbol nem dertilt ki, hogy az énmagaban vagy az ivacaftorral
kombinacioban adott tezacaftor hatékonyabb-e, mint a mar engedélyezett lumacaftor/ivacaftor
kombindcio.

A cégek mind az USA-ban, mind Eurdpaban szeretnék tovabb folytatni a harmas kombinacioju
vizsgélatokat, a CFTR fehérje miikodésének helyreallitasara iranyulo vizsgalatokat, CFTR aktivitast
és mitkodést fokozo (Potentiators), CFTR korrigdld (Correctors) és CFTR fehérje mennyiségét
noveld szerek (Ampliflers) alkalmazasat. Az 0j terapias lehetdségek kiegészitésként johetnek szoba
az antibakterialis, antiviralis, 1égzést javitd inhaldcios kezelések, emésztést javitd szerek (Kreon,
Pangrol), valamint a vitaminok €s asvanyi anyagok pétlasa mellett. Végso esetben a tiido- €s/vagy
majtranszpalntaci6 hosszabbithatja meg az életet.

A cél, hogy a betegek ¢letének meghosszabbitasdval az ¢életmindségiik is javuljon, az
egészségesekhez hasonlo ¢életet tudjanak élni.
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Foldiekkel jatszo égi tiinemény? Istenségnek latszo Csalfa, vak Remény? Avagy korrektorok
és potenciatorok kombinalasa cisztas fibrozisban

Laki Istvan
Tiidogyogyintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

A cisztas fibrozis eltéré genetikdjanak €s az ebbol kovetkezo sejtfiziologianak a megismerése révén
két ponton latszik beavatkozasi lehetdség a sejtfunkcio javitasara.

1. Korrektorok alkalmazéasa révén javitani a hibas CFTR molekulan, segitve annak kijutasat a
sejtmembranba.

2. Potenciatorokkal javitani a membranba jutott, de nem, vagy alig mikodé CFTR molekula
funkciojat.

A masodik legnehezebb ¢lettani szituaciot eldid6zé dF508 homozigdtasag esetében a gyartd a
Traffic és a Transzport vizsgalatokban és azok kiterjesztésében nyert adatok alapjan javasolta a
korrektor lumacaftor és a potenciator ivacaftor alkalmazéasit ebben a betegpopulacid tobbségét
kiad6 betegcsoportban. A kiilonbdzo klinikai adatokat a kiilonbdz6 véleményalkotok és biztositok
eltéréen értékelték. A gyartd és a betegszervezetek nyomasgyakorlasa, pro €és kontra parlamenti
interpellaciok zavarjak a tisztanlatast. Az eldadas célja az igazolt élettani hatdsok alapjan a
tisztanlatas segitése.
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A pectus excavatum minimal invaziv miitéti eredményének hosszutavu, objektiv értékelése
Farkas Andrés
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Manualis Tanszék, Pécs

Bevezetés: A tolcsérmellkas a gyakori fejlodési rendellenességek kozé tartozik, sulyosabb formait
mutéttel kezeljilk. Magyarorszagon évente atlagosan 120 mellkasplasztika torténik tolcsérmellkas
miatt a Nuss altal 1998-ban leirt és moddositott technikdval (Minimally Invasive Repair of Pectus
Excavatum - MIRPE). A deformitas mértéke hagyomanyos méddon CT vizsgalattal mérhetd,
azonban megoldatlan a miitét eredményességének objektiv vizsgalata. Tobbnyire a beteg
elégedettségén alapul ennek megitélése. Nem allnak rendelkezésiinkre a mutéti korrekcid
tartossdgara vonatkozoan sem hosszatavi objektiv adatok. Vizsgélatunk célja egy non-invaziv,
objektiv mérémodszer kidolgozasa és a mitét eredményességének rovid-, kozép- és hosszutava
lemérése volt.

Betegek ¢s modszer: Osztalyunkon 2001-ben végeztiik az elsé mellkasplasztikat Nuss szerint, azdta
144 MIRPE beavatkozas tortént. 2009-t61 kezdédden az 1j (76 beteg) és a kontroll vizsgalaton
megjelend betegeinken (95 beteg) caliperes technikdval standard koriilmények kozott
meghataroztuk a mellkas hardnt és nyil irdnya atmérdjét. A méréseket a mutét elott, illetve a
miitétet kovetden kiilonb6z6 idépontokban végeztiik el. A stabilizalo-lemez eltavolitdsa utdn egy
évvel zarult a vizsgalatsorozat. A caliperes méréstechnika standardizalasat 100 egészséges
gyermeken kordbban elvégeztiikk, a Caliperes Index-et (CI) a mellkas harant és nyil iranyu
atmérdjének hanyadosabol hatarozzuk meg.

