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KEDVES KOLLEGAK!

ldén rendezzik a Magyar Gyermekneurologiai Tarsasag lll. kongresszusét, de jol tudjuk, hogy
az ezévi tudomanyos Ulés a 39. a magyar gyermekideggyodgyaszok életében! Kaposvérra hivtak
minket idén Dr. Csorba Eszter gyermekneurologus féorvos és Dr. Simon Gabor képzésben levé
leend® gyermekneurologus kollégaink. Kaposvar a Dél-Dunantll dinamikusan fejlédé egyetemi
varosa, megyei egészségugyi inttzménye a Pécsi Tudomanyegyetem oktatokérhaza. A magas
szinvonall képalkotd diagnosztikai munkardl, a tavalyi évben atadott PET Kézpont mikodéserd|
hallhatunk majd beszamolot.

Téarsasagunk vezetdésége a jelen tudomanyos Ulés f6 téméjanak a gerinc és gerincveld betegségeit,
valamint a ritka epilepszia szindromékat valasztotta. Orvendetesen sok eléadas igény érkezett be,
érdekesebbnél érdekesebb cimekkel, absztraktokkal. Mindre kivancsiak vagyunk, de ez azt is
jelenti, hogy a harom tudomanyos nap programja feszitett lesz.

Apriis 23-a4n délutan a Pécsi Tudoméanyegyetem Idegsebészeti Klinikdjanak munkacsoporta
vallalta, hogy a gerinc betegségeivel kapcsolatos Ujismereteket megosztja vellink, majd a debreceni
Idegsebészeti Klinika munkatarsai és szabad eléadasok kovetkeznek a 6 témaval kapcsolatban.
Aprilis 24. péntek az epilepszia jegyében telik majd. Hallomis a megjegyzést, ,mar megint epilepszia’,
de ezt a témat — Ugy latszik — nem tudjuk megunni. A nemzetkdzi kongresszusok mintajara mi is
megprobalkozunk egy kora reggeli interaktiv kurzussal EEG témakorben. Reményeink szerint sokan
lesznek a koran keldk kozott! A délelétti epilepszia szekciot a mindannyiunk altal szeretett és tisztelt
Dr. Neuwirth Magda emlékének szenteljik. A Valeant szimpdzium gyakorlati ismereteket ad majd
az epilepsziérdl. Délutan Dr. Saracz Juditra, a Heim Pal Kérhaz volt orvos igazgatéjara emlékeziink
a nevével fémielzett Uléssel. Mindannyiunknak vannak emlékezetes ,heuréka” éiményei egy-egy
beteggel, korképpel kapcsolatban. Ezekbdl adunk kézre néhanyat a ,Megszenvedett diagnodzisaink”
blokkban. Tarsasagunk sikeres palyazata révén megkapta a lehetéséget, hogy harom éven at
Budapesten szervezze meg az Eurdpai Gyermekneuroldgiai Tarsasag tovabbképzd kurzuséat. 21
orszag 75 fiatal gyermekneurologusa vehetett részt a kurzuson. A magyar részvevoket felkértem,
hogy osszak meg vellink a kurzuson szerzett tapasztalataikat, révid , Highlight” szekcioban mondjék
el, mit tartottak a legfontosabb, legérdekesebb U tudomanyos informacionak.

Aprilis 25-én szombaton folytatiuk a ,Megszenvedett diagndzisaink’-kal és hagyoményosan a
tobbféle terlletrél szarmazéd ,Szines gyermekneuroldgia” blokkal.

A helyi szervez6k nagyszer( kulturalis programrdl is gondoskodtak. A méltan hires Kaposvari
Szinhaz ,Szigoruan ellendrzott vonatok” eléadasa és a Rippl-Ronai Villa meglatogatasa szerepel
majd az események kozétt. Uidonség lesz az is, hogy - idé hijan - az évi esedékes kdzgyiléstinket
a B&szénfai Vadasparkban fogjuk tartani (némi allatsimogatas és a vadas vacsora kozott!).
Hasznos és kellemes idétoltest kivanva,

Hollédy Katalin, a Tarsasag elndke

FOVEDNOK . ‘

Szita Kéroly Dr. Moizs Mariann

Kaposvar véros polgarmestere Somogy Megyei Kaposi Mcr Oktaté Korhaz féigazgatoja
VEDNOK

Prof. Dr. Nagy Ferenc Dr. Major Andrea

egyetemni magantanar, osztalyvezetd féorvos osztélyvezets f6orvos

Somogy Megyei Kaposi Mor Oktato Korhaz, Somogy Megyei Kaposi Mor Oktato Korhaz,

Neurologiai Osztaly Csecsemd- és Gyermekosztaly

TISZTELT VENDEGEINK!

A Magyar Gyermekneuroldgiai Tarsasag az idei évben éaprilis 23-25. kézott Kaposvarott rendezi
lll. Orszagos Kongresszusét, varosunk masodik izben ad otthont a rendezvénynek. Megtisztel®d
szamunkra a felkérés, hogy az idei évben Rippl-Ronai és Vaszary varosaban lathatjuk vendégul
a tarsasag tagjait. Kaposvar méltan hires szinhazardl se feledkezziink meg, ide kétédik Csokonali
orszagszerte ismert mlve is ,Dorottya, avagy a Damak diadalma a Farsangon”.

Kaposvar, ,Somogyorszag févarosa’, a Dél-Dunantilon, Balatontdl 50 km-re délre terll el, hét
dombra épuve, a Kapos-folyd két partjan, Kulsé- és Belsd-Somogy hataran. A varos jelenlegi képe
az évek folyaman alakult ki, és lett a hét dombbdl egységes varoskép. Korabban nem mindegyik
dombon fekvé telepllés képezte a varos részét, a nbvekedésitk soran éplitek Ossze egy varossa.
A varos jelenlegi lakossaga 64872 f6. A korabban mar részletezett nevezetességeken kivll
megemlitend® méeg a szentjakabi kolostorrom, a varosliget, a Berzsenyi-park, a sétaléutca a 19-
20. szazadfordulds lakdhazakkal, a fétér. Kaposvar egyetemi varosként is jelentds szereppel bir. Az
egyetem legfébb része a toponari varosrészben 6nalld campusként helyezkedik el, a belvarosban
csak a szinészképzés folyik. Varosunk vonzaskorzetében megemlitendé a Kaposvari Egyetem
B6szénfai Szarvasfarmja, az Igali Gyogyflrds, a Petesmalmi Vidrapark, a Somogyvari Bencés
Apétsag, a Szennai Skanzen, a kaposdadai Kassai Lovascentrum.

Nagy 6réommel és meg nagyobb izgalommal készullnk a kongresszusra. Szeretnénk magas
tudomanyos szinvonall, hasznos, tudasunkat gyarapitd Ulést szervezni, de nem titkolt célunk, hogy
a tarsasagi és fakultativ programok kapcsan megismertesstik Ondkkel varosunk és kérnyékének
szépségeit és nevezetességeit. A helyszinvalasztasban is szerettlnk volna hldek maradni
hagyomanyainkhoz, ezért a kongresszusnak a nemrég felljitott, patinas Dorottya Szallo ad otthont.

Csorba Eszter és Simon Gabor, hazigazdak

HELYI SZERVEZOK TUDOMANYOS SZERVEZO BIZOTTSAG
Dr. Csorba Eszter Dr. Hollédy Katalin elndk

f6orvos ‘ o o Dr. Szever Zsuzsa titkér
Somogy Megyei Kaposi Mdr Oktato Korhaz Dr. Cstilldvg Zsuzsa

Neurolégiai Osztal, p .
g 4 Dr. Kollar Katalin

O Sirer CAner Dr. Liptai Zoltan
Somogy Megyei Kaposi Mor Oktato Korhaz
Csecsemd- és Gyermekosztaly

PARTNEREK / KIALLITOK / TAMOGATOK

Actelion Meditop

G.L Pharma MK.K.K, Numil Kft.
Genzyme (Sanofi) Orphan

K&H Bank Zrt. Pek-Snack
Kometa 99 Zrt. Richter Gedeon
Lakics Kft. UucB

LBT Valeant Pharma




ALTALANOS INFORMACIO

Kongresszus helyszine
Dorottya Szallé
Kaposvar, Széchenyi tér 8.

Regisztracios iroda nyitva tartas

20156.04.23. csutortok 08:30 - 17:00
2015.04.24. péntek 07:30 - 17:00
20156.04.25. szombat 08:00 - 12:00

A kongresszus helyszine gépjarmlvel a Széchenyi tér feldl kozelitheté meg. A kongresszus
fébejarata a F6 utca feldl nyilik! Helyben lako vendégek részére az Ulésterem és kidllitas a
szallodabadl a kavézon at koézelitheté meg.

A Kapos Hotel, a Dorottya Szalld és a Vicolo Vendéghaz IFA-mentességet biztost.

Parkolas

Kaposvar belvarosa fizetds parkold dvezet, dijja 265 Ft dranként, fizetés az automataknal.

A Dorottya szallé parkoléjaban a szalldvendégek és a kiallitd cégek részére a parkolés a sza-
bad helyek fliggvényében, korlatozott szamban biztosftott.

Részvételi dijak marcius 2-ig | marcius 2-t6l | Helyszinen
Tarsasagi tagok 19.600,- Ft | 22.000,- Ft | 24.000,- Ft
Nemtagok | 23500-Ft| 25500, Ft|27.000,- Ft
Rezidens/PhD/nyugdijas/orvostanhallgatd | 11.000,- Ft | 13.000,- Ft | 13.000,- Ft
Kisero 9.000,- Ft | 11.000,- Ft | 12.000,- Ft -
Napijegy csUtortok/péntek  10.000,- Ft

szombat  6.000,- Ft

A részvételi dijak 27% Afa-t és 5.275,- Ft/nap kdzvetitett étkezést tartalmaznak
de nem tartalmazzék a fakultativ program dijat.

Arészvétel dij tartalmazza:

- az eléadasokon vald részvételt
- a kongresszus kiadvanyait

- a kavészlneteket

A kiséréi részvételi dij tartalmazza:
- a csUtortok szinhazlatogatast
- a pénteki kdzds vacsorat (Bészénfa)

- a csUtortodk szinhazlatogatast és a pénteki A napijegy ara tartalmazza az aznapi részvételt a
kdzds vacsorat (Bbszénfa) tudomanyos programon, a kitlzét és a kavészi-
neteket.

Névkitiizé

Az eldadasok, ill. a kiéllitas csak névkitlizével latogathatdk! Felhivjuk a regisztralt résztvevek fi-
gyelmét, hogy a regisztraciokor kapott névkit(izét feltétlentl érizzék meg és tartsak maguknél,
mert a péntek esti vacsorara ez lesz a belépd!

Kiallitas
A kongresszus telies ideje alatt gyogyszer- és gyogyaszati segédeszkdz gyartd cégek kiallita-
sa tekintheté meg az Ulésterem eléterében.

Megkozelités autéval
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El6adasok

Az elbadasok idétartama (altalaban) 10 perc+5 perc vitaidd, az ettdl eltérd idGtartamokat a
programflizetben jeleztlk. Kérjik az eléaddkat az eléadasok idejének pontos betartasara, a
nagyon feszitett kongresszusi program miatt. Az eléadasok feltdltésére az adott eléadasblokk
elétti szUnetben (vagy korabbi szinetekben) van lehetdség.

Tarsasagi Programok

CSUTORTOKON, é&prilis 23-an 18:00-t61 a Csiky Gergely Szinhazban a Szigortan ellendrzott
vonatok cim( eléadast fogjuk megtekinteni, majd ezt kévetéen a szinhaz blféjében varjuk
szeretettel a nézdket egy alldfogadasos vacsorara.

PENTEKEN, 4prilis 24-én 17:30-kor indulas buszokkal a szélloda elél a Bészénfai Szarvas-
farmra. A programban idegenvezetés, allatsimogatas, és a trofeagyljtemény bemutatasa sze-
repel, majd ezt kdvetben a gazdasag sajat dllomanyabdl készitett vadvacsorat fogyaszthatjuk
el kbdzdsen.

SZOMBATON, &prilis 25-én a tudomanyos program befejezése utan, 13.45-kor fakultativ la-
togatéast szervezlink a Roéma Villdba, a Rippl-Rénai Emiékhaz és Latogatokdzpont megtekin-
tesére. (1.450,- Ft/f6)

CsUtortokon és pénteken szervezett kérhazlatogatasra nyilik lehetéség, az egyes napokra
feliratkozni a regisztracioban lehet.




RESZLETES SZAKMAI PROGRAM

14:00 - 15:20

2015. APRILIS 23. CSUTORTOK

10:00
10:30
10:45 - 11:45
11:45 -12:00
12:00 - 13:00
13:00 - 14.00

MEGNYITO
Szita Karoly polgarmester, févédnsk

Dr. Moizs Mariann féigazgato, a kongresszus févédnoke
Somogy Megyei Kaposi Mér Oktaté Kérhaz, Kaposvar

Prof. Dr. Nagy Ferenc egyetemi magéntanar, osztélyvezets f6orvos, védnok
Somogy Megyei Kaposi Mér Oktatd Kérhaz, Neuroldgiai osztély

Dr. Major Andrea osztalyvezets f6orvos, védnok
Somogy Megyei Kaposi Mér Oktaté Kérhaz, Csecsemé- és Gyermekosztaly

Dr. Csorba Eszter gyermekneurologus féorvos, a konferencia haziasszonya
Somogy Megyei Kaposi Mér Oktatd Kérhaz

Dr. Hollody Katalin a Magyar Gyermekneurolégiai Tarsasag elnoke
SZENASY EMLEKEREM ATADASA

PET VIZSGALATOK
Uléselnok: Csorba Eszter és Hollody Katalin

A kaposvari PET kdzpont mikoédése (15')

Prof. Dr. Repa Imre rektor-helyettes
Kaposvari Egyetem

15:20 - 15:50
Az idegrendszer PET vizsgalatanak lehetdségei (20') 15:50 — 17-00

Prof. Borbély Katalin az MTA doktora
Orszégos Onkolégiai Intézet és Kaposvari Egyetem

A PET alkalmazasanak lehetéségei a gyermekneurolégiai
gyakorlatban (10)

Prof. Dr. D6czi Tamés akadémikus
PTE KK, Idegsebészeti Klinika, Pécs

Kora gyermekkori deprivacié okozta viselkedés valtozas
PET vizsgalata (10')

Prof. Dr. Nagy Ferenc

Somogy Megyei Kaposi Mor Oktaté Kérhaz, Neurologiai Osztaly, Kaposvar

SZUNET

A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGE!
Uléselndk: Szever Zsuzsa és Gyorsok Zsuzsa

A meningomyelocele karosité hatasai és a fejlédés jovéje (10)
Prof. Dr. Katona Ferenc
Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneuroldgia, Budapest

A gerinc vizsgalata (scoliosis, derékfajas, Bechterew kor) (30)
Orosz Maria
Orszégos Gerincgyogyaszati Kézpont, Budapest

A gyermekkori spinalis lipomakrol egy eset kapcsan (10')

Szabad Arpad, Sipos Veronika, Horvéth Zoltan, Horvath Gyula
Somogy Megyei Kaposi Moér Oktaté Korhaz, Kaposvar

EBEDSZUNET
18:00

A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGENEK
ELLATASA GYERMEKKORBAN |.
Uléselndk: Prof. Dr. Doczi Tamas akadémikus

Gyermekkori gerinc deformitasok és kezelésik (15')

Tunyogi Csapd Miklos, Schwarz Attila
PTE KK Ortopédiai Klinika és PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

Degenerativ gerincbetegségek eléfordulasa gyermekkorban (10’)

Vetd Ferenc
PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

A gerinc és a gerincveld sérilései gyermekkorban (15)

Prof. Dr. BUki Andras
PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

Juvenilis spinalis vascularis malformaciok (15)

Hudak Istvan
PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

Spinalis tumorok gyermekkorban (15’)

Ottoéffy Gabor
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

Discussio, vita és 0sszefoglalas
KAVESZUNET

A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGENEK
ELLATASA GYERMEKKORBAN |I.
Uléselnok: Prof. Dr. Bognar LaszIo

Intramedullaris tumorok ellatasa (15')

Bognér Laszlo
Debreceni Egyetem KK Idegsebészeti Klinika

Neuromonitorozas a gyermek idegsebészetben (15)

Fekete Gabor
Debreceni Egyetem KK Idegsebészeti Klinika

Gerincveldi astrocytomak gyermekkorban (10')

Kicska Néra', Bessenyei Monika', Nagy Andrea’, Szakszon Katalin',
Balla Gyorgy', Bognéar LaszIo?

