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napi 1X25 mg 2 hétig, majd 150 mg 2 hétig, majd 1-2 hetenként 50-100 mg-mal emelhetd, fenntarté adag: napi 100-200 mg 1-2 részletben, sziikség esetén napi 500 mg-ig emelheté. 2-12 év: Na-valproat mellett kezdé adag: napi 1X0,15
mg/itkg 2 hétig, uténa napi 1X0,3 mg/ttkg 2 hétig, majd 1-2 hetenként max. 0,3 mg/ttkg-mal emelve, fenntartd adag: 1-5 mg/ttkg/nap 1-2 részletben, max. 200 mg. Enziminduktor antiepileptikummal: napi 0,6 m/ttkg 2 részletben 2 héten
&, utdna 1,2 mg/ttkg/nap 2 részletben tovabbi 2 héten &, majd 1,2 mg/ttkg mal emelve, fenntarté adag: 5-15 mg/ttkg 2 részletben, max. napi 400 mg. Bipoldris betegség: enziminhibitorok mellett kezd6 adag: 25 mg masnaponként 2 hétig,
fenntartd adag: napi 100 mg, sziikség esetén 200 mg, Enziminduktorok mellett kezds adag: napi 1X50 mg 2 hétig, fenntarté adag: napi 2200 mg a 7. héttsl. Mellékhatasok: Epilepszia: borkiités, ingerlékenység, fejféjds,
a\mossag/a\ma!lansag szédiilés, tremor, nystagmus, ataxia, diplopia, homlyos léts, nausea, eqyéb GI panaszok, faradtsag. Bipolris betegség: birkiités,fejfdjas, izgatottség, aluszékonysdg, szédiilés, arthralgia, izomfajdalom, hatfajdalom.
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LAMOLEP 100 mg tabletta 30x: 2833 Ft, LAMOLEP 200 mg tabletta 30 8589 Ft. T dij: LAMOLEP 25 mg tabletta 30x: 151 Ft, LAMOLEP 50 mg tabletta 30: 221 Ft, LAMOLEP 100 mg tabletta 30: 316 Ft, LAMOLEP 200 g tabletta 30X
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Balassagyarmat

Balassagyarmat - 6h, hogy szeretem!
Legszebb oft volt fiatal életem,

oft nem bdntott taldn még semmi se
(s ha bantott, régtén gyégyult a sebe).
Véletlen, hogy apédmat épp oda
vezényelte a vastt. Nekem a

folyé tetszett legjobban, az Ipoly.

Vissza, Gyarmatra

Vissza, Gyarmatra.

Mult, vagy még?” - ,Jelen!”,

felelt széz hang, s helyemre hirtelen
egy gyermek dllt. En mutattam neki:
LA tulsé rét mér Szlovdkial” - ,Ni”
tapsolt & ,libdk! hogy széll a pehely
s futni kezdett, be a semmibe, fel:

|

’

+Csupa 8rvény: sikoltasz, s mar sodor!” -
mondtdk a nagyok... Orvény - ez a szé
a mesékbe vitt, oda, ahol a |6

tindér lakott, s a gonosz, s a csodds
kirdlylany, s a léngtorky érids,

és Isten, s az 6rdégoék-angyalok.
Orvény volt nekem a vilég s titok.

Hogy hittem még! - l&4téhatdromon

Ogy élt a sarkany, mint egy rossz rokon,
épp Ugy élt, csak egy kicsit tévolabb,
mint mi a Templom utca 10 alatt.

|attam: s vele, amelyen d&tszaladt,
megint l&ttam a régi fa-hidat,

bér szétlétték (vagy elvitte a jég?):
s kettés szemmel az Ipoly drvizét

s a vén fGzeket, a géresdséket,
tele friss hajtasokkal... Szellemek
rajzottak el8; &t Mamika is;

s mikor végil a Templom utca 10
udvardn dlltam, s a mai mégstt
szdz régi kert szikrdzott-répkddatt
egymdson &t, megzendilt a Mese:
JKivagy?” ,1d8k és Lelkek Tébbese!”

Szabé Lé&rinc: Ticsdkzene
Kedves Kollégak! Tisztelt Vendégeink!