Eredmények: A mérések alapjan megallapithato, hogy a MIRPE eredményessége jol jellemezhetd a
Cl-vel. A miutétet kovetden a CI minden esetben javult, értéke kozelitett vagy elérte a normal
populacioban mért értéket. A stabilizalo lemez eltavolitasat kovetden a szegycsont kismértékben
visszasiippedt a gerinc iranyaba, ez a valtozas szignifikdnsnak bizonyult. A tovabbi 1 év sordn mar
nem szignifikans mértékli negativ iranyt elmozdulés volt csak megfigyelhetd.

Osszefoglalds: Vizsgalatunk bizonyitja, hogy az alkalmazott egyszerli, olcsé és non-invaziv
mérdmodszer alkalmas a mellkasdeformitds stlyossaganak jellemzésére, jol korreldl a miitét
eredményességével. Uj felismerést jelent, hogy 3 évig tartd lemezes stabilizalast kovetéen is
szdmolni kell a szegycsont enyhe foku visszasiippedésével.
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A kevesebb néha tobb — egy postpneumectomias syndroma eléélete

Péterfia Csaba', Major Judit', Adonyi Méria', Kalman Attila?

'PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs
’Semmelweis Egyetem AOK I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Bevezetés: A cardiovascularis rendszer fejlodési rendellenességei szdmos 1éguti tiinetet okozhatnak.
A nagyér fejlodési rendellenességek leggyakrabban vascular ringre jellemzd tiinetek (stridor,
kohogés, nehézlégzés) formajaban, leginkabb csecsemd-, kisded korban jelentkeznek. Haemoptysis
ritkdbban fordul eld, ilyen esetben a tiinetek a késobbi életkorban, fokozatosan alakulnak ki.
Eldadasunkban egy ritka artéria pulmonalis fejlédési rendellenesség kovetkeztében kialakuld
visszatérd hemoptysis miatt kezelt betegiink esetét mutatjuk be.

Esetismertetés: A 7 éves gyermek 2015. oktdberben jelentkezett haemoptysis miatt. Az elvégzett
vizsgalatok (bronchoscopia, kontrasztos mellkas CT vizsgalat) komplex érfejlddési rendellenességet
igazoltak, jobb oldali aortaivvel, bal oldali arteria pulmonalis agenesia gyantjaval. GOKI-ban
szivkatéteres vizsgalattal igazolodott, hogy az a. pulmonalis torzsbdl csak jobb oldali a. pulmonalis
ered, viszont a periférias bal art. pulmonalis agak abrazolodtak. Feltételezték az art. pulmonalis
késébbi (bo-1 Botall zarédasakor bekdvetkezd) elzarodasat. A GOKI-ban miitét tortént, anastomosis
létrehozasa nem volt kivitelezhetd, igy a gyermek sajat pulmonalisanak vérellatasat javitani nem
lehetett. Ismétlédd haemoptysis miatt a SE [.Sz. Gyermekklinikdn bal oldali pulmectomia tortént
szOvodménymentesen.

Megbeszélés: Extrém fokd pulmonalis stenosis vagy pulmonalis atresia a bronchialis collateralis
erek kanyargés tagulatat okozza, ezek erosioja, rupturaja, infarctusa haemoptysishez vezethet. A
vérzés ismétlddése, fokozodasa esetén pulmonectomia valhat sziikségessé. Esetlinkben nem atresia
volt a rendellenes pulmonalis keringés oka, hanem a bal arteria pulmonalis késébb kialakulo
sziikiilete, kvazi coarctatioja okozta azt.
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Lég(iires)tér — egy recidiv haemoptysis utoélete
Major Judit', Péterfia Csaba'!, Adonyi Maria', Krikovszky Doéra?, Kalman Attila’

'PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pulmonolégiai Osztaly, Pécs
’SEAOK I. Gyermekgyogyaszati Klinika, Pulmonolodgiai Osztaly
3Sebészeti Osztaly, Budapest

Bevezetés: A posztpneumonectomids szindréma (PPS) egy ritkan jelentkezd, késdi szovodménye a
pneumonectomidnak. A mitétet kovetden a mellkasban maradt tiidé parenchyma expandaléasa, a
mediastinalis képletek hernidlédasa a trachea illetve a f6 bronchusok kiilsé kompresszidjahoz
vezethet. A nagyobb szoveti rugalmassagnak, a folyamatos ndvekedésnek koszonhetéen a
gyermekkorban elvégzett miitéti beavatkozdsokat kovetden gyakrabban alakul ki, mint felnott
korban. Az igy létrejovo dinamikus léguti sziikiilet leggyakrabban progressziv nehézlégzés, romlod
terhelhetdség tlineteivel jelentkezik.