'DEKK Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen

°DEKK Idegsebeszeti Klinika, Debrecen

Diagnosztikai és gondozasi szempontok gerinc daganatos
és fejlédési rendellenességgel szliletett gyermekeknél (10')

Gyorsok Zsuzsanna, Fogarasi Andras, Bognar Laszld!
MRE Bethesda Gyermekkérhaz, Budapest
'DEKK, Idegsebészeti Klinika, Debrecen

Syringomyelia (10)
Simon Gébor!, Csorba Eszter?, Bajzik Gabor®
'SMKMOK Csecsemd- és Gyermekosztaly, Kaposvar

2SMKMOK Neurolégia
°KE EC Diagnosztikai Kézpont

Discussio, vita és 6sszefoglalas
SZINHAZ




2015. APRILIS 24. PENTEK

07:30 - 08:30
8:30 -10:30
10:30 - 11:00

OKTATO KURZUS KORAN KELOKNEK

EEG-patolégiai-idegélettani korrelaciok értelmezése,
hasznositasa leletezés soran (esetek interaktiv, szavazégépes
bemutatasa, megbeszélése)

Clemens Béla
Kenézy Gyula Kérhaz, Neurologiai Osztaly, Debrecen

EPILEPSZIA .

- RITKA EPILEPSZIA SZINDROMAK
DR. NEUWIRTH MAGDA EMLEKERE
Uléselnok: Fogarasi Andras és Hegyi Mérta

Epilepszias halézatokrol, egyszerien (20 perc)
Clemens Béla
Kenézy Gyula Kérhaz, Neurologiai Osztaly, Debrecen

Csecsemd&kori malignus migralé epilepszia
— tapasztalatok, tanulsagok (10’)

Hollody Katalin, Skobrak Andrea, Rézsai Barnabas, Labadi Arpadné
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

A csecsemokori malignus migralé partialis epilepsziarol egy
beteglink kapcsan (10')

Siegler Zsuzsa!, Jakus Rita’, Kébor Jend?

'MRE Bethesda Gyermekkorhaz, Budapest

2Szegedi Tudomanyegyetem Gyermekklinika

A reflex epilepszia ritka formaja: bathing epilepsy (10)
Gyorsok Zsuzsanna, Siegler Zsuzsa, Hegyi Mérta, Jakus Rita,

L&csei-Fekete Anett!, Hamar Judit, Fogarasi Andras
MRE Bethesda Gyermekkérhaz, Budapest
'PTE Klinikai Kézpont, Orvosgenetikai Intézet, Pécs

Boulvard of the broken dreams (10’)

Kollar Katalin, Rosdy Beéta, Mdser Judit, Mellar Monika
Heim Pal Gyermekkorhaz, Neurolégiai Osztaly, Budapest

Stiripentol terapiaval szerzett tapasztalataink
Dravet szindromas gyermeknél (10)
Mellar Ménika, Rosdy Beéta, Kollar Katalin, Moser Judit

Heim Pal Gyermekkorhaz, Neuroldgiai Osztaly, Budapest

Két sikeresen operalt hypothalamus hamartomas gyermek esete (10)
Hegyi Mérta’, Neuwirth Magdolna, Siegler Zsuzsa', Barsi Péter?,

Bognér LaszI¢®, Fogarasi Andras!

'MRE Bethesda Gyermekkorhaza, Neuroldgia, Budapest

2MR Kutatd Kozpont, Budapest

SDEKK Idegsebészeti Klinika, Debrecen

SZUNET

11:00 - 12:20

12:20 -13:00

13:00 - 14:00
14:00 - 15:00

EPILEPSZIA II. — DIAGNOZIS, TERAPIA
DR. SARACZ JUDIT EMLEKERE
Uléselnok: Kollar Katalin és Rosdy Beata

Mennyiben fligg az epilepsia az életkortdl és az agy karosodasatol? (10')

Berényi Marianne, Orbanné Maros lldikd
Szent.Margit Kérhaz, Fejlédésneuroldgia, Budapest

A képalkoté vizsgalatok szerepe a West szindréma prognézisanak
megitélésében (10)

Nagy Eszter oh., Hollody Katalin

PTE AOK és PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

Lacosamid intravénas alkalmazasa long term EEG-vel kdvetett
focalis status epilepticusban (10’)

Rosdy Beata', Kollar Katalin', Moser Judit!, Mellar Monika!, Kiss G.?,
Marai K.?, Kovéacs Eva®, Vérallyay Gyorgy*

'Heim Pal Gyermekkorhaz, Neurologia, Budapest

’Heim Pal Gyermekkérhaz, Anaesthesioldgia és Intenziv Therapia

SHeim Pal Gyermekkaérhaz, CT és Intervencios Radioldgia

*SE MR Kutato Kézpont, Budapest

Atipusos benignus fokalis epilepszia — csendes statusz epileptikusz (10')
Kollar Katalin, Rosdy Beata, Moser Judit, Mellar Monika

Heim P&l Gyermekkorhaz, Neuroldgiai Osztaly, Budapest

Status epilepticus sikeres kezelése FIRES-ben (10)
Liptai Zoltan', Richter Eva?, Ujhelyi Enikd'

'Szent Laszlé Kérhaz, Budapest

2NUTRICIA

VALEANT SZIMPOZIUM (40 perc)

Kihivasok a gyermekkori epilepsziak kezelésében

Mer6 Gabriella
Josa Andrés Korhaz, Gyermekosztaly, Nyiregyhaza

Két rezisztens generalizalt epilepszias gyermek
zonisamid kezelésével szerzett tapasztalat
Hegyi Marta

MRE Bethesda Gyermekkorhaz, Neuroldgiai Osztély, Budapest

EBEDSZUNET

EPILEPSZIA Ill. - GENETIKA )
Uléselnok: Cslllog Zsuzsa és Herczegfalvi Agnes

Epilepszia és képiaszam valtozasok (10)
Hadzsiev Kinga, Czakd Méarta, Komldsi Katalin, Lécsei-Fekete Anett,

Melegh Béla
PTE KK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Kleefstra szindréma (10')

Szabo Nora!, Hadzsiev Kinga?, Tegzes Andrea®, Felkai Maria?,
Kundra Olga’, Altmann Anné!

'Szent Janos Koérhaz és EBEK, Budai Gyermekkérhaz, Budapest

°PTE, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

SSoproni Erzsébet Oktatd Kérhaz és Rehabilitacios Intézet

*Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneurologial Osztaly, Budapest




15:00 - 15:30
15:30 - 16:30
16:30 - 17:00
17:30

Microcephalia, pontocerebellaris hypoplasia és epilepszia
CASK mutacio kovetkeztében (10')

Maté Adrienn', Szakszon Katalin®?, Nagy Judit Andrea?, Zombor Melinda®, 08:30 - 10:30
Rudas Gabor*, Zimmermann Aliz%, Fred van Ruissen®, Frank Baas®,
Sztriha LaszIé®
'SZTE |degsebészeti és Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged
°DEKK, Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen
3SZTE AOK Gyermekgyodgyaszati Klinika és GYE Koézpont, Szeged
*SE MR Kutatokézpont, Budapest
5Academic Medical Center, Department of Genome Analysis, Amsterdam, The Netherlands
A minor fizikalis anomaliak gyermekkori idiopatias epilepsziaban (10')
Cséabi Gyorgyi', Zsuppan Richéard', Jeges Séara?, Tenyi Tamas®
'PTE KK Gyermekgyogyészati Klinika, Pécs
°PTE KK Egészségtudomanyi Kar
SPTE KK Pszichiatriai és Pszichoterapias Klinika
SZUNET
MEGSZENVEDETT DIAGNOZISAINK I.
Uléselnok: Liptai Zoltan és Bessenyei Monika
Rasmussen encephalitis: nehéz diagnézis, még nehezebb terapia (10)
Szamosujvari Judit', Rosdy Beata', Kollar Katalin', Moser Judit',
Mellar Ménika!, Kovacs Eva?, Kiss Gabriella®, Rudas Gabor?,
Varallyay Gyorgy*
"Heim P&l Gyermekkorhaz Neuroldgiai Osztaly, Budapest
’Heim Pal Gyermekkorhaz CT és Intervencios Radiolégia Osztély
SHeim Pal Gyermekkérhaz Anaesthesiolégial és Intenziv terapias osztaly
4SE MR Kutaté Kozpont, Budapest
Koponyatrauma? Epilepszia? Drog intoxicatio? Encephalitis? (10’)
Hollody Katalin, Csabi Gyérgyi, Hau Lidia, Rozsai Barnabas,
Stankovics Jozsef
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs
Egyszerl laborvizsgalattal kiszlrhetd, sulyos motoros
és mentalis retardaciot okozoé, két anyagcsere betegség
el6fordulasa osztalyunkon (10')
Felkai Maria
Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneurologial Osztaly, Budapest
Hypomyelinisatioval jar6 leukodystrophiak.
Esetbemutatas és differencialdiagnosztika (10’)
Zimmermann Aliz', Méaté Adrienn?, Zombor Melinda!, Sztrina Laszl¢!
'SZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika és GYE Kozpont, Szeged
2SZTE AOK Idegsebészeti Klinika, Szeged
BESZAI\/JOLO A EUROPEAN PAEDIATRIC NEUROLOGY SOCIETY
2015, MARCIUS 24-27. KOZOTT BUDAPESTEN TARTOTT
TOVABBKEPZO KURZUSAROL
10:30 - 11:00

Moderator: Hollody Katalin
Bauer Viktor, Dobner Sarolta, Lazics Klaudia, Maté Adrienn, Mellar Monika,
Szabo Léna, Zimmermann Aliz, Zombor Melinda

BUSZ INDULAS BOSZENFARA
- MGYNT KOZGYULES BOSZENFAN

2015. aprilis 25. szombat

MEGSZENVEDETT DIAGNOZISAINK L.
Uléselnodk: Gyorgy llona és Elmont Beatrix

Akut hypotonias paraparesis. Guillan-Barré syndroma? (10)
Perényi Helga, Bessenyei Monika, Balla Gyorgy
DEKK Gyermekgydgyészati Intézet, Debrecen

Devic szindroma? Sclerosis multiplex? ADEM? (10')

Gyorgy llona, Katona Noéra, Szikszai Edit, Jancsik Réka, Benkd Kléara
DEKK Gyermekgyogyaszati Intézet és Radioldgiai Klinika, Debrecen

LETM, ADEM vagy NMO spektrum betegség (10)

Dobner Sarolta’, Ujhelyi Eniké', Beleznay Zsuzsanna?, Szigeti Andrea®,
Paraicz Eva*, Rimely Endre®, Liptai Zoltan'

'Szent Laszlé Kérhaz, Budapest

°Semmelweis Egyetem, Immunoldgiai Laboratérium, Budapest

sSemmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest

‘MRE Bethesda Gyermekkaérhaz, Budapest

5SE MR Kutaté Kozpont, Budapest

Demyelinisatios betegségek differencialdiagnosztikai nehézségei
gyermekkorban (10')

Bessenyei Monika!, Csépany Tunde®, Szikszay Edit', Novak LaszI¢é?,
Szab6 Taméas', Kicska Nora!, Lakatos Erzsébet!

'DEKK Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen

°DEKK Idegsebeészeti Klinika

SDEKK Neurolégiai Klinika

Huntington chorea gyermekkorban (10’)

Elmont Beatrix
Zala Megyei Kérhaz, Csecsemd és Gyermekosztaly, Zalaegerszeg

Area postrema érintettség tiineteivel kezd6d6 ritka kérkép (107)
Turi Alexandra’, Szécs Anne?, liniczky Sandor®, Szabd Lénd!,

Garan Diand', Varga Edit?, Constantin Tamas', Herczegfalvi Agnes',
Varallyay Gyoérgy?, Rudas Gabor?

SE II. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

°SE MR Kutatokézpont

SSE Neurologiai Klinika

Herediter spasticus paraparesis (10)

Bessenyei Monika, Szakszon Katalin, Kaposzta Rita, Balla Gydrgy
DEKK Gyermekgyogyéaszati Intézet, Debrecen

Herediter ataxiak: a leggyakoribb kérkép diagnézisa sem mindig
egyszer( (10)

Szpisjak Laszlo, Klivenyi Péter, Vecsei Laszlo

SZTE AOK SZAKK, Neurolégiai Klinika, Szeged

KAVESZUNET




11:00 - 13:00

13:00

SZINES GYERMEKNEUROLOGIA
Uléselnok: Mer6 Gabriella és Simon Géabor

Koraszlilottség, hypoxia és mi még? (10')

Telcs Borbala!, Berényi Marianne', Hadzsiev Kinga?
'Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneurolégia, Budapest

°PTE KK, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Cerebrotendinosus xanthomatosis
— egy kezelhet6 anyagcsere betegség (10')

Zombor Melinda', Markus Méria?, Arturo Flores Cuevas®, Kobor Jend!
'SZTE AOK Gyermekgyogyéaszati Klinika, Szeged

°Szent Rokus Kérhéz, Baja,

SCentogene AG, Rostock, Németorszag

Homocystinuria, egy ritka korkép klinikai megjelenése (10)
Papp Ferenc
SZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged

Niemann Pick C betegség diagnosztikaja, terapiaja napjainkban egy
beteglink ismertetése kapcsan (10)

Hadzsiev Kinga, Komlési Katalin, Lécsei-Fekete Anett, Melegh Béla
PTE KK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Pompe kor (gyakori tlinet, ritka betegség) (10)
Mer6 Gabriella, Balku Enikd

Szabolcs-Szatmar-Bereg Megyei Kérhazak és Egyetemi Oktatokorhaz
Josa Andrés Oktatokorhaz, Gyermekosztaly, Nyiregyhaza

Torticollis és ami mdgdtte van (10')

Elmont Beatrix
Zala Megyei Kérhaz, Csecsemd és Gyermekosztaly, Zalaegerszeg

Szines fehérallomanyi betegségek (10')

Maoser Judit!, Kollar Katalin', Liptai Zoltan?, Mellar Ménika', Rosdy Beata!,
Varallyay Gyorgy®

'Heim Pal Gyermekkorhaz, Budapest

2Szent Laszl6 Kérhaz, Budapest

SSE MR Kutatéd Kozpont, Budapest

A fejfajas egy ritka etiolégidja (10)

Simon Gabor!, Csorba Eszter?, Horvath Zoltan®, Zadori Péter*
ISMKMOK Csecsem6- és Gyermekosztaly, Kaposvar

SMKMOK Neurologia

SSMKMOK Idegsebészet

*KE EC Diagnosztikai Kézpont, Kaposvar

A KONGRESSZUS ZARASA

ABSZTRAKTOK
2015. aprilis 23. csutortok
12:00- 13:00 A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGEI

A MENINGOMYELOCELE KAROSITO HATASAI ES A FEJLODES JOVOJE
Prof. Dr. Katona Ferenc
Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneurolégia, Budapest

Az MMC — okoz6 gének id6szakonként gyakrabban, maskor ritkabban manifesztalddnak, de
annak nincsen jele, hogy eltinnének az ember génallomanyabdl. Eléfordul, hogy a magzati
életben nem felismerhetdk képalkotd eljarassal. Feltehetd, hogy a folsav hatassal van az elé-
fordulasuk cstkkenésére. Mi a tapasztalatunk a karosodas komplex voltardl és a megelézés
lehetéségeirdl?