A magyar gyermekneurolégusok 38. alkalommal gyGinek éssze évi tudomd-
nyos tandcskozdsukra. Nagy éréminkre szolgdl, hogy a Magyar Gyermek-
neurolégiai Térsasdg Il. Kongresszusat a Dr. Kenessey Albert Kérhdz Gyer-
mekosztdlya rendezheti meg 2014. dprilis 3-5. kézétt (csitériék-szombat),
Balassagyarmaton, Palécorszdg F8vdarosdban, Mikszath, Maddch és Szabd
L&rinc varosdban. Balassagyarmat, a Civitas Fortissima (,A legbétrabb varos”)
az orszdg északi részén, az Ipoly folyé mentén, a Négrddi-medencében fekvé
18 ezer lakost hatérvaros. A jelentés térténelmi malttal, gazdag kulturélis ha-
gyomadnyokkal, valldsi sokszinGséggel rendelkezé telepilés a térség oktatdsi,
kulturdlis, gazdasdgi és egészségigyi kdézpontja. A kongresszus f8 témai ebben
az évben a gyermekkori stroke és cerebrovascularis betegségek, a genetika
és az 6rokzold téma, az epilepszia lesznek. Minden kedves részivevé szamdra
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A kongresszus védnoke:
Medvécz Lajos, Balassagyarmat Véros Polgérmestere

Hdézigazda:
Dr. Kenessey Albert Kérhéz, Gyermekosztély

A kongresszus elndke:
Dr. Hollédy Katalin, a Tarsasdg elnsdke

A helyi szervezébizottsdg elnoke:
Dr. Bauer Viktor

Csecsemd- és gyermekgydgydsz, gyermekneurolégus szakorvos, osztalyvezetd f8orvos
Dr. Kenessey Albert Kérhaz, Gyermekosztély

Tudomdnyos szervezébizottsdg:

Dr. Hollédy Katalin, elndk

Dr. CsUllég Zsuzsanna Dr. Liptai Zoltén

Dr. Kollér Katalin Dr. Szever Zsuzsanna




ALTALANOS INFORMACIO

Kongresszus és regisztrdcié helyszine
Mikszath Kalmén Mivel8dési Kézpont
Balassagyarmat, Rakéczi Fejedelem Gtja 50.

Regisztrdciés iroda nyitva tartéasa:

2014. Gprilis 3., csitdrtok 8.30-17.00
2014. Gprilis 4., péntek 8.00 - 18.00
2014. Gprilis 5., szombat 8.00 - 12.00

Szervezéiroda

Congressline Kft.
1065 Budapest Révay kéz 2.
Telefon: +36 1 429 0146, +36 1 312 1582, +36 70 608 6806
Fax: +36 1 429 0147
E-mail: Benyhe Illdiké  benyhe@congressline.hu

Gaitz Eva gaitz@congressline.hu
www.congressline.hu




Részvételi dijak:

Tarsaségi tagok 19.500,- Ft 22.000,- 24.000,- Ft
Nem tagok 23.500,- Ft 25.500,- Ft 27.000,- Ft
Rezidens* / PhD / nyugdijos 11.000,- Ft 13.000,- Ft 13.000,- Ft
Kiallité 18.000,- Ft 18.000,- Ft 18.000,- Ft
Kisérd 9.000,- Ft 11.000,- Ft 12.000,- Ft
Napijegy csutértok/péntek 10.000,- Ft

szombat 6.000,- Ft

*alapképzésben részivevé orvostanhallgatéd A részvételi dij 27% Afa-t tartalmaz.

A részvételi dij tartalmazza:

- a kongresszuson valé részvételt

- a kongresszus kiadvanyait

- a kdvészineteket

- a csitérteki meglepetés programot, majd Fogaddst a régi Varmegyehdzan
- a helyi kultdrtérténeti varosnézést

- a pénteki kéz6s vacsordt (Bank)

A kisér8i részvételi dij tartalmazza:

- a helyi kultdrtérténeti varosnézést

- a csUtértoki meglepetés programot, majd Fogaddst a régi Varmegyehdzdan
- a pénteki kéz6s vacsordt (Bank)

A napijegy dra tartalmazza az aznapi részvételt a tudomdnyos programon,
kitGz8t, a programfizetet és a kdvészineteket.

Névkitizdé




Szakmai kidllték, tdmogatok:

VALEANT

Fharsis Magpararunag Kio.

a business unit of G.L. Pharma GmbH

T EIE GEROT 7P L/ ACH & LET

FIMEDPRO NUTRICIA  c@ poiea TARCHOMIN S.A.