Esetismertetés: Eldaddsunkban egy 8 éves beteg esetét ismertetjiik, akinél egy ritka artéria
pulmonalis fejlédési rendellenesség kovetkeztében kialakulod recidiv haemoptysis miatt keriilt sor a
bal oldali pneumonectomiara. A miitétet kdvetden 6 honappal jelentkezett osztalyunkon jelentds
mértékli fogyas, romlo terhelhetség, stridor miatt. Az elvégzett mellkas CT vizsgalat jobb oldali
aortaivet, valamint kritikus mértékli, a jobb fohorgét és a felsOlebeny-horgét, a bronchus
intermediust érintd szlkiiletet irt le. A tiineteit postpneumonectomias szindromaval magyaraztuk,
mely a jobb oldali aortaivnek és a mediastinum balra torténd dyslocatiojanak kdszonhetden a jobb
oldali horgdrendszer kompresszidja kovetkeztében alakult ki. A beteget a SOTE 1. szamu
Gyermekgyogyaszati Klinika Sebészeti Osztalyara helyeztiik, ahol a bal oldali mellkasfélbe
feltolthetd szovetexpander keriilt behelyezésre. A beavatkozast kdvetd bronchoscopia a sztikiilet
Megbeszelés: A PPS tulnyomd tobbségben jobb oldali tiiddeltavolitast kdvetden jelentkezik, bal
oldali pneumonectomia utan ritkdbban alakul ki. Ez utobbi esetében, ahogy betegiinknél is, a jobb
oldali aortaiv hajlamositd tényezOként emlithetd. A PPS miitéti megoldasara szamos lehetdséget
emlit a szakirodalom, igy a pericardium, az aorta vagy a pulmondlis artéria strenumhoz torténd
fixacidja, stent beiiltetés vagy feltdlthetd szovetexpander melliirbe torténd behelyezése is szdba
jOhet.
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Primer spontan pneumothorax ellatasaval szerzett tapasztalataink

r . ;1 . , 2 . , 1
Rozsai Barnabas™, Szalai Gabor®, Stankovics Jozsef

'PTE, KK, Gyermekklinika,
%Sebészeti Klinika, Pécs

Bevezetés: A primer spontan pneumothorax (PSP) kiilonosen magas, vékony testalkata
fiatalemberek esetében alakul ki, altaldban nyugalomban jelentkezd, mellkasi szir6 fajdalom
képében jelenik meg. A szakirodalomban a mai napig nincs egyértelmt allasfoglaldas a
gyermekkorban kialakuld PSP ellatasaval kapcsolatosan.

Beteganyag: Vizsgélatunk soran igyekeztlink tapasztalatokat nyerni az egyszeri mellkas aspiracio
hatékonysagardl PSP-ben. 2010. januarja és 2018. szeptembere kdzott 35 beteget (7 leany/28 fin)
lattunk el. Atlagéletkoruk 16,4+1,1 év volt. A bevezetd panaszok atlagos idStartama 2,1+4,1 nap
volt. A fébb prezentacios tlinetek a mellkasi fajdalom (33/35), a dyspnoe (8/35) és a kohogés voltak
(6/35). A PSP 20 esetben jobb oldali, 14 esetben bal oldali volt, mig egyszer bilateralis. Helyi
protokollunknak megfelelden a hilus magassdgaban mért, 2 cm-nél kisebb PSP-t nasalis oxigén
adéasaval kezeltiink, a 2 cm-nél nagyobbakat pedig enyhe bdditdsban thoracocentesissel. Elégtelen
primer ellatast kovetéen tartdos mellkasi szivo drén behelyezése, illetve video-asszisztalt
thoracoscopias beavatkozas (VATS) tortént.

Eredmények: Az elsddleges ellatas 7 esetben oxigén adasabol allt, koziilik 6 gyermeknél a PSP
regredialt, egy esetben pedig VATS tortént. Hisz gyermeknél priméren aspiraciot végeztiink, 10
gyermeknél a PSP megsziint, 4 esetében tartds mellkasi szivo drén behelyezése, 6-nal pedig VATS
elvégzése tortént. Nyolc gyermeknél a kifejezett szubjektiv panaszok, a nagy kiterjedésti PSP miatt
mar els6 alkalommal is mellkasi szivd drént helyeztiink be és tartds mellkasi szivast alkalmaztunk.
Koziilik 5 esetében az allandosuld levegdszokés miatt VATS elvégzésére kényszeriiltiink. Az
atlagos apolasi 1d6 3,9+3,3 nap volt.