Az MMC oka a nyitott gerincvel® rendszerint az L 4-5 -S1 magassagban és a kévetkezmény a
lumbalis és a sacralis szegmentumbal kilepd idegek kllonbdzd fokl vongalddasa, ami a csi-
pb és az alsdvégtagok beidegzését, néha a végtagok torzulasat és a holyag, illetve a végbél
beidegzésének karosodasat idézheti el6. Megeldzé terapia nélkil mindez a szomatikus és a
vegetativ mUkodés koros fejlédését okozza. A cél a koros fejlédés normélis iranyba alakita-
sa a kdzponti idegrendszer kodzvetett befolyasolasaval. Az alsd végtagokat kezdettdl fogva a
vestibularis rendszere aktivalasaval lehet mikodtetni, joval a spontan mozgasok kialakulasa
elétt. Ezeknek a komplex mozgasoknak a gyakorlasa mikodésben tartja a meglévd idegpa-
lyékat és igy nem vész el, ami mikoddképes. Rendszeres gyakorlassal felépithetd dsszetett
antigravitacios mozgas a vestibularis és a proprioceptiv rendszer rendszeres mikodtetésével.
A holyag és a végbél centralis eredetl beidegzésének hianya ténkremenéssel fenyegeti a
holyagfal érzé végkészllékeit és ezzel véglegessé valhat a kapcsolat elvesztése a kdzpon-
ti idegrendszerrel. A végkészlilékek érzékenysége és ingerliletvezetése fenntarthatd, illetve
kialakithatd a holyag belsd részének elektromos ingerlésével, az adottsagoknak megfeleld
elektromos arammal. Rendszeres kezeléssel iddvel elérheté a kapcsolat a kdzponti idegrend-
szerrel és kontinencia is kialakulhat.

Mind a megelézéshez, mind a fejlédés ellendrzétt, terapias kiséretéhez id6 és turelem szik-
séges. Ez mar UjszUlétt korban kezdédik, mert szlletés utan az elsé 24 draban minden fenye-
getd veszély objektiven megallapithatd megfeleld komplex kivizsgalassal. Az MMC befedése
ennek tUkrében megodvhatia a meglévé ép funkciokat, mert minden MMC més és mas. A
szomatikus karosodasok nem jelentenek egydttal vegetativokat is. Megéri a faradsagot a
Fejlédésneurologial Osztaly 24 éras specialis szolgalatara eljuttatni az UjszUlottet, akit dsszes
funkcidjanak dokumentéacidja alapjan lehet igy az elsé napon megoperalni,

A GYERMEKKORI SPINALIS LIPOMAKROL EGY ESET KAPCSAN

Szabad Arpad, Sipos Veronika, Horvath Zoltan, Horvath Gyula
Somogy Megyei Kaposi Moér Oktatd Korhaz, Kaposvar

A gerincdaganatok csupan 1%-aban igazolnato lipoma. Altaldban spinalis dysraphiahoz tar-
sulnak, gyakran kipanyvazott gerincvelé szindroma hétterének tisztazasa kapcsan kertinek
felismerésre. Az ezektdl fliggetlen, tisztan intraduralis lipomak kulondsen ritkak. Legtdbbszor
tUnetmentesek, féként a thoracalis szakaszon fordulnak elé fiatal felnéttekben.

Eldadasunkban egy 9 éves fill gyermek esetét mutatjuk be, akinek urticaria pigmentosa miatt
elvégzett kivizsgalasa soran egy incidentalis, MR felvételeken lipomanak megfeleld, intradura-
lis térfoglalést igazoltunk a conus magassagaban. Mivel nem volt abszolut mitéti indikaciot
jelenté panasza illetve tlnete, s mert ilyen megfigyelésének 3 éve alatt sem alakult ki, ter-




mészetesen miitétet nem javasoltunk. Az esetismertetés kapcsan réviden kitérink a spinalis
lipomak megjelenési formaira, klinikumara, képalkoté diagnosztikajara és kezelésére.

Fontos a ritka korkép ismerete a gerincdaganatok elklldnitése végett. A modern képalkotd
vizsgalatok segitségével a differencialdiagnosztika soran felmertlé kérdések egyértelmden
tisztazhatok.

14:00-15:30 A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGENEK
ELLATASA GYERMEKKORBAN |.

SPINALIS TUMOROK GYERMEKKORBAN

Ottoffy Gabor
PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

A gerincvelét érintd daganatok tlnetei jelentkezhetnek ismert daganatos betegség progresz-
szidja, illetve addig nem ismert tumor primér prezentaciojaként. A gyermekkori malignitasok
3-5 szazalékaban fordulnak elé akut kompresszios tlnetek. Leggyakrabban a kllénbdzd sar-
comak (Ewing, osteo-, rhabdomyo-), neuroblastoma, csirasejtes tumorok, lymphomék, illetve
a primer agytumorok gerinccsatornaba terjedése, vagy attétei jelentkeznek. Sajat beteganya-
gunkbdl meritve igyekszem a valtozatos tlneteket és korlefolyasokat bemutatni,

15:50 - 17:00 A GERINC ES A GERINCVELO BETEGSEGENEK
ELLATASA GYERMEKKORBAN II.

GERINCVELOI ASTROCYTOMAK GYERMEKKORBAN

Kicska Nora!, Bessenyei Monika!, Nagy Andrea!, Szakszon Katalin', Balla Gyorgy’,
Bognér LaszIé?

'DEKK Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen

°DEKK Idegsebészeti Klinika

A gerincvelé daganatok gyermekkori eléforduléasa ritka, az 6sszes kdzponti idegrendszerbdl
Kiinduld tumor 4-10%-4t teszik ki. Szévettani tipusukat tekintve 60%-uk astrocytoma. A ge-
rincveldi astrocytomak leggyakoribb kiindulési helye a cervicalis és a thoracalis gerincsza-
kasz. Nem ritkan nagy kiterjedésUliek, tobb gerincszakaszt is érintéek (atlagosan 7 csigolya-
test méretliek), de akér a gerinc telies hosszara is kiterjedhetnek. A legtébb tumor benignus,
alacsony-gradusu. A magas gradusu, malignus daganatok aranya csupan 10-15%. A beteg-
ség leggyakoribb bevezetd tlinete a scoliosis, valamint a sulyos fajdalom a gerinc mentén
(kb. 70%), emellett gyakoriak a motoros (paresis) és sensoros (paresthesia, érzéskiesés)
tUnetek, jaraszavar, ataxia, sphincter dysfunctio. A diagndzis felallitasaban az MRI-t tartjék a
legmegbizhatébbnak. A daganatok radioldgiai jellemzéje, hogy gyakran tartalmaznak cysticus
részeket, valamint kontrasztanyag-halmozasuk valtozatos. KezelésUket illetéen nem létezik
egyseéges allaspont. Abban mindenki egyetért, hogy a magas-gradusU tumorok multidiszcip-
linaris terapias megkézelitést igényelnek. Az alacsony gradusuy tumorok egy része sebészileg
jol kezelhetd, azonban tobbséglk nem jol kértihatarolt, igy neuroldgiai karosodas nélkUli telies
eltavolitasuk ritkan lehetséges.

Eldadasunkban egy 16 éves beteglink esetét szeretnénk bemutatni, akinek kivizsgéalasara
hetek alatt kifel6dd, gyorsan sulyosbodd tlnetek miatt kerUlt sor: hatfajdalom, gerincferdliés,
mind a négy végtagra kiterjedd gyengeség és zsibbadasérzés, vizelettartasi és Uritési zavar.
Telies gerinc MR vizsgalat soran kiterjedt intramedullaris térfoglalas &brazolddott, amelynek
csak subtotalis resectiojara volt lehetdség. A szdvettani feldolgozas |-es gradusuy, pilocytas
astrocytomat igazolt. A mitétet kdvetden a gyermek tlnetei javultak, de teliesen nem szlintek
meg. A tovabbi kezelésrél onkoteam dontétt: adjuvans terapiat nem tartottak szlikségesnek,
szoros nyomonkdvetést javasoltak.

DIAGNOSZTIKAI ES GQNDOZAS!_ SZEMPONTOK GERINC DAGANATOS ES FEJLO-
DESI RENDELLENESSEGGEL SZULETETT GYERMEKEKNEL

Gyorsok Zsuzsanna, Fogarasi Andrés, Bognar LaszI¢!
MRE Bethesda Gyermekkérhaz, Budapest
'DEKK, Idegsebészeti Klinika, Debrecen

Gerinc tumoros és gerinc fejlédési rendellenességgel szlletett gyermekek kortorténetének
ismertetésével hivjuk fel a figyelmet a progressziv tlinetek észlelésének fontossagara.

A gerinc fejlédési rendellenességgel szlletett gyermekek multidiszciplinaris gondozast igé-
nyelnek, gyermekidegsebész, gyermekneuroldgus, ortopédus, nefrologus, urologus, rehabi-
litacios szakemberek egylttes munkéja segiti a gyermek legkedvezdbb fejlédését. Ebben a
munkaban kulcsszerepet a gyermekneurolégusnak kell ellatnia.

SYRINGOMYELIA

Simon Gabor!, Csorba Eszter?, Bajzik Gabor®
ISMKMOK Csecsemé- és Gyermekosztaly, Kaposvar
2SMKMOK Neurolégia

SKE EC Diagnosztikai Kézpont

Esetlnkben egy jelenleg tizendt éves, negativ perinatalis anamnézisli gyermek kortorténetét
szeretnénk ismertetni. Mater terhességi anamnézisébdl kiemelendd, hogy Il. graviditasa spina
bifida miatt spontan vetéléssel vegzodott. Jelen ternességében az elsé trimeszterben pneu-
monian esett at. Tunetmentesen nyalmirigy elzarodas kapcsan tortént MR-vizsgélata nyolc
éves koraban, amely cervicalis és felsé thoracalis csigolyafejlédési rendellenességet, vala-
mint syringomyeliétirt le. Ezt kdvetden lumbalis gerinc MR-vizsgalata LIV-V-6s csigolyak rész-
leges Gsszecsontosodasat igazolta. Kontroll MR-vizsgélatai érdemi eltérést nem mutattak.
A gyemek azota is folyamatosan panaszmentes. Fizikalisan vizsgélva révidebb nyaka, jobb
oldalon elérébb elhelyezkedd musculus sternocleidomastoideusa, mindkét oldalra korlatozott
fejforditasa, cervicalis csigolyak processus mastoideusainak csbkkent tapinthatdsaga, jobb
convex scoliosisa és széli helyzetben beallitddasos nystagmusa emelendd ki. A syringomyelia
a gerincoszlop folyadékkal teli Uregképzddése, amelynek tobb tipusa ismert. Pontos patofizio-
l6giai hattere nem ismert. Legygakoribb etioldgigja cranio-vertebralis fejlédési rendellenesség,
ezenkivll egyéb okai is lehetnek. Ritka betegségek kozé tartozik és a gyermekkori eléfordu-
lasa még ennél is ritkabb. Progndzisa a sebészi beavatkozasoknak kdszénhetden csdkkent,
de jelentésen fligg a szévédményektdl. Szévédmenyei tobb szervrendszert is érinthetnek.




2015. marcius 24. péntek

8:30-10:30 EPILEPSZIA I. - RITKA EPILEPSZIA SZINDROMAK
DR. NEUWIRTH MAGDA EMLEKERE

EPILEPSZIAS HALOZATOKROL, EGYSZERUEN

Clemens Béla
Kenézy Gyula Kérhaz, Neurologial Osztaly, Debrecen

A haldzati szemlélet” a természettudomanyok Uj Utja. Betekintést nyljt az agyi szervezédés
szintjeibe, torvényeibe. Elteried6ben van az idegtudomany és a neuroldgia szamos tertletén.
Természetes, hogy alkalmazasatol eredményeket varnak az orvostudomany azon tertletein,
amelyeken a hagyomanyos orvosi észjarassal és vizsgald eszkozokkel nem boldogulunk. Az
epilepsziak terén a ,haldzati szemlélet” iktalis és interiktalis vonatkozasban is hasznalatos. Az
eléadas targya az interiktalis allapot elemzése. Ez a megkdzelités is objektiv adatokra épul
(EEG, strukturélis és funkcionalis MRI, DTI, stb), de ezeket modern matematikai eszkozokkel
modellalt vagy adat-vezérelt (empirikus, ,data-driven’) rendszerbe foglaljuk. Az eléadasban az
epilepsziak néhany ,alapkérdésérdl” esik sz6 amelyeket a jelenlegi tankdnyvek és a gyakor-
|6 orvos is jol ismernek, am magatél értetédének gondolnak vagy megvitatasra alkalmatlan
premisszaként kezelnek. E bevezetd utan az absence, a juvenilis mioklonusos epilepszia, be-
nignus centrotemporalis epilepszia és egyéb, gdcos epilepsziak haldzati elemzésének ismer-
tetése kovetkezik, Bemutatjuk, hogy a halozati elemzés szUkségessége, modszere, meglepd
és lelkesité eredményei intuitive, magasabb idegélettani és matematikai képzettség nélkul is
megérthetdk.

A CSECSEMOKORI MALIGNUS MIGRALO PARTIALIS EPILEPSZIAROL
EGY BETEGUNK KAPCSAN

Siegler Zsuzsa', Jakus Rita', Kébor Jené?
'"MRE Bethesda Gyermekkoérhaz, Budapest
2Szegedi Tudomanyegyetem Gyermekklinika

A csecsemdkori malignus migralé partialis epilepszia a ritka epilepszia szindromak kézé tar-
tozik. 6 honapos kor elétt induld, igen gyakori, valtozod lokalizaciojl, vegetativ tinetekkel kisért
rohamok jellemzik. Az ictalis EEG felvételek is valtozd rohamindulast és egy rohamon bellli
shiftelédést mutatnak. A rohamok rendkivll terapiarezisztensek. A csecsemdk fejlédése min-
den tekintetben kedvezdtlen. Az etioldgia egyelére kérdéses, eziranyban kiterjedt genetikai
vizsgalatok folynak. Nagy valdszinliséggel ioncsatorna betegségrél van szo.

A kllonbdzd terapias probalkozasokrol egyelére sajnos csak anekdotikus kdzlések vannak.
Betegunk kortorténetét, jellegzetes EEG felvételeit mutatjuk be és ismertetjik sajat terapias
tapasztalatainkat.

A REFLEX EPILEPSZIA RITKA FORMAJA: BATHING EPILEPSY
Gyorsok Zsuzsanna, Siegler Zsuzsa, Hegyi Marta, Jakus Rita, Locsei-Fekete Anett’,

Hamar Judit, Fogarasi Andras
MRE Bethesda Gyermekkorhaz, Budapest
'PTE Klinikai Kézpont, Orvosgenetikai Intézet, Pécs

7 hénapos leany csecsemdénél testmeleg furdéviz provokalta reflex epilepszias ronamot mu-
tatunk be, melyet video felvétellel, EEG-vel és EKG-val demonstralunk.

Aflrdetés provokalta epilepszias ronamot a channelopathiak kbzé soroljak. Ismertetjlik ennek
a ritka betegségnek a klinikai jellemzéit és a differencial diagnosztikai szempontbdl széba jové
korképeket.

BOULVARD OF THE BROKEN DREAMS
Kollar Katalin, Rosdy Beata, Mdser Judit, Mellar Monika

Heim Pal Gyermekkorhaz, Neurologial Osztaly, Budapest

Bevezetés: Az igen ritka reflex epilepsziak szamos formaja ismert.

Ezek egyike a musicogen epilepszia.

Esetismertetés: Jelenleg 18 éves férfibeteg esetét ismertetjlk.