Advanced Medical Nutrition

gengyme @

RICHTER GEDEON A SANOFI COMPANY L J

Tdarsasdagi programok

Csitértok 18.00-16l Meglepetés ,zértkérd” program*,

20.00-t4l Fogadds a régi Varmegyehézén
Pénteken 13.00-14.30  KultUrtérténeti varosnézés
Pénteken 19.30-16l Kéz6s vacsora, Bank

*Helyszinen jelentkez8k részére a Meglepetés program elsé részét nem tudjuk biztositani, a prog-
ramon valé részvételt kizdrélag elbzetesen, a személyi adatok megaddsdval lehetett jelezni.




Busztranszfer

2014.04.03, 21:00 Balossagyarmat Ersekvadkert - Bank (To Wellness Hotel)
2014.04.03, 21:00 Balassagyarmat Négradgdrdony (Fénix Hotel)

2014.04.04, 08:15 Bénk Frsekvadkert - Balassagyarmat

2014.04.04, 08:30 Nagradgdrdony Balassagyarmat

2014.04.04, 09:15 Bank Frsekvadkert - Balassagyarmat

2014.04.04, 09:30 Nagradgdrdony Balassagyarmat

2014.04.04, 17:45 Balossagyarmat Ersekvadkert - Bank (T6 Wellness Hotel)
2014.04.04, 17:45 Balossagyarmat Négradgdrdony (Fénix Hotel)

2014.04.04, 19:15 Négradgdrdony Balassagyarmat - Ersekvadkert - Bank
2014.04.04, 22:30 Bénk Frsekvadkert - Balassagyarmat - Nogrdgdrdony

Eléaddsok

Az el8adésok idétartama (4ltalédban) 10 perc, az ettél eltérd idStartamokat a
programfizetben és a visszaigazoldsokban is jeleztik.

Kérjuk az el6addkat az el6adésok idejének pontos betartdsdra, a nagyon
feszitett kongresszusi program miatt.

Az el8addsok feltdltésére az adott eléadésblokk elétti szinetben (vagy koréb-
bi szinetekben) van lehetéség!
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RESZLETES PROGRAM

2014. APRILIS 3., CSUTORTOK

10.30 - 11.00 Megnyité, Széndsy emlékérem ataddsa

11:00 - 13:10 GENETIKA
Uléselndk: Hollédy Katalin és Herczegfalvi Agnes

GENETIKAI ES KORNYEZETI TENYEZOK AZ UJSZULOTT
ES A CSECSEMO TANULASABAN

Katona Ferenc

Szent Margit Korhdz, Fejlédésneuroldgiai Osztdly, Budapest

GENETIKA (F)ESZTELENUL (30 perc)
Tory Kdlmdn
SE 1. sz. Gyermekklinika, Genetikai Kutatdcsoport, Budapest

KOMPLEX FEJLODESI RENDELLENESSEGGEL SZULETETT BETEGEINK
VIZSGALATA ACGH-VAL ES A MODSZER ROVID ISMERTETESE (20 perc)
Hadzsiev Kinga

PTE KK, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

RITKA NEUROGENETIKAI KORKEPEK DIAGNOSZTIKAJA

EXOM SZEKVENALASSAL (20 perc)

Komlési Katalin, Hadzsiev Kinga, Csdbi Gyérgyi, Pal Endre, Brunhilde Wirth, Melegh Béla
PTE KK, Orvosi Genetikai Intézet, Pécs

UJABB ISMERETEK A CONGENITALIS MYSTHENIA SY
PATOFIZIOLOGIAJAROL ES GENETIKAJAROL
Herczegfalvi Agnes', Karcagi Veronika?

ISE . sz. Gyermekklinika




PONTOCEREBELLARIS HYPOPLASIA ES SPINALIS MOTONEURON
DEGENERACIO. MUTACIOK AZ RNS EXOSZOMA EGYIK KOMPONENSET
(EXOSC3) KODOLO GENBEN

Zimmermann A.!, Mdté A., Szabo N.5, Eggens VR.C, Dijns-de Wissel M.B.*, Poll-Thé BT,
Niermeijer J.M.E*, Szahé H.!, Hortobdgyi 1¢, Barth PG.5, Baas E*, Sztriha L.'