Konkluzié: A betegeink felében az elsddleges beavatkozés egyben kurativ is volt. Vizsgalatunkkal
szeretnénk felhivni a figyelmet arra, hogy a mellkasi drén alkalmazasaval jard tobb napos
hospitalizaciot érdemes megprobalni ,kivaltani” egy kevéssé invaziv beavatkozassal, az
aspiracioval. Ugyanakkor ennek elégtelensége esetén a VATS gyakorlatilag elkeriilhetetlen.
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Scoliosis korrekcios miitét nem vart szovodménye egy eset bemutatasa kapesan
Balogh Réka, Péterfia Csaba, R6zsai Barnabas, Stankovics Jozsef, Szdsz Maria
PTE KK Gyermekgydgyaszati Klinika, Pécs

Bevezetés: Scoliosis korrekcios mitét utdn szamos tényez6 miatt szamolnunk kell pneumothorax és
mellkasi folyadékgyililem kialakulasaval. A mellkasi folyadékgyiilem lehet exsudatum,
transsudatum, chylothorax, esetleg haemothorax. Jellemz6 tiinetek ilyenkor a tachy-dyspnoe,
mellkasi fajdalom, csokkend saturatio érték.

Betegbemutatas: A 15 éves nagylany sulyos gerincdeformitds miatt korrekcids miitéten esett at. Ezt
kovetden hossza apolasa alatt négy sikertelen extubalasi kisérlet tortént.

Ezek hatterében tobbszor kialakult hydrothorax valamint pneumothorax allt. Mellkas punctiok
soran nyert mellkasi valadék laboratériumi vizsgalatai soran minden alkalommal transsudatumnak
bizonyult. A visszatérd transsudatum a korrekcids mitét soran megvaltozott mellkasi
nyomasviszonyok kovetkeztében jott 1étre a feltételezésiink szerint. Rendszeres kis dozisu vizhajto
adadsa mellett ultrahanggal nyomon kovetve a folyadék mennyisége fokozatosan csokkent.
Tekintettel tartds gépi lélegeztetésére tracheostoma képzés tortént.

Kovetkeztetés: Scoliosis miitét utdn minden alkalommal gondoljunk a korrekcio kovetkeztében
kialakult nyomasviszonyok megvaltozasara. A mellkasi folyadék laboratériumi analizise fontos
differencidldiagnosztikai 1épés. Tartos gépi lélegeztetés esetén tracheostoma kialakitasa sziikséges
lehet.
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Ezt jol megszivtad!

Kapus Katalin®, Draskoczy Miklos?, Furdk Jozsef %, Kovacs Tamas®, Juhasz Laszlo!, Novak Zoltan!

1SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika
°S7TE Sebészeti Klinika, Mellkassebészet, Szeged

Lazas allapot, fokozddo mellkasi fajdalom miatt kertilt felvételre a teriiletileg illetékes korhazba egy
9 éves fiu. Laborvizsgalatai, mellkas rontgen felvétele jobb oldali pneumoniat igazoltak. A gyermek
anamnézisének gondos felvételekor aspiratio lehetdsége mertilt fel, igy klinikankra kérték atvételét.
A klinikdnkon elvégzett bronchoscopia idegentestet, sériilést a horgérendszerben nem igazolt. Az
alkalmazott kezelésre laztalannd valt, mellkasi panaszai megszintek. Megfigyelésiink 6. napjan
romlo6 hallgatdzasi lelet, bal oldali gyengiilt 1égzési hang, tompulat hatterében jobb oldali szeptalt,
rekeszes folyadékgyiilem igazolodott. Kezelésének kiegészitését kovetden javuld hallgatdzasi lelet
mellett CRP értéke is normal tartomanyba keriilt, mellkasi folyadékgyiileme fokozatosan megsziint,
a konszolidalt tiiddtertilet kiterjedése is csokkent. Egy késobbi kontroll mellkas rontgenfelvétel
soran, jobb oldalon az also lebeny teriiletén egy 24 mm atmérd;ji, kitiriilt abscessusnak megfeleld
képlet mutatkozott, mely a kortorténet és a korlefolyas alapjan idegentest jelenlétére utalt.
Thoracotomia tortént mellkas sebész kozremiikodésével, amely sordn a 6-os tiidészegmentum
pleurdjabdl az érintett tliddszegmentummal egyiitt, 3-4 cm hosszu idegentestet tavolitottak el.
Eldadasunkkal egy kozkedvelt jaték eddig is hangoztatott veszélyét mutatjuk be, amely most
kézzelfoghat6 bizonyitést is nyert.
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Uj lehetéségek a PCD kivizsgalasaban (tapasztalataink a csillomozgas
video-mikroszkoposvizsgalataival)

Péterffy Erzsébet™?, Bakéanyi Anna®, Rohr Petra?, Baktai Gyérgyl, Huszka Janos?