11 éves kordban halmozott epilepszias ronamokkal indult a Klinikai kép alapjan vegul limbi-
kus encephalitisnek bizonyuld betegsége. Gyogyulasat kévetden epilepszias ronama hosz-
szasan nem jelentkezett, ezért a kezdetben kombinalt anticonvulsiv kezelését fokozatosan
leépitettlk. Gyogyszercsdkkentésben jelentkezett ismét fokalisan induld, majd generalizalbdd
GM rohama, mely késébbiekben csak évente 1-2 alkalommal, gyogyszerkinagyast kovetden,
vagy magas lazas éllapotban Iépett fel. Kezelése utolsd két évében jelentkezd 3 rohamét
egyértelmlen egy adott zene hallgatasahoz kotétte. Vided EEG- alatt tortént provokéacio a
beteg felvetéseét igazolta.

Megbeszélés: A musicogen eilepszia barmely életkorban jelentkezhet. Egy-egy betegnél alta-
l&ban ugyanaz a konkrét zene véltja ki a gyakran simplex vagy komplex partialis ronamot, mely
jelentkezésének mechanizmusa osszetett. A direkt hangingeren kivll affectiv tenyezéknek is
szerepe van, mely a limbikus rendszer bevonddaséra utal. A reflex epilepsziak jorészt ,genu-
in” epilepsziaknak tekintenddk, de beteglinknél nagy valdoszinliséggel a lezajlott encephalitis
kévetkezményének tarthato.

STIRIPENTOL TEBAPJAVAL SZERZETT TAPASZTALATAINK
DRAVET SZINDROMAS GYERMEKNEL
Mellar Monika, Rosdy Beéta, Kollar Katalin, Méser Judit

Heim Pal Gyermekkorhaz, Neuroldgiai Osztaly, Budapest

Bevezetés: A Dravet szindrdma egy sulyos csecsemdékorban kezddddé epilepszia szindroma,
amelyben jellemz&en a rohamok igen nehezen befolyasolhatok a mar jol ismert antiepilepti-
kumokkal. Ugyanakkor a nemzetkédzi irodalomban szamos kbzlemény olvashaté a stiripentol
hatékonyséagardl ebben a kérképben, mely hazankban még nincs forgalomban, de megfelel
engedélyezési eljarast kdvetden kulfoldrél beszerezhetd.

Esetismertetés: Egy genetikailag igazolt Dravet szindrémas gyermek esetét szeretnénk ismer-
tetni, akinél valproate, clobazam és topiramat kombinélt terapia mellett is jelentkezd ronamok
miatt vezettlk be a stiripentolt. Ennek eredményeként a ronamkontroll tekintetében jelentés
elérelépés tortént, ugyanakkor féként a kezdeti idészakban szamos mellékhatas (pl. étvagy-
talanség, aluszékonysag, majenzimek emelkedése) jelentkezett, amelyek jelentésen megne-
hezitették a gyermek kezelését.

Kovetkeztetés: Osszhangban a nemzetkédzi adatokkal esetlinkben is jelentés életminéség ja-
vulast eredményezett a stiripentol. Az alacsony esetszam és a gyogyszerhez vald hozzajutas
nehézségel miatt ugyanakkor hazankban még kevés a gyakorlati tapasztalat, mely a kezelés
kapcsan felmerUlé probléméak megoldasaban nehézséget okozhat.




KET SIKERESEN OPERALT HYPOTHALAMUS HAMARTOMAS GYERMEK ESETE
Hegyi Marta', Neuwirth Magdolna', Siegler Zsuzsa', Barsi Péter?, Bognar LaszIo®,

Fogarasi Andras'

'MRE Bethesda Gyermekkaérhaza, Neurologia, Budapest
°SE MR Kutaté Kozpont, Budapest

SDEKK Idegsebészeti Klinika, Debrecen

Elsé betegunk 17 éves leany: 11 éves koréig normal fejlédésd, majd rezisztens epilepszidja és
hangulatzavara alakult ki. Kezdeti rohamai: nevetés, balra adversio, manualis automatizmusok,
zavart tudat, heti tobbszor. Utdbbi iddben rdvid tonusos ronamok napi tobbszdr. 11 évesen
térfoglald suprasellaris cysta idegsebészeti indikacidval tortend eltavolitasa. A kévetéses MR-
eken hypothalamus hamartoma valt nyilvanvaléva. EEG-k kezdetben jobb féltekei gorcsjelek.
16 évesen hypothalamus hamartorma mitéti eltavolitasa. Azota ritka, alkalmi rohamkidjulas.
Méasodik beteglink 11 éves: fejlédése kezdetektdl vontatott, iskolas koréra részképesség za-
varok. 8 honapos koréatél epilepszias, kezdetben infantilis spazmus sorozatok, ezek gyogy-
szeresen megszintethetdk, megrekedések, mosolygasok napi tobbszor. Kezdeti EEG-in bi-
lateralis synchron hatso terlleti interictalis gorcsjelek, késébb norméal EEG. Ictalis mintéja
generalizalt meglassulas. MR 2 évesen mutatta hypothalamus hamartoméjat, mely az akkori
lehetéségekkel inoperabilis volt. 10 évesen endoscopos tumor deconnexio, és mintavétel
tortént, azodta ronammentes.

11:00 - 12:20 EPILEPSZIAII. - DIAGNo,le,, TERAPIA
DR. SARACZ JUDIT EMLEKERE

MENNYIBEN FUGG AZ EPILEPSIA AZ ELETKORTOL ES AZ AGY KAROSODASATOL?

Berényi Marianne, Orbanné Maros lldikd
Szent.Margit Kérhaz, Fejlédésneurolégia, Budapest

Ujsztilott és csecsemdkorban a symptomas epilepsia nem tartozik a ritkasagok kozé. A
szimptoma azonban nem oki, hanem kiséré tényezéje az epilepsianak és sokféle valtozata
lehet. Epilepsiat kisérhet, v agy epilepsia kisérheti a hydrocephalust, a hydroanencephaliét,
a periventricularis leukomaltiat, az agy kilénbdzé helyein tamadt vérzéseket és ezek kulon-
podz6 fokozatait, a memnigitist, a kulonbdzd migratios zavarokat, stb. Ugyan csak gyakori,
hogy ugyanilyen, vagy hasonld homonim elvaltozasok nem jarnak epilepsiaval. Mikor okoznak
epilepsiat és mikor nem? Mi a kapcsolat a kéros morfologia és a koros neurofizioldgia kézott,
nem beszélve a tobbféle epilepsiardl? Az dsszes tényezd figyelembe vétele csillagaszati sza-
mokhoz vezethet. Mi a teendd?

A csecsemd érdekében, egyeldre nem a lehetséges okra, hanem az agyi karosodashoz
esetlegesen tarsuld epilepsiara kell dsszpontositani, akar van ennek jele a korai idészakban,
akér nincsen. Ennek egyetlen médja minden agyi fejlédésében veszélyeztetett, agyi karoso-
dott szoros nyomon kovetés, ismételt video- EEG vizsgalattal, a megelézés és korai kezelés
érdekében.

A Jelenlegi nemzetkdzi irodalom (bér hasznalia az ILEA definicioit) egyre inkabb megerdsiti
azt az osztalyunk altal hosszu évtizedek ota hangoztatott megéllapitast, hogy az UjszUlbtt- és
csecsemdOkori epilepsiara az érettségnek megfeleld variabilitas és az egyes jellegzetes epi-
lepsia-syndromak egymasba atmenetele jellemzd.

A variabilitast dokomentéaljuk video-EEG és MR felvételekkel, és az adott periodusra jellemzé
semiologiaval.

LACOSAMID INTRAVENAS ALKALMAZASA LONG TERM EEG-VEL KOVETETT
FOCALIS STATUS EPILEPTICUSBAN )
Rosdy Beéta!, Kollar Katalin', Moser Judit’, Mellar Monika!, Kiss G.?, Marai K.?, Kovéacs Eva®,
Varallyay Gyorgy*

Heim Pal Gyermekkoérhaz, Neuroldgia, Budapest

“Heim Pal Gyermekkorhéz, Anaesthesioldgia és Intenziv Therapia

*Heim Pal Gyermekkaorhaz, CT és Intervencios Radiologia
4SE MR Kutaté Kézpont, Budapest

Bevezetés: a Lacosamide (LCM) Uj antiepileptikum, amelyet 16 éves kor feletti focalis és ma-
sodlagosan generalizalddd rohamok esetén torzskonyvezett az EU gydgyszer engedélyezési
hatésaga (EMA).

Az intravénas LCM biohasznosulasa egyezik a szajon at alkalmazott készitménnyel, ezért a
fenti epilepszia formakorokben, amennyiben a szajon at vald adagolas akadalyozott, haszna-
latét szintén engedélyezték.

Esetismertetés: 11 éves coelidkias, I-s tipusu diabetes miatt inzulinnal kezelt gyermeknél is-
meretlen eredetl virus encephalitis talajan focalis status epilepticus alakult ki. Ezt sem ben-
zodiazepinnel, sem intravénas valproat és levetiracetam kombinaciojaval nem lehetett uralni.
Folyamatos EEG monitorizalast végeztlink. Gépi lélegeztetés mellett, off label engedély bir-
tokéban 3 mg/ kg LCM —t alkalmaztunk. A status megszint. Extubéalast kbvetéen halmozott
rohamai visszatértek, ekkor az LCM doézisat duplajara emelttik. Mind a Klinikai, mind az elekt-
romos rohamai promt megsz(ntek. Azéta is rohammentes. LCM-hez kotheté mellékhatast
nem észlelttink. Gyogyultan tavozott.

Kovetkeztetés: esetlink azt mutatja, hogy a LCM hatasos add-on kezelési alternativa gyer-
mekkori terdpia rezisztens status epilepticusban. Az intravénas LCM hasznalata egyszerd,
mellékhatéas profilia a széjon &t alkalmazott készitménnyel egyezd.

ATIPUSOS BENIGNUS FOKALIS EPILEPSZIA - CSENDES STATUSZ EPILEPTIKUSZ
Kollar Katalin, Rosdy Beata, Moser Judit, Mellar Monika

Heim P&l Gyermekkorhaz, Neuroldgiai Osztaly, Budapest

Bevezetés:Az MR negativ gyermekkori fokalis epilepsziék besorolasa tobbnyire az epilepto-
gén fokusz lokalizaciojahoz kotdtt és legtébb a benignus formakérbe tartozo.

Esetismertetés: 9,5 éves fiugyermek esetét ismertetjlk. Két napon belll harom alkalommal
jelentkezd, fokdlisan induld szekunder generalizalodd rohamaval indult betegsége. A masodik
rohamot kévetéen viselkedése megvaltozott, kifejezetten nyugtalan,periddusok valtakoztak
mérsékelt hypnoid tudatzavarral. Eber allapotaban rovid rendezett iddszakok kivételével visel-
kedése komyezet és szUIBk felé is idénként tamado volt, vizsgalatkor feladatokat nem, vagy
nehezen értette. Infect, illetve autoimmun encephalitis, ADEM iranyéban végzett vizsgalatok
azokat nem igazolték. Felmerdlt csendes statusz, vagy halmozott silens rohamok lehetésé-
ge, melyet az EEG vizsgalat megerdsitett. A silens ronamok gyakran oldalt valtottak 7 napos
folyamatos, részben vided, részben long term EEG-vel kovetett kezelését ismertetjUuk eléadéa-
sunkban.

Megbeszélés: Az atipusos benignus fokalis epilepsia (ABPE) nincs benne az epilepszia- és
epilepszias szindromak klasszifikacidjaban. Heterogén csoport. Tobbféle ronamtipus megje-
lenhet, a fokalis rohamok szekunder generalizaldbdhatnak. Csendes statusz eléfordulhat, ami
klinikailag zavartsagban, viselkedészavarban is megnyilvanulhat.

Eldadasunkban szeretnénk felnivni a figyelmet a statusz epilepticus kezelésében elengedne-
tetlen folyamatos EEG monitorizélas fontossagara is.




STATUS EPILEPTICUS SIKERES KEZELESE FIRES-BEN
Liptai Zoltan', Richter Eva?, Ujhelyi Enik&'

'Szent LaszIo Korhéaz, Budapest

2NUTRICIA

Bevezetés: A FIRES ismeretlen eredetl, laz-indukalta epilepszia szindroma, mely addig egész-
séges gyermekekben alakul ki. Akut szakaban hetekig tartd, gyodgyszer-rezisztens status epilep-
ticus jellemzi, melynek hatterében gyulladasos liquor eltérés, anyagcsere- vagy egyeb betegség
nem mutathatd ki. Az elmult évek soran tobb kdzleméeny szamolt be ketogén diéta kedvezd
hatasardl e gyakran fatélis kimenetelll betegségben.

Esetismertetés: Addig egészséges 10,5 éves leany beteglinknél 3 napos lazas prodroma utan
teraplarezisztens, bal tulsulyu facio-brachialis gércsronamok jelentkeztek, melyek status epilep-
ticussza élltak 6ssze. Liquora normalis volt, infektiv vagy immunoldgiai korok nem volt igazolhato,
MRI egy hét utan a kétoldali temporomedialis struktirak — vélhetéen szekunder — duzzanatat
és jelfokozddasat mutatta. A kombinalt antikonvulziv terapia teljies kudarca miatt a betegség 3.
hetében a zavart tudaty, altatott, géppel lélegeztetett betegnél gyomorszondan at ketogén diéta
indult, mely egy nap muiva a status epilepticus megsziinését eredményezte, a beteg extubalha-
16, hazaadhato volt. Egy hdnap rohammentesség utan gyogyszeres kezelésre gyengén reagélo,
de izolalt, rovid goresok alakultak ki, ami a betegség kronikus szakaban jellemza.

Konkluzio: Intenziv osztalyon kezelt, sllyos, életveszélyes éallapotll beteg ketogén étrenddel,
gyomorszondan at vald kalorizadlasa nem tartozik a szokasos, életmentd beavatkozasok kézé.
FIRES-ben azonban képes véget vetni a szokasos gyogyszerekkel szemben refrakter status
epilepticusnak, javitva a beteg tulélési esélyeit és varhatod életminéségét.

14:00 - 15:00 EPILEPSZIA Ill. - GENETIKA

EPILEPSZIA ES KOPIASZAM VALTOZASOK

Hadzsiev Kinga, Czakd Méarta, Komlosi Katalin, Lécsei-Fekete Anett, Melegh Béla
PTE KK, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

Intézetlinkben 2012. januarjatol all a diagnosztika rendelkezésére a molekularis kariotipizalas.
Ez a mddszer napjainkban méar validalt, elsé vonalbeli vizsgalomaodszer a fejlédésbeli késés,
intellektualis zavar és a kongenitélis rendellenességek terén éppugy, mint bizonyos epilepszi-
as betegek kapcsan.

Az elmUlt idészakban kb. 120 aCGH vizsgalat tortént intézetlinkben, ennek kapcséan eléadéa-
sunkban éattekintenénk eredmeényeinket, kilonods tekintettel a feltehetdéen a kopiaszam valto-
zas kodvetkeztében kialakult epilepszia fenotipusok értékelésére.

KLEEFSTRA SZINDROMA

Szabod Néra!, Hadzsiev Kinga?, Tegzes Andrea®, Felkai Maria*, Kundra Olga’, Altmann Anna'
1Szent Janos Korhaz és EBEK, Budai Gyermekkérhéz, Budapest

°PTE KK, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

SSoproni Erzsébet Oktatd Korhaz és Rehabilitacios Intézet

4Szent Margit Kérhéaz, Fejlédésneurologiai Osztaly, Budapest

Eldadasunkban két esetlink kapcséan a Kleefstra, vagy mas nevén 9 g szubtelomerikus delécio
szindromat szeretnénk bemutatni. Prevalencidja egyel6re ismeretlen, azonban az Uj molekularis
technikak széles korl elterjedésével egyre t6bb esetben ismerik fel.