ISITE Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kozpont, Szeged

27T Idegsebészeti Klinika, Szeged

5Szent Janos Kérhdz ésszak-budai Fgyesitett Korhdzak, Budai Gyermekkdrhdz, Budapest

*Department of Genome Analysis, Academic Medical Centre, Amszterdam, Hollandia

SDivision of Pedliatric Neurology, Emma’s Children’s Hospital, Academic Medical Centre, Amsterdom, Hollandia
8DF OFC Patholdgiai Intézet, Neurapatholdgiai Tanszék, Debrecen

13:10 — 14:10 EBEDSZUNET

14:10 - 16:00 EPILEPSZIA
Uléselnok: Gyorgy llona és Fogarasi Andrds

VALEANT SZIMPOZIUM (45 perc)

LEGGYAKORIBB PROBLEMAK ES MEGOLDASOK A GYERMEKKORI
EPILEPSZIA KEZELESEBEN

Fogarasi Andrds

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Budapest

Rosdy Bedta

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

GYERMEKKORI EPILEPSZIAK SPONTAN GYOGYULASA: MI TUKROZODIK
AZ EEG-BENZ? (20 perc)

Clemens Béla

Kenézy Gyula Karhdz, Neurolégiai Osztdly, Debrecen

AZ ESES ELEKTROFIZIOLOGIAI KEPET MUTATO BETEGEK
ROHAMTIPUSAINAK ELEMZESE




,FORRO Viz" EPILEPSZIA

Zombor Melinda', Rosdy Bedta?, Bereg Edit', Kobor Jend'

IS7TE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kizpont, Szeged
“Heim Pal Gyermekkadrhdz, Budapest

16:00 — 16:15 SZUNET

16:15 - 17:45 |DEGSEBESZET
Uléselnok: Dobronyi llona és Bognér Laszlé

AZ EPILEPSZIA SEBESZ| KEZELESE (20 perc)
Bognar Ldszlo, Fekete Gahor
DE OFC Idegsebészeti Klinika, Debrecen

DISZTONIA KEZELESE MELY AGY! STIMULACIOVAL: 50 ESET TAPASZTALATAINAK
OSSZEFOGLALASA

Kovdcs Norbert!, Deli Gabriella', Balds Istvan?, Doczi Tamds?, Aschermann Zsuzsanna’,
Bosnydk Edit', Hadzsiev Kinga®, Hollody Katalin®, Komoly Samuel’

'PTE KK Neuroldgiai Klinika, Pécs

*PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

SPTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

AZ UJSZULOTTKORI PLEXUS BRACHIALIS SERULESEK SEBESZI ELLATASA
Pintér Sandor
SITE AOK TraumatolGgiai Klinika, Szeged

PLEXUS CENTRUM (5 perc)
Schultheisz Judit, Kereskényi Bernadett
Gézengiiz Alapitvany

ISMETELT INTRAPARENCHYMALI§AN NYAleIRIGYEKBE ADOTT XEOMIN



A TAMOP 6.1.4. KORAGYERMEKKORI (0-7 EV) KIEMELT PROJEKT
CELKITUZESEI ES EDDIGI EREDMENYEI

A GYERMEKNEUROLOGUS SZEMSZOGEBOL

Fogarasi Andrds, Kereki Judit

GYEMSZI, Budapest

ANTSZ ORSZAGOS TISZTIFOORVOSI HIVATAL - TAMOP 6.1.4.
KORAGYERMEKKORI (0-7 EV) PROGRAM 1V./3 ELEMI PROJEKT

- ,GYERMEKUT” ALGORITMUS

Baver Viktor!, Gyarmathyné Doma Gabriella?, Kereki Judit®, Micski Judit*, Nador Csaba®,
Nyuli Krisztina®, Schultheisz Judit’, Somodiné Baldzs Andred?, l:lihelyi Jénos’, Vamos Eva'
'Dr. Kenessey Albert Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Balassagyarmat

Veszprém Megyei Kormdnyhivatal Népegészségiigyi Szakigazgatdsi Szerve Infézete

3NTSZ OTH - TAMOP 6.1.4. Koragyermekkori (0-7 év) Program, Budapest

4NTSZ OTH - TAMOP 6.1.4., IV/3., Budapest

SMagyar Honvédség Egészségiigyi Kizpont PIC osztdly, Budapest

$0rszdgos Gyermekegészségiigyi Intézet, Budapest

"Gézenguiz Alapitvany a Sziiletési Karosultakért, Budapest

8Semmelweis Egyetem Egészségtudomdnyi Kar, Budapest

*Hazi gyermekorvos, sportorvos, Nyiregyhdza

Feiér Megyei Onkormdnyzat Tanuldsi Képességet Vizsqdlo Szakértdi és Rehabilitdcids Bizottsdga és Egységes
Pedagdgiai Szakszolgdlat, Székesfehérvir

18.00 — 20.00 MEGLEPETES ,, ZARTKORU PROGRAM”