'Bronchus Alalpitvény1
péterfy Sandor u-i Korhaz-RendelSintézet és Baleseti Kozpont, Fiil-Orr-Torok-Gége és Fej-
Nyaksebészeti Osztaly, Budapest

A primer ciliaris dyskinesia (PCD) diagnosztizaldsa, a primer forma elkiilonitése a szerzett, un.
secunder formatol nagyon nehéz, tobb diagnosztikus 1épést igényel.

A diagnozis felallitdsahoz a klinikum mellett a csilloszerkezet transzmisszids elektronmikroszkopos
elemzése (TEM), a nasalis nitrogén monoxid (nNO) szint meghatarozasa évek ota elérhetd
Magyarorszagon. A diagnosztikus “gold standard” része az Europaban is ritkasdgszadmba mend
csilldomozgas analizis, az in. HVMA (high-speed videomicroscopy analysis). Az 0j lehetdség a
csillomozgas szakértdi programmal végzett szamitogépes analizisével (SAVA) teljessé teszi a PCD-
s betegek kivizsgalasat.

Osztalyunkon tobb, mint egy éve, eldzetes tanulmanyokat kovetden és a Bronchus Alapitvany
beruhazasanak koszonhetéen végzink HVMA vizsgalatokat, melynek segitségével a beteget
megterheld beavatkozds nélkiil, mar csecsemdkorban is tudunk primer ciliaris dyskinesist
bizonyitani. Tovabbi lehetdségiink gyermek- és felnéttkori, kronikus alsdé és felsd 1éguti
betegségben szenvedd betegeknél a primer €s secunder forma elkiilonitése.

A vizsgalo eljaras bemutatasa mellett eldadasunkban beszamolunk a teljesen uj vizsgalomodszer
adta nehézségeinkrdl és a betegek gyogyulasat segitd sikereinkrdl.
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Bronchiektazia — meddig kezeljiik konzervativan?

Parazs6 Katalin, Demeter Botond, Kelemen Agnes, Sos Andrea, Lesko Eszter

Borsod-Abatj-Zemplén Megyei Kozponti Korhaz és Egyetemi Oktatdé Korhaz Velkey Laszlo
Gyermekegészségiigyi Koézpont, Miskolc

Az eldadasomban bemutatni kivant beteg egy jelenleg 17,5 éves, szomatikusan jol fejlett fih.
Csecsemdkora oOta ismert kongenitalis neutropenidja, ami miatt folyamatos G-CSF szubsztiticiora
szorul. Elhtiz6d6 pneumonia és kétoldali otitis media purulenta miatt szdmos alkalommal
hospitalizaltak illetve antrotomidn és adenotomian atesett. 2008-ban bronchoscopia tortént a
konzekvensen jobb oldali, foként az also tiid6lebenyre lokalizalodd, Pseudomonas aeruginosaval
kolonizalt, nem gydgyuld gyulladasos folyamat tisztdzasa céljabol. A tiikkrozés alapjan anatdmiai
rendellenesség nem volt igazolhatd. Haematoldgiai szakrendelésen 2009- 2015 kozott nem jart, ez
id6 alatt a compliace-e jelentdésen romlott, a sziikséges kezelést nem kapta megfelelden,
pulmonologiai gondozasra csak 2017-t61 jar. Mellkasi HR CT sordn bronchiektazia volt igazolhato,
mely kontroll alapjan progresszidot mutat, jobb alsé lebenyben roncstiidonek megfeleld kép
abrazolodott. Perfuzios tiiddscintigrafias vizsgalat alapjan, jobb oldalon a felsé és alsd6 harmadban
csOkkent mértékben de kimutathatd aktivitas. Sebészeti vélemény alapjan felvetdédott a roncstiido
miitéti eltavolitdsdnak lehetdsége, de tekintettel a radiologiai kép és a kifejezetten jo klinikai allapot
kozott fennalld jelentds diszkrepancidra, jelenleg a miitéti beavatkozast halasztjuk, konzervativ
kezelését folytatjuk. Esetiinket a bronchiektdzia kezelésének megvalasztasaban tapasztalt
nehézségek miatt tartjuk bemutatasra érdemesnek.
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A tiiddsarcoidosis gyermekkori korformai négy esetiink tiikkrében
Bene Zsolt
Debreceni Tudomanyegyetem Gyermekgyogyaszati Klinika, Debrecen