A betegekre specidlis arcberendezes, intellektudlis deficit, hypotonia, sllyosan megkésett be-
szedfgjlddes jellemzé, amelyeknez a Klinikai tinetek széles spektruma tarsul. A kiséré rendellenes-
ségek korében leggyakrabban szivigjlédési rendellenessegek (ASD, pulmonalis stenosis, VSD),
epilepszia, filkban genitélis eltérések (hypospadiasis, rejtett heréjlség), veseérintettség (hydro-
nephrosis, cystak, vesico-uretralis reflux), rekurrens infekciok és hallaskarosodas fordul elé. Ka-
maszkorban viselkedészavar és autisztikus magatartas is fellephet. Kleefstra szindroma az EHMT1

gén (eukromatikus hiszton-lizin N-metil-transzferaz) pontmutécioja vagy a 9934.3 régio mikrodelé-
cidja miatt alakul ki. A gén altal kodolt fehérje a hiszton funkcid szabalyozasaban vesz részt. A pre-
zentacionkban bemutatni kivant eseteinknél a 9-es kromoszoma hosszU karjanak szubtelomeri-
kus delécidja igazolodott FISH ill. array CGH mddszerrel (Orvosi Genetikai Intézet, PTE).

Mindkét gyermek epilepszias. A jelenleg 3 éves kislanyt sulyos fokl spazmusok, West szind-
roma miatt kezdtuk kezelni, majd Lennox-Gastaut szindromanak megfelel6 kép alakult ki, de a
hosszas, kombinalt gyogyszerbedlitast kdvetéen ronammentességet sikertilt elémiink. Kleefst-
ra szindrdmaban az ilyen sulyos foku és tipust rohamok szokatlannak tekintheték.

Méasik beteglnket, egy 5 éves kisfillt, fokélis epilepszia miatt kezeljlk. A gyermek honapok
Ota rohammentes, noha epilepszigja kezdetben terapiarezisztensnek volt tekinthetd. Az antiepi-
leptikumok metabolizmusa néla eltért a szokasostol, minimalis gyogyszerddzis mellett toxikus
tartomanyu vérszintek voltak mérheték. Ezt a jelenséget eddig Kleefstra szindromaban még
nem irtak le.

Pacienseink a szindromaval jaré szamos egyéb eltérés (congenitalis vitium, hallaskéarosodas,
hypothyreasis, visszatérd hugyuti és pumonalis fertézések, megkésett beszédfejlédés, immun-
hiany, stb.) miatt komplex gondozast igényelnek. Bemutatott eseteink szép példai annak, amikor
a genetikai hattér korai feltarasanak kdszonhetéen a gyermekeket gondozo team kiépitésére
idében nyflik lehetéséglink. Mivel a microdelécids szindromak felismerése méara hazankban is
kénnyen elérnetd, igy a rutin diagnosztika és ellatas részét kell, hogy képezze.

MICROCEPHALIA, PONTOCEREBELLARIS HYPOPLASIA ES EPILEPSZIA
CASK MUTACIO KOVETKEZTEBEN
Maté Adrienn!, Szakszon Katalin?, Nagy Judit Andrea?, Zombor Melinda®, Rudas Gabor*,

Zimmermann Aliz®, Fred van Ruissen®, Frank Baas®, Sztriha LaszI6®
'SZTE Idegsebészeti és Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged

“DEKK, Gyermekgyogyaszati Intezet, Debrecen

SSZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika és GYE Kozpont, Szeged

4SE MR Kutatokdzpont, Budapest

SAcademic Medical Center, Department of Genome Analysis, Amsterdam, The Netherlands

Célkitlizés: A CASK fehérie a membranhoz asszocialt guanilat kinaz fehériecsalad tagja. Szere-
pet jatszik az idegrendszer fejlédésében és a szinapszisok mikodésében. Az eimdit években
a CASK gén mutéacitinak koroki szerepe igazolddott leanybetegekiben microcephaliaval tarsuld
pontocerebellaris hypoplasia (MIC-PCH) hatterében. Két beteget mutatunk be, akiknek a MIC-
PCH kiséretében gyogyszer rezisztens epilepsziajuk is volt, a genetikai vizsgalat pedig de novo
loss of function mutaciot igazolt a CASK génben.

Modszerek: Ismételt fejlédésneuroldgial, agyl MRI, EEG, BERA és szemészeti vizsgélatot végez-
tink. Kromoszéma rendellenesség, veleszUletett anyagcsere betegség, és intrauterin infekcid
exon), tovabba az intron-exon hatérainak a vizsgalata tortént.

Eredmeények: Mindkét leanynak sllyos veleszlletett microcephaligja volt, motoros és szellemi
fejlédéstk késlekedett. Az MRI pontocerebellaris hypoplasiat mutatott. Két éves koruk kortl epi-
lepszias spazmusra emlékeztetd ronamok jelentkeztek, az EEG felvételeken kétoldali tliske-las-
sU kistléseket lattunk. Az egyik beteg fenotipusa klldndsen sulyos volt, spasztikus tetraplegigja
latas- és hallaskarosodassal, valamint sulyos mentalis retardacioval tarsult, mig a masik beteg
rendkivll lassU motoros és szellemi fejlédés jeleit mutatta. A CASK génben heterozigdta delécio
igazolodott mindkét betegben: 8 nukleotid delécidja az elébbi betegnél, (c.20_27delTGTTC-
GAG p.LeurArgfsX35), mig a masiknal egy nukleotid delécidja (¢.1034delG p.Arg345Lysfs®).
Mindkét delécid korai stop kodon megjelenését eredményezi. A betegek szlilei egészségesek.
Kovetkeztetések: De novo CASK mutacio lehetdségére célszer( gondolni, ha leanybetegben
pontocerebellaris hypoplasia tarsul microcephaliaval. Epilepsziat csak néhany esetben irtak le,
betegeinkben azonban késdi kezdet( epilepszias spazmusra emiékeztets ronamok jelentkeztek
koros EEG kiséretében. A mutacio felismerése korrekt genetikai tanacsadast tesz lehetévé.




A MINOR FIZIKALIS ANOMALIAK GYERMEKKORI IDIOPATIAS EPILEPSZIABAN
Csabi Gyorgyl', Zsuppan Richard', Jeges Sara?, Tenyi Tamas®

'PTE KK, Gyermekgyogyaszati Klinika, Pécs

°PTE KK, Egészségtudomanyi Kar

SPTE KK, Pszichiatriai és Pszichoterapias Klinika

Vizsgélat célia: A minor fizikélis anomaliak (amelyek a prenatalis agyfejlédés zavarainak mar-
kerei) gyakorisagat tanulmanyoztuk idiopétias epilepsziaban szenvedd gyermekek korében,
hogy indirekt adatokat nyerjiink a korkép idegfejlédési hatterérdl.

Modszerek: A vizsgalatban egy Méhes (1985) altal kidolgozott skalat hasznaltunk, amellyel 57
minor fizikalis anomélia gyakorisagat vizsgaltuk 24 idiopatias epilepsziaban szenvedd és 24
illesztett kontroll gyermek esetében.

Eredmeények: A minor fizikalis anomaliak szignifikansan gyakrabban voltak észlelhetéek a be-
tegek csoportjaban a kontrollokkal 6sszehasonlitva. Harom anomalia individuélis elemzése
soran talaltunk statisztikailag szignifikans kulonbséget a két csoport kozott. Két minor mal-
formacio (primitiv fUl, dupla hatsé hajforgd) és egy fenogenetikai varians (epicanthus) volt
gyakoribb az idiopatias epilepszia miatt kezelt betegek csoportjaban.

Kovetkeztetés: A minor fizikalis anomaliak gyakoribb megjelenése idiopatias epilepsziaban
val6szinUsiti, hogy a prenatalis agyfejlédés szakaszaban szerepet jatszo patologias faktorok
szerepet jatszhatnak a korkép kialakulasaban.

Tamogatas: A szerz6k a Nemzeti Agykutatasi Program (NAP) KTIA_NAP_13_1_2013_001 ta-
mogatasaval dolgoznak.

15:30-16:30 MEGSZENVEDETT DIAGNOZISAINK I.

RASMUSSEN ENCEPHALITIS: NEHEZ DIAGNOZIS, MEG NEHEZEBB TERAPIA
SzamosUjvari Judit', Rosdy Beéta', Kollar Katalin', Moser Judit!, Mellar Monika', Kovacs Eva?,
Kiss Gabriella®, Rudas Gabor*, Varallyay Gyorgy*

'Heim Pal Gyermekkorhaz, Neurologiai Osztaly, Budapest

?Heim Pal Gyermekkorhaz, CT és Intervenciés Radiolégia Osztaly

SHeim Pal Gyermekkadrhéaz, Anaesthesioldgiai és Intenziv terapias osztaly
4SE MR Kutato Kézpont, Budapest

Bevezetés: A Rasmussen encephalitis immunmediélt, progressziv, altalaban az egyik oldali
hemispheriumot érintd megbetegedés. A konzervativ kezelési modok csak atmenetileg javi-
hatnak a beteg allapotan, a végsé megoldas a hemispherotomia.

Esetismertetés: 9 éves korban indult epilepszia betegsége, lazhoz kotott nagyrohamokkal. A
késGbbiekben epilepsia partialis continua bontakozott ki, amelyet antiepileptikumokkal nem
tudtunk befolyasolni. A koponya MR vizsgalata fokalis corticalis és subcorticalis jelzavart ész-
lelt, a hosszmetszeti kdvetés felvetette Rasmussen encephalitis lehetdségét. A PET CT csak
fokalis agykérgi hipometabolizmust mutatott. Immunmodulans terapiét inditottunk. Szteroid
I6késkezelés mellett plasmapheresist alkalmaztunk, de a harmadik kezelés utan szeptikus
szovédmeény miatt immunglobulin terapiara valtottunk az alacsony doézisu szteroid kezelés
folytatasa mellett. Ezalatt antiepileptikum valtas is tortént. Atmeneti ronammentességet ko-
vetéen jelenleg fokalis motoros rohamai naponta jelentkeznek, jobb alsé végtagi paresise
progredial. Mentalisan ép. Agybiopsziat tervezink.

Kovetkeztetés: Rasmussen encephalitisben az antiepileptikumok alkalmazasa mellett koran
elkezdett immunoldgiai kezelés javasolt. A mitét idépontjanak megvélasztasa kritikus. A posz-
toperativ tlnet- egyuttes nem lehet sulyosabb, mint a betegségbdl adddoé rezidualis tinetek.

EGYSZERU LABORVIZSGALATTAL KISZURHETO, SULYOS MOTOROS
ES MENTALIS RETARDACIOT OKOZO, KET ANYAGCSERE BETEGSEG
ELOFORDULASA OSZTALYUNKON

Felkai Maria
Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneurolégiai Osztaly, Budapest

Mentalis retardatio a lakossag harom szazalékaban észlelhetd. Sulyos forméaja (IQ 40 alatt),
mely tobbnyire motoros elmaradassal is jar, kb. egy szazalékot érint. A genetikai hattér ki-
deritésének nagy jelentésége van az ismétlédés elkerlilésében, az egészséges testvérek
megszUletésének lehetéve tételében, ill. a nagyon ritkan kezelheté neurogenetikai betegségek
id6ben tortend diagnosztizalasaban. Beteganyagunk 5-10%-a negativ prae-, peri- és post-
natalis anamnesis és gyakran normélis agyszerkezet (koponya MR) ellenére is kdros neurolo-
giai tlineteket, kifejezett figyelemzavart mutat, sokszor dysmorphias tinetek nélkll. A magas
esetszam, a szlldk jogos elvarasa miatt szlikségesse valt a komplex kivizsgalas rendszeres
megszervezése mas intézetekkel vald kooperacioban (kiterjesztett anyagcsereszireés, citog-
enetika,koponya-, szlkség esetén gerinc MR vizsgélat, EMG-ENG vizsgalat, izom-, ideg-
biopszias anyag vizsgélata, feltételezett szindroma alapjan célzott genetikai vizsgalat, stb.). Az
osztalyos kivizsgalas részeként elvegezhetd rutin laboratoriumi vizsgalattal azonban bizonyos
esetekben konkrét gyanu allithato fel adott betegséggel kapcsolatban, elkertihetdveé teve sok,
esetUkben folosleges vizsgélatot. Igy a néhany hetes korban diagnosztizalt SLO szindromas
beteglnk idében jutott megfeleld terapiahoz, elkerlive az idéveszteséggel aranyosan meg-
jelend, visszafordithatatlan idegrendszeri karosodast. A nagyon ritka, nemhez kotott, szintén
monogénes 6roklédésd Allan-Herndon-Dudley szindromaban szenvedd beteglnk esetében
pedig az eredmény az volt, hogy ,de novo” mutacio igazolddott, az édesanya a célzott gene-
tikai vizsgalattal nem bizonyult hordozénak.

HYPOMYELINISATIOVAL JARO LEUKODYSTROPHIAK. ESETBEMUTATAS
ES DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKA

Zimmermann Aliz', M&té Adrienn?, Zombor Melinda', Sztriha LaszId'
'SZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika és GYE Kézpont, Szeged
°SZTE AOK Idegsebészeti Klinika, Szeged

Célkitlizés A hypomyelinisatioval jard leukodystrophiakat a myelin-fejlédés rendellenessége jel-
lemzi, nem pedig myelin destrukcio. Az ismételt T2 MRl felvételeken hianyzik, vagy mérsékiédik
a jelintenzitas csdkkeneése, amely jelzi a myelin jelenlétét, mig a T1 felvételeken altaldban nem
észlelhetd jelintenzitas csdkkenés. Eldadasunkban a hypomyelinisatioval jard korképek differen-
cial-diagnosztikgjat kiséreljlk meg bemutatni egy eset kapcsan.

Modszerek: Tiz éves filibeteglinkédn neuroldgiai, agyi MRI és szemészeti vizsgéalatok torténtek.
Konvenciondlis molekuléris genetikai vizsgalatokkal szamos génben (PLP1, GJC2, FAM126A,
POLR3A, POLR3B) kerestlink mutaciot, vegul az Uj generacios szekvenalas alkalmazasa ve-
zetett eredményre,

Eredmények: Beteglink normalis perinatalis szak utan 1 éves korig zavartalanul fejlédétt. Kis-
dedkorban jelentkeztek a tlinetei: vegtagremegés, gyengeség, ataxia. Teleangiectasiat, nystag-
must nem észleltink. Klinikai allapota folyamatosan progredialt: jelenleg dysphagia, dysarthria,
kifejezett tremor, ataxia, alsé végtagi spaszticitas és kognitiv leépliés uralja a képet, a gyermek
kerekes székhez kotott, PEG-en keresztUl taplalhatd. A tobbszér ismételt MRI hypomyelinisati-
Ot igazolt. Molekularis genetikai vizsgélatokkal az alabbi korképeket zartuk ki: Pelizasus-Mer-
zbacher és Pelizasus-Merzbacher-szer(i betegség, hypomyelinisatio és kongenitalis cataracta
szindréma, Pol lll-fliggd leukodystrophia leirt formai. Vegul egy kanadai munkacsoporttal kolla-
Kovetkeztetések: A hypomyelinisatioval jard korképek differencialdiagnosztikéja rendkivil nehéz.
Ezen ritka betegségek hatterében heterogén genetikai okok allhatnak. Remélhetd, hogy az Uj
generacios molekularis genetikai modszerek alkalmazasa megkonnyiti a diagnozis felallitaséat és

a genetikai tanacsadast.
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AKUT HYPOTONIAS PARAPARESIS. GUILLAN-BARRE SYNDROMA?
Perényi Helga, Bessenyei Monika, Balla Gyorgy
DEKK, Gyermekgyodgyaszati Intézet, Debrecen

Acut, hypotonias paresis hatterében gyermekkorban a leggyakoribb kérkép a Guillain-Barré
syndroma (GBS). A tlinetek jelentkezése esetén az elsé vizsgalatok az ENG és liquor analizis.
Ezen vizsgalati eredmények negativitasa azonban nem zarja ki a betegség kezdeti szakasza-
ban a GBS fennallasanak lehetéségét. A klinikum alapjan azonban mindig ez az elsd korkép,
ami felmerUl és a legtobb esetben a kezelést is ennek megfelelén inditjak el. A kezelésre nem
javulo tlnetek alapjan mertl fel a gyanu a digandzis téves voltara és tovabbi vizsgalatok (MR,
ismételt liquor analizis, ENG) szikségesek a tényleges diagnézis felallitasahoz. Az egyik ha-
sonlé klinikai tinetekkel jard betegség a myelitis.