20.00 - 21.00 FOGADAS

B e
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2014. APRILIS 4., PENTEK

09:00 - 11:00 STROKE
Uléselndk: Beke Anna és Berényi Marianne

PERINATALIS STROKE (20 perc)
Merd Gabriella
Jésa Andrds Oktatokdrhdz Gyermekosztdly, Nyiregyhdza

STROKE ELOFORDULASA UJSZULOTTKORBAN
Csécsei Marta, Princzkel Erzsébet
Szent Janos Kérhdz PIC osztdly, Budapest

UISZULOTTKORI STROKE FEJLODESNEUROLOGIAI VONATKOZASAI
Berényi Marianne
Szent Margit Korhdz, Fejlddésneuroldgiai Osztdly, Budapest

STROKE ELLATAS TEGNAP MA, HOLNAP (30 perc)
Ovdry Csaba
OITI, Stroke Osztdly, Budapest

STROKE KEPALKOTO DIAGNOSZTIKAJA GYERMEKKORBAN (20 perc)
Rudas Gabor

SE MR Kutatdkdzpont, Budapest

11:00 - 11:20 SZUNET

11:20 - 11:35 STROKE
Uléselndk: Veres Eva és Rosdy Bedta

ISCHEMIAS STROKE KEZELESEVEL SZERZETT TAPASZTALATAINK




11:35 - 12:40 SINUS THROMBOSIS - KEREKASZTAL

GYERMEKKORI SINUS THROMBOZIS (20 perc)

Rosdy B.!, Kollar K.!, Méser J.!, Melldr M., Csakanyi Zs.?, Kiss G.°, Kovdcs X
Varallyay Gy, Katona G.?

"Heim Pdl Gyermekkdrhdz Neurologia, Budapest

“Heim Pal Gyermekdrhdz Fiil —Or-Gégészet, Budapest

SHeim Pal Gyermekkdrhdz Intenziv osztdly, Budapest

*Heim Pal Gyermekkdrhdz CT és Intervencids Rodiologia, Budapest

5SE MR Kutatokdizpont, Budapest

SINUS THROMBOSIS A GYERMEKKORBAN; A RADIOLOGIA
Rudas Gabor
Semmelweis Egyetem, MR Kutatdkdzpont, Budapest

CEREBRALIS VENAS SINUSTHROMBOSISOK GYERMEKKORBAN
Kicska Nora, Besenyei Monika, Szikszay Edit, Balla Gyorgy
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

SINUS THROMBOSISOK ETIOLOGIAJA

Simon Gdbor', Csorba Eszter?, Hollédy Katalin®

1SM Kaposi Mér Oktatd Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Kaposvér
2SM Kaposi Mér Oktaté Kérhdz Neuroldgia, Kaposvdr

SPTE KK Gyermekklinika, Neurolégiai Osztdly, Pécs

13:00 - 14:30 EBEDSZUNET ES VAROSNEZES

14:30 - 16:30 CEREBROVASCULARIS KORKEPEK
Uléselnok: Kollgr Katalin és Princzinger Agota

THROMBOPHILIA A GYERMEKKORI STROKE ETIOLOGIAJABAN




MUBILLENTYU MIATT ALKALMAZOTT ANTIKOAGULANS KEZELES

ES GYERMEKKORI STROKE

Deme Anna', Markia Baldzs?, Gyorsok Zsuzsanna?, Oprea Valéria®, Kévari Helga', Dunai
Gyorgy', Ernyei Szilvia', Kocsis Istvén'*

1Szent Lazdr Megyei Korhdz, Gyermekosztdly, Salgdtarin

20T, Budapest

SGottsegen Gydirgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet, Budapest

ISE Il.sz. Sziilészeti és Nagydgydszati Klinika, Budapest

VENA GALENI MALFORMATIO:

KLINIKUM, KEPALKOTO DIAGNOSZTIKA, THERAPIAS LEHETOSEGEK
Skobrdk Andrea’, Mohay Gabriella?, Huddk Istvan®, Hollédy Katalin'

'PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

2PTE KK Radioldgiai Klinika, Pécs

SPTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

SUBARACHNOIDEALIS VERZES CSECSEMOKORBAN
Kicska Néra, Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Fehér Bogldrka, Mdk Edina, Lantos Lajos, Balla Gyorgy
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

DISSZEKALO ANEURYSMA AZ ARTERIA CEREBELLARIS SUPERIORON
Molndr Bernadett', Merd Gabriella', Lazdr Istvdn?, Dicsé Ferenc'