A sarcoidosis gyermekkorban ritkan eldforduld, ismeretlen eredetti, szisztémas betegség, melynek
hatterében a kiilonb6zd szervek/szervrendszerek granulomatosus elvaltozasai allnak. A betegség
leggyakrabban a tiidét €s a hilusi nyirokcsomokat érinti, de az el nem sajtosddd granulomak
megjelenhetnek a borben, iziiletekben, vesékben és a szivben is. Gyermekkori megjelenése ¢€letkori
specificitast mutat. Mig kisdedkorban jellemzd az uveitis, arthritis és bdrtiinetek harmasanak
dominanciaja, addig nagyobb gyermekekben ¢€s fiatal felndttekben gyakrabban talalkozunk a tiidére
lokalizalodo betegséggel. A tiinetek sokszintiek lehetnek az érintett szervektdl fiiggden, ennek
ellenére a betegség gyakran mellkasi rontgenfelvétel elkészitését kovetden, akcidentdlisan kertil
felismerésre. A rontgenen bilateralis hilaris lymphadenomegalian (BHL) kiviil gocos beszlir6dés
vagy diffuz fibrosis hivhatja fel a figyelmiinket a sarcoidosisra. A diagnozisalkotas alappillére a
tuberkulo6zistol elkiilonithetd, el nem sajtosodd granulomak és infiltraldo CD4-pozitiv limfocitak
kimutatdsa szovettani mintabol. A tiidé-manifesztaciot mutatd esetekben a 1€gzésfunkcios vizsgalat,
bronchoalveolaris mosas, HRCT segitheti a diagnodzisalkotast. Szovettani minta nélkiil
differencidldiagnosztikai nehézséget jelenthetnek a tiidotuberkuldzis és egyes malignus onko-
hematologiai betegségek is. A BHL-szindroma nem feltétleniil igényel kezelést, de egyéb szervi
manifesztaciok vagy jelentds tiinetek esetén indokolt a kezelés elkezdése, melynek alapja tobb
hoénapos kortikoszteroid terapia. A betegség prognozisa gyermekkorban nehezen meghatarozhaté, a
sok esetben gyogyszeres kezelésre jol reagald esetek mellett el6fordulnak terapia rezisztens és
szervi elégtelenséghez vezetd esetek is. Tekintettel az alacsony esetszamra és a hidnyzo
randomizalt-kontrollalt vizsgédlatokra a sarcoidosis gyermekkori diagndzisalkotasban és a
terapidban nincs széles korben elfogadott konszenzus. Klinikdnkon az elmult években nétt a
sarcoidosis el6fordulasa. Bemutatott eseteink a tiiddsarcoidosis mind a négy klasszikus staddiumara
példat adnak. A klinikdnkon diagnosztizalt esetek mindegyikében szdvettani vizsgalat biztositotta a
diagnozist. A kezelés elkezdését minden esetben indokoltnak tartottuk. Betegeink tobbségénél 3-4
honapos steroid kezelés eredményes volt.
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Ritka tarolasi betegség ritkan vizsgalt szovodménye
Mammel Marianna®, Hadzsiev Kinga?, Harangi Ferenc'

1Tolna’Megyei Balassa Janos Korhaz, Gyermekosztaly, Szekszard
’PTE AOK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

A Fabry betegség (FB) egy lizoszomalis tarolasi megbetegedés, mely az alfa-galaktozidaz enzim
csokkent aktivitdsa kovetkeztében alakul ki. A FB elsé tlinetei tobbnyire gyermekkorban
jelentkeznek. A betegség progresszidja kovetkeztében sulyos szervi karosodasok jonnek létre, ezért
az enzimpo6tld kezelés bevezetését megeldzd iddszakban korai halalozéssal kellett szamolni. A
felszaporodod, lerakodo anyagcseretermékek okozta szervi karosodasok legrapidabban a vesékben,
ill. a szivben jelentkeznek, a mindennapi klinikai gyakorlatban ezeket hangsulyosabban is
monitorizaljak. Ugyanakkor nem szabad figyelmen kiviil hagyni, hogy a FB-nek szdmos kevésbé
ismert, az életmindséget karosan befolyasold pulmonolodgiai és idegrendszeri szovodménye is lehet.
Az el6adasban e ritka betegségben szenvedd 18 éves fitibeteg kapcsan a FB pulmonolédgiai
vonatkozasait mutatjak be, vizsgalati eredményeik és az irodalmi adatok alapjan.
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Alfa-1-antitripszin hiany és ptx kapcsolata

Szabo-Nemes Judit!, R6zsai Barnabas?

Tolna Megyei Balassa Janos Kérhaz Gyermekosztaly, Szekszard
’PTE KK Gyermekklinika Intenziv osztaly, Pécs

Eléadasunk elsé felében, egy jelenleg 19 éves fiatalember esetét ismertetem, aki asthma bronchiale
¢és rhinitis allergica miatt allt pulmonologiai gondozas alatt. Visszatéré ptx-ek miatt Alfa-1
antitripszin hiany iranyaban genetikai vizsgalatok torténtek a betegnél. A PTX-ek miatt a PTE
Gyermekklinika ITO-ban kezelték tobb alkalommal, mellkas sebészeti beavatkozas is tortént. A
genetikai vizsgalat alatamasztotta a feltételezett dg-t. CF genetika folyamatban. A csaladban a
mater és a testvér is érintett.
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Alfa-l1-antitripszin deficiencia kvalitativ detektalasa szaritott vérmintabol gél-izoelektromos
fokuszalassal & deficienciat mutaté fenotipusok genotipizalasa

Kiss Réka®, Valyon Marta.!, Gal Aniko.2, Molnar Maria Judit®, Tafferner K., Horvath I1diké!