A myelitis ritka, idiopathias vagy szerzett, gerincvelét érinté neuro-immun korkép, mely gyor-
san vezet végtaggyengeséghez és szenzoros tlinetekhez. Gyakran para- vagy posztinfekcios,
de lehet 6nalld entitas is. A betegség incidenciaja 1-8 Uj eset egy millid emberre vonatkoztatva
egy év alatt, melybdl kb. az esetek 20%-a fordul elé 18 év alatt. Akut vagy szubakut lefolya-
sU korkép, jellemzé az érintett szelvényektdl distalisan kialakuld flaccid, majd a korlefolyas
soran spasztikussa valé paresis, hypo- vagy areflexia. Amennyiben a felszalld érzékotegek
is érintettek, paresthesia és/vagy hypaesthesia alakul ki, ezen tUnetek gyermekkorban ritkan
fordulnak eld. A tlnetek gyakran aszimmetrikusak. Para- és postinfekcios formaban tébbek
kozott varicella zoster, herpes zoster virus, enterovirusok és Lyteria monocytogenes szerepel
korokozokent. Oki terapia nincs, jelenleg az elsévonalbeli terapiat a nagy dézisu intravénas
glucocorticod adéasa jelenti. A betegek tobbsége reziduélis tlinetekkel gydgyul. Eléadasunk-
ban egy 27 honapos kisded esetét szeretnénk ismertetni, akinél a kezdeti diagndzis a tranzito-
rikus coxitis volt, majd a Klinikai kép kibontakozasa utan Guillain-Barré syndroma lehetésége
merUlt fel, de a tlinetek jellege, aszimmetrikus volta az elvégzett ENG és liquoanalizis negati-
vitasa myelon és/vagy polyradicularis érintettség iranyaba terelte a gyanut. Tlnetel hatterében
myelitis igazolodott.

DEVIC SZINDROMA? SCLEROSIS MULTIPLEX? ADEM?

Gyorgy llona, Katona Nora, Szikszai Edit, Jancsik Réka, Benkd Klara
DEKK, Gyermekgyogyaszati Intézet és Radioldgiai Klinika, Debrecen

8 és fél éves autista fill sUlyos paraparesis, valamint atmeneti vizelési és székUritési zavar mi-
att kerult klinikénkra. A gerinc MR tobb szegmentre kiterjedd myelitisre utalt, a szemfenéken
jobb oldalon opticus neuritis képét észlelték. Az agyi MR felvételen jellegtelen, SM-re nem
utald fehérallomany 1ézidkat lattunk A liguorban immunoldgial eltérést nem talaltunk. A klinikai
kép kimeritette a Devic szindroma kritériumait, de az aquaporin 4 elleni ellenanyag hianya
a diagndzist nem tamasztotta ala. A szakirodalom szerint azonban a szeronegativ esetek a
szindréomaban 20-40%-ban fordulnak el6, tehat a negativitas nem zarja ki a korképet. Lokés
steroid és IVIG adaséra a paraparesis maradék nélkll oldddott. A jobb szemen a vizus ma-
radvany 0,4. A Devic szindroma modern diagnosztikajahoz hozzatartozd optikai koherencia
tomographia (OCT) kivitelezése az autista gyermeken kdézremUkddés hianyaban nem sikerilt.
A gerinc MR és a szemfenéki kép fél év alatt sem normalizalodott. Szerzék kifejtik a kdrokként
felmerUit harom korkép elkuldnitésének lehetdségeit. Targyaljak a tartds immunosuppresszio
szlkségessegét, ami a szakirodalom szerint Devic szindromaban a gyakori, tobbnyire stlyos
relapszusok miatt mérlegelendd.

LETM, ADEM VAGY NMO SPEKTRUM BETEGSEG ’
Dobner Sarolta’, Ujhelyi Enikd', Beleznay Zsuzsanna?, Szigeti Andrea®, Paraicz Eva?,
Rimely Endre®, Liptai Zoltan'

'Szent Laszlé Kérhaz, Budapest

°Semmelweis Egyetem, Immunolégiai Laboratérium, Budapest

SSemmelweis Egyetem, Szemészeti Klinika, Budapest

“MRE Bethesda Gyermekkérhaz, Budapest

5SE MR Kutatéd Kézpont, Budapest

Cél: ADEM-es betegunk bemutatasa kapcsan a kiterjedt gerincveld érintettséggel jard myeli-
tisek, illetve az NMO-spektrum betegségek rovid attekintése.

Beteganyag és maodszer: A 14 éves filt lazas megbetegedést kovetd, egy hét alatt plegiaig
progrediald kétoldali alsé végtagi gyengeség, vizelet- és széklet-inkontinencia miatt vizsgaltuk.
A kés6bbiekben tudatzavar is kibontakozott.

Eredmények: Elsé MR felvételen Thill-X kozti myelon szakaszon volt jelfokozddas, majd egy
hét mulva kétoldali periventricularis illetve hid, hidkar és mesencephalon érintettség is meg-
jelent. Mind a vér, mind a liquor aquaporin-4 ellenes antitest pozitivitast mutatott, ugyanakkor
OGP a liguorban nem volt kimutathatd., Szemészeti vizsgalata opticus neuritist nem igazolt.
Magas ddzisu szteroid adasa mellett tlinetei enyhe javulast kdvetéen romlottak, majd plasma-
ferezis alkalmazaséra regredialtak.

Kovetkeztetés: Kiterjedt gerincveldi érintettség esetén, még ha a klinikai kép ADEM-nek felel
is meg, és opticus érintettség nem igazolhatd, NMO spekirum betegség lehetésége miatt
indokolt aguaporin-4 ellenes antitest vizsgalata, pozitivitas esetén plazmaferezis és tartds im-
munmodulans kezelés mérlegelése.

DEMYELINISATIOS BETEGSEGEK DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKAI
NEHEZSEGEI GYERMEKKORBAN

Bessenyei Monika!, Csépany Tunde®, Szikszay Edit", Novak LaszI¢?, Szabd Tamas',
Kicska Nora', Lakatos Erzsébet!

'DEKK, Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen

°DEKK, Idegsebészeti Klinika

°DEKK, Neuroldgiai Klinika

Az els@ akut demyleinisatios eseményt, klinikailag izolalt syndromanak (CIS) nevezzik, amely attol
fuggben, hany akut demyelinisatios laesio talalhatd az agyban lehet monofocalis lletve multifocalis.
Gyermekkorban a multifocalis, mig fiatal felnéttkorban a monofocalis CIS eléfordulasa gyakoribb. A
diagndzis felalitasa nem kénnyl feladat. Figyelembe kell venni a betegség focalis-multifocalis vol-
tat, akut vagy subacut kezdetét és elengedhetetien a koponya MR, VEP, liquor és egyéb laborato-
riumi vizsgalatok végzése. Mindezek mellett ki kell zami a hasonld klinikai tinetekkel, diagnosztikai
eltérésékkel jard betegségeket. Egyes tanuimanyok szerint gyermekkorban a multifocalis CIS utan
a sclerosis multiplex (SM) kialakulasanak valdszintisége 29 %, mig monofocalis CIS esetén 47 %.
18 éves alatti kor alatt a sclerosis multiplexnek minddsszesen 3-10 % indul és ezeknek is csak 17
% 10 éves kor alatt. 96 % a gyermekkori eseteknek relapszalo-remittald, 3.7 % primer progressziv
SM. Fiatal gyermekkorban a masodik shub hosszabb iddintervallum utan kéveti az elsét, atlagban
6 év utan, mig fiatal felnéttkorban a méasodik shub 12 hénapon beldl. A Kinikai kép valtozatos.
Gyermekkori kezdetli SM-ben a betegség indulasatol szamitva 10 évvel késdbb jelentkezik stlyos
egeészségkarosodas, mint a felndtt kori indulast forméaban, de ez kb. 10 évvel fiatalabb életkorban
valo jelentkezést is jelent. Az akut shub kezelése parenteralisan adott corticosteroid-dal, IVIG-gel
torténhet, stlyos és/vagy az elébbiekre nem reagald formakban plazmapheresis elvégzése indo-
kolt. A felnéttkorban mér széles korben alkalmazott immunmodulans terapiara vonatkozoan ke-
vés gyermekkori tapasztalat van, kevés és kis esetszamU tanulmanyt végeztek. Magyarorszagon
indokolt esetben a kezelés off label kezelésként, kulon engedéllyel alkalmazhato. Eléadasunkban
egy sclerosis multiplexben szenvedd leanygyermekiink esetét ismertetjik, 15 éves korban kezdo6-
dé betegséggel, ahol a diagndzis felallitasa differencialdiagnosztikai problémat jelentett.




HUNTINGTON CHOREA GYERMEKKORBAN

Elmont Beatrix
Zala Megyei Kérhaz, Csecsemd és Gyermekosztaly, Zalaegerszeg

Eldadasom célia felnivni a figyelmet a csaladi anamnézis fontossagara egy gyermekkorban
ritka heredodegenerativ betegség kapcsan. A gyermeket 6 éves korban vizsgaltuk elészor
psychomotros fejlédéselmaradas miatt. Fejlédése 4-5 éves kora ota ledllt, beszedfejlédése
késett. Fizikalis vizsgélattal bal tUlstlyl spasticitast, Babinski pozitivitast, szélesebb alapu
jarast, ataxiat észleltiink. Organikus eredet keresése céljabdl koponya MR, EEG, szemé-
szet tortént negativ eredménnyel. Intenziv fejlesztést kezdtlink, tobb vizsgalatot ekkor nem
inditottuk. A szUlok kulon éltek. A gyermek tlneteivel kézel azonos idében jelentkezett az
apanal szedulés, jaras és beszédzavar — ennek hatterébe Huntington kort igazoltak — ezt
a mater a kovetkezd kontrollnal jelezte, és azt is, hogy az apai nagypapa is beteg. Ekkor
elvégeztetilik a gyermeknél is a genetikai vizsgélatot, ami a Huntington betegséget igazolta.
Jelenleg a gyermek allapota fokozatosan progredial, jarésa, koordinacidja fokozatosan romlik.
Huntington chorea progressziv, degenerativ, AD 6roklédé betegség. A 4-es kromoszéma
rovid karjan a p16,3 helyen lévé polymorf markerhez kotik a betegséget, az itt 1évé trinukleotid
repeatek korosan fokozott mennyiségbe vannak jelen. El6szor 1872-ben George Huntington
irta le a demenciaval, choreiform mozgaszavarral, psychi-atriai tlinetekkel jard korképet. Be-
tegség elfordulasa 1:24000, a gyermekkori kezdett (3-9 év kozott) ennek 5-10 %-at teszik ki,
A diagndzis pozitiv csaladi anamnézis ismeretében mar kdnnyd. A mi esetlinkben az apa és
gyermek tUnetei kozel azonos idépontban jelentkeztek, az apa diagndzisanak ismeretében
mar mi is gyorsan diagndzishoz jutottunk.

AREA POSTREMA ERINTETTSEG TUNETEIVEL KEZDODO RITKA KORKEP
Turi Alexandra!, Szécs Anna?, liniczky Séandor®, Szabo Léna', Garan Diand', Varga Edit?,

Constantin Tamas', Herczegfalvi Agnes', Vérallyay Gyorgy?, Rudas Gabor?
SE II. sz. Gyermekgydgyaszati Klinika, Budapest

°SE MR Kutatdkdzpont

SSE Neuroldgiai Klinika

A Devic betegség vagy neuromyelitis optica a latdideg és a gerincveld érintettségével jard ritka
és sulyos autoimmun korkép, melynek gyermekkori megjelenése szokatlan. A betegség igen
ritkan latdideg kérosodas tlinetei nélkUl, agytdrzsi szindrdma formajaban kezdddik.

A szerz8k egy 13 éves fill esetét ismertetik, akinél e korkép a nylltveléi area postrema érintett-
ségének tlneteivel (csuklas, hanyas, keringési instabilitas) kezd6détt, majd sulyos, kiterjedt
myelitissel folytatddott. A kis kiterjedésU agytorzsi laesiot és a myelitist MR vizsgélat igazolta,
a definitiv diagndzist az anti-Aquaporin-4 ellenanyag kimutatasa biztositotta.

Az eldadasban a gyermek kortorténetével parhuzamosan bemutatjuk a diagndzis nehézsé-
geit és az azt megalapozd MR vizsgélatok legfontosabb képeit. Felhivjuk tovabba a figyelmet
az area postrema érintettség fenti harmas tUnetegylttesére ill. a Devic betegség egyéb agy-
trzsi manifesztacioval kezd6dd formaira.

HEREDITER SPASTICUS PARAPARESIS

Bessenyei Monika, Szakszon Katalin, Kaposzta Rita, Balla Gyorgy
DEKK Gyermekgyogyaszati Intézet, Debrecen

A herediter spasticus paraparesis (HSP) a neuroldgiai 6roklédd betegségek egy nagy cso-
portja, az ide tartozo korképekben a vezetd klinikai tnet az alsd végtagokon észlelhetd spas-
ticus paresis. ,Tiszta” és komplikalt formajat kulonitjuk el. A tiszta” formaban a spasticus
paraparesis mellett egyéb tlnetek nem jellemzéek, mig a komplikélt formaban az alabbi tine-
tek tarsulhatnak: cerebellaris tUnetek, felsé végtagok amyotrophiaja, extrapyramidalis tlinetek,
ophtalmoplegia, opticus neuropathia, retinealis pigmentatio, mentalis retradtio, neuropathia,

ichthyosis. Az droklédésmenete lehet autoszomalis dominans, recessziv és X-hez kotott, A
koponya illetve gerinc MR-en nem specifikus eltérések lehetnek pl. cerebralis atrophia, corpus
callosum elvékonyodasa, nem specifikus fehéréallomanyi eltérések, a capsula interna hatsé
szarvaban nem specifikus T2 jelintenzitas fokozddas, gerincveld atrophiaja. Neuropathologiai
vizsgélatok soran a tractus corticospinalis axon degeneratiojat igazoltak, ,tiszta” formaban az
axonok demyelinisatiojat, egyes esetekben a corticalis motoneuronok és a gerinveld mellsd
szarvaban lévd sejtek szamanak csodkkenését. A HSP klinikai diagnézis. A diagndzis felallita-
sa soran alkalmazott vizsgalatok pl. MR, ENG, laboratériumi tesztek a differncialdiganosztika
szempontjabdl fontosak, illetve a komplikalt tipusnal egyes tarsuld tlnetek pl. neuropathia
igazolaséra. A terapia tUneti, izomlazitok alkalmazasa, de emellett a gyogytorna szerepe ki-
emelkedd. Azoknal a gyermekeknél, akiknél a tlinetek az elsé néhany évben jelentkeznek, az
elsd ket életévtizedben igen lassu progresszio jellemzé. A késébbi életkorban kezdéddeknél
a rosszabbodés lassu, de folyamatos éveken keresztll. A tUnetek sUlyosséaga, a progresz-
szi6 valtozd mértekd. Eléadasunkban egy 7 éves filgyermekink esetét ismertetjik, akinek
fokozatosan rosszabbodo6 jardsa hatterében merlilt fel a neuroldgiai tlnetek és a Klinikum
alapjan HSP fennallasanak lehetésége. Autoszomalis recessziv droklésmenetet feltételeziink,
a genetikai vizsgalat folyamatban.

HEREDITER ATAXIAK: A LEGGYAKORIBB KORKEP DIAGNOZISA SEM MINDIG EGY-
SZERU

Szpisjak Laszl6, Klivényi Péter, Vécsei LaszIo

SZTE AOK SZAKK, Neurologiai Klinika, Szeged

A herediter ataxiak diagnosztikaja altalaban bonyolult, hosszadalmas folyamat. Az eimult hiisz
év tudomanyos fejlédésének kdszonhetéen a primer ataxiak hatterében tobbszordsére emel-
kedett a lehetséges betegségek szama. Ezen neuroldgial korképek kdzott az eurdpai popu-
lcidban a leggyakoribb a Friedreich-kor, mely autoszomalis recessziv modon oroklddik. A
Friedreich ataxia hatterében az esetek tobbségében a 9-es kromoszoman taldlhatd FXN gén
elsd intronjaban 1evé GAA trinukleotid repeat homozigota expanzidja all. Ritkan compound
heterozigdta (repeat expanzid + pontmutacio) alapot igazolddik a betegség hatterében. Elda-
dasomban két, ataxias testvérpar esetét mutatom be, akiknél a Friedreich-korra jellegzetes
klinikai kép ellenére a genetikai eredmények eltérnek a megszokottdl, Az esetismertetés kap-
csan attekintjUk a recessziv 6roklédesi ataxiak differencialdiagnosztikajat.

11:00- 13:00 SZINES GYERMEKNEUROLOGIA

KORASZULOTTSEG, HYPOXIA ES MI MEG?

Telcs Borbéla!, Berényi Marianne!, Hadzsiev Kinga?
'Szent Margit Kérhaz, Fejlédésneuroldgia, Budapest
?Pécsi Tudomanyegyetem, Klinikai Kézpont Orvosi Genetikai Intézet

Osztélyunkon els@sorban hypoxias-ischaemias anamnézisl illetve koraszUlott, mozgéas- és
értelmi fejlédés terén veszélyeztetett csecsemdk kivizsgalasat, kezelését, nyomon kovetését
vegezzUk. Mindemellett gyakran érkeznek hozzank olyan csecsemdok, akiknek szerteagazd
kortorténete van, vagy statuszaban sokrét( eltérés tapasztalhatd, amely szamos tarszakma
bevonasét igényli a diagndzis felallitasahoz. Eléadasomban egy ilyen fiu beteg estetét ismer-
tetem.

Sz.L. 2012, februéarban kerUlt osztalyra. HELLP syndroma miatt a 31. héten szlletett, 1490
g-mal, Apgar 8/9 statussal. Fokozddo 1égzészavara miatt felmerdilt vitium lehetdsége, ekkor
derUlt fény dextrocarigjara. Hasi UH-on 1ép nem volt azonosithat, MR-en azonban azonosit-
haté volt a kisebb, dystopias 1ép. Szamos minor anomaliat és testszerte haemangiomakat
észleltek. Koponya UH-on keringészavarnak és subependymalis vérzésnek megfelelé kép
abréazolodott. Az elsd hetek soran gyakran voltak apnoei. KoraszUlbttsége és hypoxias epi-




zodok miatt kerUlt osztalyunkra kivizsgalasra. Apnoek hatterében, mozgasszabélyozésaban,
figyelmében kézponti idegrendszeri szabalyozasi zavarra utald eltérést nem talaltunk. Szamos
szervi és morfolégial eltérése miatt tovabbi vizsgalatokat inditottunk folyamatos fejlédésneuro-
logiai nyomon kovetése mellett. Vontatottabb mozgasfejlédés mellett idével koratdl elmaradd
pszichomotoros teliesitményt észleltiink. Koponya MR és kiterjesztet anyagcsere vizsgalatai
nem mutattak korjelzé eltérest. Vegll a Pécsi Tudomanyegyetem altal vegzett genetikai vizs-
gélata igazolta a 47, XY +13 [11] / 46, XY [39] genotipust, a Patau syndroma mozaik forméjat.
A beteg kévetése soran szamos, tobbek kozt genetikal vizsgélat tortént negativ eredménnyel,
mig eljutottunk a diagndzishoz. Az eset jol példazza, hogy amennyiben a kortorténet és a latott
Klinikal kép nem éall &ssze, illetve az morfoldgiai jegyek alapjan, és az elsédleges vizsgalatokkal
nem sikerlll azonositani a kérokot, érdemes folytatni a keresés ritkabb korformak iranyaba.
Genetikai betegségek esetén a pontos diagndzis nem csak a progndzis, de a csaladtervezés
szempontjabdl is fontos a betegek szlilei szamara.

CEREBROTENDINOSUS XANTHOMATOSIS |
- EGY KEZELHETO ANYAGCSERE BETEGSEG

Zombor Melinda', Méarkus Méria?, Arturo Flores Cuevas®, Kébor Jend'
1SZTE AOK Gyermekgydgyaszati Klinika, Szeged

°Szent Rokus Koérhaz, Baja,

éCentogene AG, Rostock, Németorszag

Bevezetés: A cerebrotendinosus xanthomatosis autoszomélis recessziv modon 6roklédd lipid
tarolasi betegség, amelyet a szterol-27-hidroxilaz enzimet kodold gén (CYP27A1) mutacioja
okoz. Hatterében az epesav szintézis zavara all. Eléadasunkban ezt a ritka korképet mutatjuk be.
Eset: Férfi beteglink 21 éves koraban kerdlt latotertinkbe. Korai tinetei az intellektuszavar, ca-
taracta és bizonytalan rosszullétek voltak, amelyek mar gyermekkoraban megjelentek. Kopo-
nya CT és MR eltérést nem mutatott, a kromoszéma meghatéarozas normalis férfi kariotipust
igazolt, azonban vérkémiai vizsgalataiban hiperlipidémiat talaltunk. Fizikalis statuszabdl a pes
cavus és a kifgjezetten megvastagodott Achilles inak emelenddk ki. A tUnetek és a vizsgalati
eredmények alapjan a beteglink legvaldszinlibb diagnézisa a cerebrotendinosus xanthoma-
tosis volt, amelyet a genetikai vizsgalat is igazolt: a CYP27A1 génben egy kompond heterozi-
gota mutaciot talaltak (3-as exon: ¢.646G>C p.Ala216Pro; 4-es exon: ¢.779G>A p.Trp260%).
Megbeszélés: A cerebrotendinosus xanthomatosis a szterol-27-hidroxilaz enzimet kddold gén
mutacioja okozza. Az enzim az epesav szintézisben jatszik fontos szerepet, koros mikddése
illetve hianya esetén kolesztanol halmozddik fel a vérben és a szdvetekben, xantdmak kép-
z6édnek, és ezek felelések a tunetek kialakulasaért. A kérkép gyakorisaga 4:100000, vagyis
Magyarorszagon kb. 400 beteg gyanithatd, azonban vilagszerte minddssze 300 beteg is-
mert. A korkép rendkivll aluldiagnosztizalt, mert a kezdeti tlinetek nem specifikusak, és a
betegség lassan, évek alatt progrediél. A korai diagndézis felallitasa viszont nagyon fontos, mert
kezelhetd a kor: kenodezoxikdlsavval a tlnetek kialakulasa megelézhetd, illetve a kialakult
szimptomak progresszidja megallithato.

HOMOCYSTINURIA, EGY RITKA KORKEP KLINIKAI MEGJELENESE

Papp Ferenc
SZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika, Szeged

A homocystinuria (HCU) a veleszliletett anyagcsere betegségek potencidlisan kezelheté cso-
portja, amely leggyakrabban neuroldgiai tlineteket okoz és sok esetben a neuroldgiai eltéré-
sek lehetnek az elsd tunetek. A betegségcsoportban a metionin (Met) anyagcsere veleszi-
letett enzimdefektusai a homocisztein (Hom) vérben torténd felnalmozddasahoz és vizelettel
vald Urlléséhez vezetnek,

A cisztation-szintaz defektusa kdvetkeztében kialakuld klasszikus HCU-ban a plazma Hom
szint nagyon magas (altaldban 100 mol/l felett), amit Met szint emelkedés kisér. Ez utdb-

bi kimutatasa képezi a betegség UjszUlottkori szdrésének alapjat is. Leggyakoribb tlnete a
mentalis retardacio, amely altalaban kora gyermekkorra valik nyilvanvaléva és kezeletlen eset-
ben epilepszia is tarsulhat hozza. Az agyi MR vizsgalat fehérallomanyi eltéréseket mutathat.
Thrombosisok és kdvetkezményei barmely életkorban kialakulhatnak, az esetek harmadaban
cerebrovascularisan, akut neurologial tinetekkel. Kisdedkor utan szemészeti (szemlencse
diszlokacio és sulyos myopia) és vazrendszeri eltérések (tbbbek kozdtt Marfanoid killem,
scoliosis és osteoporosis) is megjelennek.

A Hom remetilaciojanak enzimdefektusaiban a Hom emelkedés kifejezett lehet, de a Met szint
nem emelkedik vagy csokken. A remetilacios betegségek mar kora csecsemdkorban sulyos
neurologiai tineteket okozhatnak, leginkabb epilepszias encephalopathia képében. Jellemzé
lehet a progressziv pszichomotoros retardacio, melyhez késébb akut neurolégiai és pszichi-
atrial tinetek tarsulhatnak.

A Hom remetilaciojat elésegité betain (Cystadane) adasaval a Hom szint a HCU minden for-
majaban csokkenthetd. A kezelést tipustol figgden B6-, B12-vitamin, folsav és specifikus
diéta egésziti ki.

Hazankban jelenleg 9 klasszikus HCU-s gyermek all gondozas alatt, akiknél a diagndzis kiini-
kai tlinetek alapjan kerlt felallitasra. UjszUlott korban kiszdrt eset eddig nem fordult el6.
Csecsemdkori epilepszias encephalopathia, pszichomotoros elmaradas vagy akut neurologi-
ai tinetekkel jard cerebrovascularis thrombosis esetén a HCU kulonbdzd formainak lehetésé-
gére is gondolni kell, ezért plazma Hom meghatarozas szukséges.

NIEMANN PICK C BETEGSEG DIAGNOSZTIKAJA, TERAPIAJA NAPJAINKBAN
EGY BETEGUNK ISMERTETESE KAPCSAN

Hadzsiev Kinga, Komlosi Katalin, Lécsei-Fekete Anett, Melegh Béla
PTE KK Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

A Niemann Pick G(NPC) betegség egy autoszomalis recessziv droklésmenetet mutatod, prog-
ressziv neurodegeneraciot okozo lipid tarolasi betegség. A tlnetek kialakulasaért az NPC1
gén hibéi felelések, a gén altal kodolt fehérje funkcidja az intracelluléris koleszterin forgalom
szabalyozasa. Az NPC Klinikai megjelenése heterogén, a klasszikus formaban a tunetek 2- 4
éves kor kozdtt fokozatosan jelennek meg, jellegzetesen ataxia, GM rohamok és a korabban
megszerzett beszédképesség elvesztése a vezetd neuroldgiai eltérés. A tarsuld tlnetek legy-
gyakrabban disztonia, vertikalis szupranuklearis tekintésbénulas, demencia és pszichiatriai
tlnetek.

A betegség kezelése mér hazankban is elérhetd, ezért beteglink kortdrténetének bemuta-

POMPE KOR (GYAKORI TUNET, RITKA BETEGSEG)
Meré Gabriella, Balku Enikd

Szabolcs-Szatméar-Bereg Megyei Kérhazak és Egyetemi Oktatokorndz Jésa Andrés Oktatokorhéz, Gyermekosztaly,
Nyfregyhéza

A 4,5 hénapos jol fell6dé , eseménytelen perinatélis anamnézissel rendelkezd csecsemdt ru-
tinvizsgalat soran észlelt szivzdrej miatt utalta gyermekorvosa kardiologiai szakrendeléstnk-
re. A vizsgélat soran pitvari sévényhiany mellett, mérsékelt bal kamra hypertrophiat lattak, a
mellkas rtg-t megtekintve a szivarnyék mérsékelten megnagyobbodottnak bizonyult. Az EKG
és az UH kép felvetették a szivizom betegség gyanuijat, ezért kivizsgalas, diagnozis pontositas
céliabdl osztalyos kivizsgalasra felvettik.

Az elvégzett hasi UH hepatomegaliat igazolt, neurologiai vizsgalatat mérsékelt hypotoniaja,
emelkedett CK és transaminase értékek miatt tartotték fontosnak ( diff dg: myopathia, tarolasi
betegség, mitochondridlis myopathia?) Fejlédésneuroldgiai statusabdl mérsékelt axialis hypo-
tonidgja és perzisztald fokozott szimmetrikus tonusos nyaki reflex volt kiemelhetd

A kardiologiai lelet a laborleletek és a neuroldgiai status alapjan differencialdiagnosztikai céllal




vércsepp mintat kiidttink Pompe szlrésre a SOTE |. gyermekklinika anyagcsere laborato-
riumaba ahol az alfa glucosidase enzimakitivitas ismételten is igen alacsonynak bizonyult.
Diagndzisunkat a kézelmultban elvégzett genetikai vizsgélat eredménye is megerdsitette,
beteglnk a Pompe kér nem klasszikus infantilis formajanak felel meg.

|[d6kozben 6 honapos koraban addig atlagosnak induld mozgasfejlédése megtorpant, neu-
rohabilitacios traininget kezdttink. Jelen mozgasstatusaban fejlédés nem tapasztalhato, a ko-
rabbi vizsgalathoz képest hypotonigja kifejezettebbé valt.

Enzimpotlo kezelését tervezzUk, engedélyeztetés folyamatban.

TORTICOLLIS ES AMI MOGOTTE VAN

Elmont Beatrix
Zala Megyei Kérhaz, Csecsem6 és Gyermekosztaly, Zalaegerszeg

Torticollis egy olyan tlnet amivel a gyermek neuroldgial szakrendelésen az UjszUlott kortol
barmely életkorban gyakran talélkozunk. Torticollis a fej oldalra hajlasaval és torzids tartasa-
val jér6 koros tartas.

Oka lehet veleszUletett és szerzett, kialakulhat acutan és lehet atmeneti vagy kronikus, tar-
sulhat mas deformitasokhoz. Differencial diagndzis mas csecsemoékorban mint gyermek
vagy serdulé korban. Csecsemd korban a leggyakoribb ok a veleszlletett izom sértilés ,majd
kovetkezmeényes contractura (m. sternocleidomastoideus) ha kezeléstink mellett nincs javu-
las, keresnunk kell a nyaki gerinc fejlédési zavarat. Gondolni kell szemészeti eltérésre( pl.
szemizom gyengeseg), Sandifer szindromara, benignus paroxysmalis torticollisra. Nagyobb
gyermekeknél trauma vagy garat gyulladas (Grisel szindréma), retropharyngealis talyog vagy
nyaki gerinc spondylitise, de oka lehet hatsod scalai vagy gerinc térfoglalas is Idésebb serdulé
korban a nyaki izomgdres eredetd torticollissal is szamolni kell..

A mi feladatunk az, hogy gyorsan diagnézishoz jutva a szUlét megnyugtassuk, és a gyermek
adekvat kezelést kapjon. Eléadasomban szeretném a diagnosztikus buktatokra felhivni a fi-
gyelmet.

SZINES FEHERALLOMANY!| BETEGSEGEK

Maoser Judit!, Kollar Katalin', Liptai Zoltan?, Mellar Monika!, Rosdy Beéta!, Varallyay Gyorgy?
"Heim Pal Gyermekkorhaz, Budapest

2Szent Laszld Kérhaz, Budapest

SSE MR Kutatd Kézpont, Budapest

Bevezetés: A genetikailag meghatarozott leukodystrophiak és a szerzett, gyulladasos eredet(i
fehérallomanyi betegségek elkllonitése a korlefolyas alapjan ritkan jelent nehézséget.
Esetismertetés: A 8 éves filt hirtelen kezdddd fejfajas, hanyinger, szédllés, fllzigas és
aluszékonysag miatt vizsgaltuk. A szemészeti vizsgalat kétoldali pangasos papillat igazolt
jo funkciokkal. Az akut koponya MR nagy kiterjedésd, kétoldali fehérallomanyi 1€zidt jelzett.
ADEM-nek tartva a gyermek nagy doézisu szteroid kezelésben részesUlt, néhany nap miiva
panaszmentesseé valt. Az egy éve tartd kdvetés idején Ujabb neuroldgiai epizdd nem jelentke-
zett. A kontroll képalkoto vizsgélatok nem vart eredményt mutattak, ezért tovabbi kivizsgalas
tortént egyéb fehérallomanyi betegségek lehetésége miatt.