1Orszégos Koranyi TBC és Pulmonoldgiai Intézet
Semmelweis Egyetem Genetikai Medicina ¢és Ritka Betegségek Intézete, Budapest
3Labordiag:,’nosztika, Veresegyhaz

A kronikus obstruktiv tiidobetegség (COPD) kialakulasa jelentdsen genetikailag meghatarozott. Az
Alfa-1-Antitripszin (A1AT) génje a 14-es kromoszoéman 1évé egyetlen lokuszban kodolt, és foleg a
majsejtekben és immunrendszerben eldallitott. Az ATAT deficiencia genetikai hiba tipikusan a
szerin-proteaz inhibitort (SERPINA) befolyasolja.

F6 funkcidja a tiid6 kotdszoveteinek védelme a proteolizises karosodasok ellen.

Az A1AT deficiencia a kotészovetek roncsolddasahoz vezethet. A polimorf gén kiilonb6zo alléleket
mutat a normal homozigéta MM-t6l a PiZZ-génmutacidig. Az A1AT hidny incidencia irodalmi
adatok szerint alul-diagnosztizalt. Az Egészségiigyi Vilagszervezet (WHO) ajanlata szerint,
javasolt, hogy az 0Osszes COPD-beteg legaldbb egyszer essen at AIAT vizsgalaton. A
Magyarorszagi el6fordulds csak becsiilt. Jelen eléaddasban Magyarorszag 18 Korhazbol és
Tiidégondoz6 intézetébdl bekiildott 288 kronikus obstruktiv tiidé-beteg (COPD) szaritott
vérmintajat fenotipizaltuk gél-iso-elektromos fokuszalasi modszerrel (sebia). A gél iso-electromos —
fokuszalas szérumbol és szdritott vérmintabol végezhetd. A fenotipizalas sordn homozigota MM
normal és heterozigota MS €s MZ patoldgias kontrollokat hasznaltunk. A fenotipizalas sordn 26
minta AIAT deficiencidt mutatott. 33 minta genotipizalasat végeztik el (11,5) 6 kétes minta
genetikai vizsgalat soran normal eredményt mutatott, 26 kéros fenotipust mutatdé minta megoszlasa
a kovetkezo6:

MS fenotipus: 14, MO: 2, MZ: 9, MZ Pratt: 1 - genotipizalassal megerdsitést kaptunk.

A DNS izolalas QIAGEN kit segitségével a gyarto altal megadott protokoll szerint tortént. Az alfa-
ABI 3500-as szekvenatoron vizsgaltuk, majd a kapott szekvencidkat az NCBI-Blast program
segitségével a humdan referencia genomhoz (CRCh38.p12) illesztettilk. A kapott variansok
jelentdségének meghatirozasara a ClinVar, NCBI, Ensemble és a PubMed adatbazisokat
hasznaltuk. A vizsgalatok soran 26 beteg mintaja A1AT deficienciat mutatott, a vizsgalt mintak
9,03 %-a. Vizsgalatainkkal segiteni kivanjuk a tiidé és maj betegségek és az A1AT deficiencia
valamint a genetikai hattér kozotti Osszefliggés tisztazasat. Gyermekek idiilt hepatitiszes
majbetegsége — esetleges A1AT deficiencidja majzsugorodasra valo hajlamra utalhat.
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Gyermekkori veno-venosus ECMO - egy 1j terapias lehetéség Magyarorszagon

Schnur Janos, Kosik Nandor,Maraczi Veronika, Marai Katalin, Kiss Gabriella

Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Kdzponti Anesztezioldgiai és Intenziv
Terapias Osztaly, Budapest

Az extracorporalis membran oxigenizaci6 (ECMO) soran a szervezeten kiviill torténik a vér
oxigenizacidja és a szén-dioxid eliminacidja. Amennyiben a vénabol nyert, membran tido
segitségével oxigenizalt vér visszaadasa is vénaba torténik, veno-venosus ECMO kezelésrol
beszéliink. Ez a kezelési forma a keringést nem tadmogatja szamottevden, azonban képes a tiidd
teljes funkciojat kivaltani, lehetdvé téve azt, hogy a beteg tiid6t nyugalomba helyezve biztositsuk a
gyogyulds lehetdségét, illetve elkeriilhessiik az agressziv 1élegeztetés okozta tovabbi
tiildokarosodast. Mivel a sulyos, akar fatalis szovodmények kockazata nem alacsony, ezért a sikeres
ECMO-program egyik alapja a megfeleld betegkivalasztas, a javallatok és ellenjavallatok gondos
mérlegelése.

A Heim Pal Orszagos Gyermekgydgyaszati Intézetben széles korti, intézmények kdzotti 6sszefogas
eredményeképpen 2018. 6szétdl elérhetd Magyarorszagon is a gyermekkori veno-venosus ECMO
kezelés. Ahhoz azonban, hogy minden olyan gyermek, aki szdmara ez életmentd lehet,
megkaphassa a kezelést, az orszdg valamennyi sulyos allapoti gyermeket elldtd intézményének
Osszefogasara sziikség van.
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Sulyos kérdés

Toth G. Agnes®, Gacs Eval, Szab6 Laszl6*, Koncz IIonaz, Kiss Viktoria?, Kiss Gabriella?,
Prohaszka Zoltan®

'Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Belgyogyaszat-Pulmonolégiai Osztaly
’Intenziv Terapias Osztaly

’Semmelweis Egyetem, III. Sz. Belgyogyaszati Klinika - Fiist Gyorgy Komplement
Diagnosztikai Laboratorium, Budapest

Az el6adas egy 4 éves, jobb oldali pleuropneumonia miatt kezelt gyermek nem szokvanyos
korlefolyasat és a kialakult életveszélyes allapot hatterében feltart okot ismerteti.
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Ritka tiidofejlédési rendellenesség 12 éves leany betegnél

Szakacs Katalin®, Subicz Agnes?

"Hetényi Géza Korhaz, Gyermekosztaly, Szolnok
2Tijdc'igyc')g:,ryintézet Torokbalint, Gyermekosztaly

12 ¢éves leany EIA gyanuja miatt kivizsgalasra kertilt felvételre. Az elvégzett vizsgalatok alapjan
asthma bronchiale nem igazolddott, de kétiranyu mellkas rontgenfelvételen a jobb hilus mellett
kerek arnyékot, a sternum mogott transparencia csokkenést irtak le. Mellkas CT felvételen a jobb
als6 lebenyben emphysemads teriilet, a jobb hilus mogott pedig lagyrész képlet volt lathatd. Az
elobbi atipusos bronchialis atresidnak, az utdobbi pedig bronchogen cystanak felelt meg. Az eset

........

tekintjiik at.
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Heveny és idiilt 1éguti betegségek nem gyodgyszeres (pl. taplalkozas, sport, sos belégzés)
modszerrel torténoé megelozése és kiegészité kezelése.

Endre Laszlo
Vasutegészségiigyi Kozpont, Budapest

A teljes kidrlési gabonat tartalmazd rost-dis taplalkozds hatasara elszaporodnak a “j6” bél-
baktériumok, melyek rovid szénlancu zsirsavakat (pl. propionatot) allitanak eld. A propionat a
GPR-41-es receptorara kapcsolodva, az acetil-CoA-reduktaz enzim gatlasa révén, csokkenti a
majban a mevalonsav szintézist, ennek kovetkeztében csokken a tiidoben az allergias gyulladas és a
csontvelében Ujonnan 1étrejovo specialis DC-ek hatasara mérséklodik a TH2-es lymphocytak
aktivacioja. Tapasztalati tény, hogy a rost-dus taplalkozason él6 népességben kevesebb az allergias
asztmas és a COPD-s beteg.

Magyarorszagon végzett vizsgalatok szerint rendszeres, évekig tartd, specidlis usz6 edzések
hatasara javul az asztmds gyermekek életmindsége, ritkdbban igényelnek siirgdsségi ellatast, mint a
csak gyogyszeres kezelést kapd asztmasok és jobb lesz az alloképességiik, mint a hasonl6d koru,
nem sportold egészséges gyermekeké.

Igen nagy beteganyagon végzett nemzetkOzi tapasztalatok alapjan megallapitottdk, hogy a
rendszeresen, kuraszerlien végzett, szennyezd anyagot nem tartalmazd, 1 um-nél aprobbra
porlasztott szaraz s6 (NaCl) belégzése gyorsitja a heveny léguti gyulladdsok (pl. natha,
orrmellékiireg gyulladas, horghurut) gyogyuldsat, idiilt horghurutban koénnyiti a valadékiiritést,
borelvaltozasokat is. Ma mar hazankban is 1étezik olyan “sd6kamra”, melyben szamitogép biztositja
az allandd, tiszta NaCl koncentraciot és az igen gyakori, hatékony sziirén keresztiil végzett, teljes
légesere kovetkeztében (az OKI hivatalos mindsitése szerint) egyaltalan nincs a “kamrak”
levegdjében baktérium.
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