Kovetkeztetés: A koponya MR vizsgalat mellett az elektrofiziologiai vizsgalatok, pszichologiai
tesztek, liquor analizis és célzott anyagcsere vizsgéalatok segitenek a klldnbdzd, fehérallo-
manyt érinté betegségek elkulonitésében.

A FEJFAJAS EGY RITKA ETIOLOGIAJA

Simon Gabor!, Csorba Eszter?, Horvath Zoltan®, Zadori Péter
ISMKMOK, Csecsemd- és Gyermekosztaly, Kaposvar

2SMKMOK, Neurolégia

SSMKMOK, Idegsebészet

‘KE EC Diagnosztikai K&zpont, Kaposvar

A tizennégy éves gyermeket antibiotikum-terapia kezdetével egy id6ben jelentkezett kovetke-
zetes, korulirt jobb arcfél-zsibbadas és a késdbbieklben ehhez tarsuld és fajdalomesillapitasra
nem sz(nd, kétoldali halantéktéji fejfajas miatt vizsgaltuk. Sem flil-or-gégészeti, sem szajse-
bészeti lokalis okhoz nem volt kétheté ez a panasz, emiatt a kdvetkezd vizsgalatok torténtek,
Rutin laboratoriumi vizsgélata és pajzsmirigy funkcios vizsgalata nem jelzett eltérést. Orrmel-
lekUreg-felvétel, szemészeti, kardioldgiai, huszonnégy oéras véercukor-profil vizsgalata negativ
eredményt adott. Shellong-tesztie mutatott vegetativ dystoniat. Etiologia tisztazasa céljabol
koponya MR-MRA vizsgélatot vegeztink, amelyet radiologus CT-vizsgalattal kiegészitett a
|&tott elvaltozas pontos meghatarozasa céljabdl. A latott elvaltozas a két kéepalkotd vizsgélat
alapjan fibrosus dysplasianak felelt meg aneurysmas csontcystaval. A kapott lelet alapjan
szemész akut teenddt nem tartott szUkségesnek. Ful-orr-gégész audiologiai vizsgalatot vég-
zett, amely jobb oldali kis fokU vezetéses hallasvesztést irt le. Idegsebész és onkologus akut
teend6t nem tartott szlkségesnek. Tuneti fajdalomcsillapitas mellett panaszai szlntek. Kont-
roll idegsebészeti vizsgalat soran Uj keletli panasz hijan akut teendét tovabbra sem tartottak
szlkségesnek és kovetését javasoltak. Gyermekonkoldgus a késdbbiekben biopszia vételét
javasolta. Emiatt gyermek fll-or-gégész vizsgalta, aki tovabbi kovetését javasolta. 2014, De-
cemberi kontroll MR-vizsgélatan a csont folyamat mérete nem valtozott, viszont a benne 1&vd
cysta mérete nétt. A fibrosus dysplasia féként a hosszl cstves csontokat érintd ritka elvalto-
zas, amely még ritkabban, de érintheti a koponyacsontokat is, mint ebben az esetben lattuk.
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S DI WIYIA]:T'Y GONDOLJON NP-C-RE

PROGRESSZiV ATAXIA?

KOGNITiV HANYATLAS?

Lamelep’

A teljesebb életért

e

ORGANIKUS PSZICHOZIS? KOGNITIV HANYATLAS? PROGRESSZIV ATAXIA?

Ellenorizte, hogy van-e szemmozgaszavar?

Lehet C tipusu Niemann-Pick betegseg (NP-C)?

174 4
: THINK AGAIN AZ NP-C KEZELHETO BETEGSEG
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1103 Budapest, Gyomréi Gt 19-21. Szakorvosi Marketing Osztaly: 431 4907 www.richter.hu
; R L. . . - o RV .
Gyégyszerbiztonsagi Osztaly: 505 7032 drugsafetye@richterhu Tovabbi informacidkért keresse fel a www.think-npc.com weboldalt.
LAMOLEP, lamotrigin ATC: N03AX09 Javallatok: Epilepszia F 4 vagy eqyéb : adva parcialis , ill. generalizalt rohamok, L dhoz tarsulo Bipoldris . | | | ' - k i
szembeni érzékenység, sulyos ési zavarok, 2 év alatti életkor, bipolaris betegség kezelése 18 éves kor alatt. Adagolas: Epilepszia monoterdpidban: 12 év felett kezds adag: Ezta prqektet a Niemann Pick Disease Alliance koordma"a az Actelion Pharmaceuticals Ltd.
napi 1X25 mg 2 hétig, majd 1X50 mg 2 hétig, majd 1-2 hetenként 50-100 mg-mal emelhet5, fenntartd adag: napi 100-200 mg 1-2 részletben, sziikség esetén napi 500 mg-ig emelhetd. 2-12 év: Na-valproat mellett kezd6 adag: napi 1x0,15 m Ll £ e ez AL
mg/ttkg 2 hétig, uténa napi 1x0,3 mg/ttkg 2 hétig, majd 1-2 hetenként max. 0,3 mg/ttkg-mal emelve, fenntarté adag: 1-5 mg/ttkg/nap 1-2 részletben, max. 200 mg. Enziminduktor antiepileptikummal: napi 0,6 mg/ttkg 2 részletben 2 héten kozremiikodésével és anyagi tamogatasaval.
at, utana 1,2 mg/ttkg/nap 2 részletben tovabbi 2 héten at, majd 1,2 mg/ttkg-mal emelve, fenntarto adag: 5-15 mg/ttkg 2 részletben, max. napi 400 mg. Bipolris betegség: enziminhibitorok mellett kezdG adag: 25 mg masnaponként 2 hétig,
fenntarts adag: napi 100 mg, sziikség esetén 200 mg. Enziminduktorok mellett kezdo adag: napi 150 mg 2 hétig, fenntarté adag: napi 2200 mg a 7. héttsl. Mellékhatasok: Epilepszia: bériiités, ingerlékenység, fejfajas, slmossig/dlmat-
Jansagszdile, tremo, ystagmus ataxia,diplopi, homalyos s nauses, egyeh Gl panaszol faadtsdg. Bplds betegség: borkinesfefjs gatotsag,aluszkonysag, sedles arhralgia
hatas: Na-valproat, és: Siilyos borkiités kialakulhat, gyermekek esetén a kilités kezdeti képe Gsszetéveszthets infekciéval. Borkidtés jelentkezése esetén szedéseét le kell alitani (kivéve, ha
egyértelmden nem a gyogyszer okozza. Veseel<gelensegben dvatosan achats. Az adagokat fokozatosan kell csokkenteni, Vese- és miibetegséq esetén az adagolds modosl sziikséges
terhesség és szoptaté: sak vényre kiadhato gyogyszer. Teljes ar: LAMOLEP 25 mg tabletta 30x: 1506 Ft, LAMOLEP 50 g tabletta 30x: 2209 Ft, LAMOLEP 100 mg tabletta 30x: 3149 Ft,
LAMOLEP 200 mg tabletta 30 ST témogatas: Ei. 90%-0s tamogats vehetd igénybe az 5/a2 és a 7/a1 igénypontnak megfelelden: LAMOLEP 25 mg tabletta 30x: 1355 Ft, LAMOLEP 50 mg tabletta 30: 1988 Ft, LAMOLEP 100 mg

tabletta 30<: 2834 Ft, LAMOLEP 200 mg tabletta 30x 8589 Ft. Tés
vltozasok a www.oephu honlapon  tekinthetok meg. Alkalmaz
Az utolsé jovahagyott alk elirat datuma: 2014.04.02

AMOLEP 25 mg tabletta 30: 151 Ft, LAMOLEP 50 mg tabletta 30: 221 Ft, LAMOLEP 100 mg tabletta 30: 315 Ft, LAMOLEP 200 mg tabletta 30 996 Ft. Az esetleges ncTe LION Actelion Pharmaceuticals Hungaria Kit. A dokumentun lezarasanak iddpontja: 2015. apriis 7.
elgirat OGYl engedély szama: 6778/40/2004. Tovabbi részletes informaciokat az alkalmazasi eléirat tartalmaz! Lezérés datuma: 2014.05.14. 1068 Budapest, Benczir u. 47. « Tel: +36-1-413-32-70 Act/HU/Zav/2015/002
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Levetiracetam

250¢

LEVETIRACETAM - A HATEKONY ANTIEPILEPSZIAS
TERAPIA FONTOS ELEME, KEDVEZO ARON

STAIO AT TORTENS ALKALMAZASRA

L LE\

250 mg rllmlablella

Lavetirace
100 db
tamtabietia
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ROVIDITETT ALKALMAZASI ELSIRAS | Levil 250 mg | Levil 500 mg | Levil 750 mg
ES ETEL: Hatoanyag: 250 mg, 500 mg, ill. 750 mg leveti i L

TERAPIAS JAVALLATOK: A Levil tjonnan diagnosztiz: Iepllrp:z ban szenveds, 10 év
A Levil 250 mg. 500 mg, 750 mg filmtabletta adjuvins ter;
gresrohamainak k »lmvrp,]uwnnlnm)n(lnnu\u»qnlep i

or feletti I)r(rgekfm.shodl.ngchgener' zicio

an tirténé kezelésére javasolt sze:
cioval vagy anélkiil felléps - parcidlis
uenwdn felnéttek és 12 éves kor feletti serdiilok

ihds goneralzal piley

kezeléscre.

in vagy audl figgetlenil. A napi adagot két cgyenl résare losstva kell alkalmazni. Monoterdpias Felnsttek és 16
o villsareakeiitlfggen i 2 etente napi 2 250 mgmal towibb emelhets, A il

Ez a dézis a kezelés elsi napjatol kezdve alkalmazhato. A terdpi
:ck (65 éves korban és afelett): Csak besziikiilt \c:chmkno
i popul kezelés bi s
16 kezeliés gw....»k»k(z g testimeg felet) és .nkg,..«.l Kivebhtstmogis (12-17 ves) serdlih svimra: A ol osd g

ADAGOLA'S ES ALKALMAZAS: A filmtablet
éves kor felett serdiilik: A javasolt kezd

napi adag 2 x 15

vilaszreakes

re dll6 adatok. Kiegés;

||.\pu||mlx I()mg/u]w Aterd 2% 30 mg/itk; 'ga-ma-lh»m Az adagot k x 10 mey/ttkgmal lehet emelni vagy csikkenteni. A legkisebb hatisos dozist kell
alkalmazni. Az 50 kg-os vagy annil nagyobb testiomegi lallalmazottadagolis mogegye i s gsséget kell felirnia. i
szenved beteg ia i alapj a ban nem sziikséges a dozis médositisa. Silyos
méjkdrosodishan a kreatinin clearance a valosi ébbnek mutatja a é e mértdkét, Emiatt 60 ml/pm/l 73m2 alatt kreatinin clerance értékek esetéhen a napi fenntarté dézis 50%os csikkentése ajinlott.

ELLENJAVALLATOK: Losciracetimmal vagy mis pirrolidon-szirmazekkal, il a készitme cly y szemben tilé

KULONLEGES FIGYEL ESEK ES AZ ALKAL A ATOS GVINTE ESEK: A jelenlegi Minikai & yiben a Levil it meg kell sakitan, ainlatos  ser alisit
fokozatosan abbahagyni. L. részletes alkal elgirst. Vescki ssenveds betegeknél srikséges lehet a Levil dézisinak modositisa. Silyos mijmikidés zavarban ssenveds betegeknél 6 dé dsa eltt ajanlat
avesefunke ilata. Antiepilepsziis gyo uolvl»ekk ot kezelt betegeknél imgyilkossigi kisérletet, i edéstjelentettek. Ennek knwlkenplwnahel»g@knpl folyamatosan
ellendrizi kel a d i ésjeleit,és fontolora kell venni a meglelel kezelést, A betegek (ésa betegek gondozinak) figyelmet fel kel ivmi arra, hogy kérjenel orvosi tandcsot, nmcnmlbrnndrp)cmac vazy

ongyilko:

agi gondolatok vagy wrlkedw]elel Iepneuek fel. »\ g}ermekekle vonatkozoan rendelkes allé adatok nem utalnak a nivekedésre és a serdiilésre gyakorolt hatisra. A tanulsra, az intellige

s nlul: éere s a termékonysigre gyakorolt hosai tivi hatisok azonban jelenleg meg nem ismertek gyermekek esetében.
ESEGYEB 6 Felnteken végaet inikai viagi ol szirmazo premarketing adatok szerint a Levil nem befolyisolja a virsgilt yogyszerek
ibbi ezen gyégyszerek sem befolyisoljik a Levil inetikjit. A datok nem utalnak ki ignifiki i alis antikoncipi illetye digoxinnal és warfarinnal. Ld. a részletes alkal,
EG ES AS: A Levil isa a terhesség alatt és a fogamzisgitlot nem szedd, [ug.nnmképsarlﬁkr\él nem javasolt, esak nagyon indokolt esethen. Az a betegség
eredményezhet, eziltal drtalmas lehet az anyira és a magzatra egyarant. A lovetiracetim kivilaszt6dik az anyatejbe. Emiatt a szoptatis nem ajanlott. Ha azonban a szoptatis ideje alatt . a szoptatis fo

figyelembe vételével mérlegelni kell akezelés eldny/kockizat ardnyit.

A iTMENY HATASAI A GE ES GEPEK U Az egyéni érzékenységhen fenndllo esetleges kiilonbségek miatt egyes betegek, fként a teripia

Kedetén vagy a dézis emelését kivetgen dlmossigot vagy egyéh kizponti idegrends Ihetnek. Emiatt ajanlatos az Gvatossig olyan esetekben, amikor a betegeknek gyakorlottsigot igényld feladatokat kel tefjesiteniiik, példaul
épjé éskor vagy gipek ésckor. A betegek lehetdleg ne vezessenek gépeket mindaddig, amig be nem bizonyosodik, hogy a kezelés nem befolysolja az ilyen tevékenységek végaésehes sziikséges képességeket.
iVA MELLE A 6 végett Klinikai vissgilatok sord ésrlelt nemkivinatos hatisok a ek voltak: asthenia és szédiilé apid

a
. izgatotisig, anorexia, asthenia és

It nemkivinatos hatis a firadisig és a somnolentia volt. Gyermekek esetében a jelentett sok a ek voltak:

fejféja. A felngtteken, serdiilokon és gyermekeken végzett Klinikai vizsglatok sorén és a| alapjin észlelt nembkiy Bthaoe i . & séssletosalkalmasdsi elrdaban.

TULADAGOLAS: Tiinetck: A Levil ti dsi eseteiben agitatio, itds, tudatzavar, légzésdepress fordult el Kezelé nines specifikus antidotuma. A tiladagols kezelése tiinet jellegt, sor
Keriilhet hemodializisre is. A miivese extrakeids hatékonysiga 60 %-0s a im és T4 %-0s az elsddleges metabolit esetéhen

FELHASZNALHATOSAGI IDOTARTAM: 3 év | KULONLEGES TAROLASI ELOIRA Kiilonleges taroldst nem igényel. | AS: 250 mg fi 100 db: 500 mg fi 120 db; 750 mg. 60 db

0OSZTALYOZAS: Korlitozott érvényi n folyamatos szakorvosi ellenérzés mellett alkalmazhato gyégyszer (S7).

A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTIA: Med; p Gybgyszeripari Kft., | 2097 Pili; jend, Ady Endre u. 1.

A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA: 0GYIT-21821/01 Levil 250 0 m filmtabltia 100x | OGYKT-21821/02 Leil 500 mg filmtableta 120x | OGYLT-21821/03 Levil 750 mg ilmableta 60x
A SZOVEG ELLENORZESENEK DATUMA: 2011.08.29. | Tovibbi i asért kérjiik, olvassa el a részletes alkalmazsi elirast. www.ogyihu | Lezirva: 2015. aprilis 9.

i rendelvényher kititt, szakorvosi/korhizi diagnézist kive