1S7:57-B Megyei Kérhdzak és Egyetemi Oktatdkdrhdz Gyermekosztdly, Nyiregyhdza

ZBAZ Megyei Képalkot Intézet, Miskolc

SPONTAN CERVICOCRANIALIS ARTERIAS DISSECTIO
GYERMEK- ES SERDULOKORBAN

Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Balla Gyérgy

DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

AGYI VASCULITIS GYERMEKKORBAN
Liptai Zoltan', Barsi Péter?, Varallyay Gyorgy?, Rudas Gdbor?, Varga Edit?, Garan Didna®,




DIAGNOSZTIKUS GONDOLATMENET EGY JELLEGZETES
BORTUNETBOL KIINDULVA

Mellar Ménika', Kolldr Katalin', Méser Judit', Rosdy Bedta’,

Szalai Zsuzsanna?, Vdrallyay Gyorgy®

"Heim Pal Gyermekkdrhdz Neurolégia, Budapest

Heim Pdl Gyermekkdrhdz Bdrgydgydszat, Budapest

5SE MR Kutatokdizpont, Budapest

16:30 - 17:30 KOZGYULES
20:00 - 22:00 VACSORA BANKON

2014. APRILIS 5., SZOMBAT

09:00 - 11:00 EGYEB TEMAK
Uléselnok: Szever Zsuzsa és Liptai Zoltdan

K-VITAMIN-HIANYOS VERZES — ESETBEMUTATAS

lla Veronika', Bundzsity Bojén?, Eiszrich Adém?, Markia Baldzs®, Baver Viktor!
'Dr. Kenessey Albert Kdrhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Balassagyarmat

“Peter Cerny Alapitvany a Beteg Korasziilittek Gydgyitdsaért, Budapest

S0IT, Budapest

INTRAMEDULLARIS TALYOG CSECSEMOKORBAN

Elmont Beatrix', Gardos Laszlé', Nagy Gyongyi', Aradi Mihaly', Markia Baldzs®
'Zalo Megyei Krhdz, Zalaegerszeg, Gyermek infenziv és Rehabilitdcids részleg, Radiolégiai osztdly
20ITl, Budapest

HSV ENCEPHALITIST KOVET® CHOREOATHETOSIS

Dobner Sarolta', Ujhelyi Eniké', Rosdy Bedta', Fogarasi Andrds®, Paraicz Eva®, Rudas Gdabor*,
Lukdcs Adrien’, Kolozsi Timea', Liptai Zoltdn'

1Szent Ldszlo Kérhdz, Budapest




TAPASZTALATAINK A BELL PARESIS KEZELESEVEL
Gyorgy llona, Kicska Nora
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

,EGIG ERO KORTEFA”- V.ZS. RECIDIVALO MALIGNUS CEREBELLARIS
EPENDYMOMAS GYERMEKBETEG ESETISMERTETESE KULONOS TEKINTETTEL
A TERMINALIS ALLAPOT KIHIVASAIRA

Hargita Gyéngyi, Bosz6rményi Dalma

Dr. Kenessey Albert Korhdz, Gyermekosztdly, Balassagyarmat

POSTERIOR REVERZIBILIS ENCEPHALOPATHIA SYNDROMA
Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Balla Gyorgy
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

A KLINIKUM ALAPJAN ALVASZAVARNAK VALAMINT

SZORONGASOS ZAVARNAK TUNO EPIZODOK HATTEREBEN

FOCALIS EPILEPSZIAK DIAGNOSZTIZALASA VIDEO EEG SEGITSEGEVEL
Besenyei Ménika, Gonda Gyorgyné

DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

MI ALLHAT A DEREKFAJDALOM HATTEREBEN?
Simon Gabor', Csorba Eszter?, Fehér Maté®

1SM Kaposi Mér Oktatd Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Kaposvér
2SM Kaposi Mdr Oktatd Korhdz, Kaposvdr

5SM Kaposi Mdr Oktatd Kdrhdz Idegsebészet, Kaposvdr

11:00 - 11:20 SZUNET

11:20 - 13:00 EGYEB TEMAK
Uléselnok: Csiillog Zsuzsanna és Baver Viktor




DIAGNOSZTIKUS DILEMMAK, TERAPIAS TOPRENGESEK

Méser Judit, Kolldr Katalin, Mellar Monika, Pfliegler Anna, Rosdy Bedta, Mdrai Katalin,
Fiile Istvan, Novoth Béla

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

ZSIRSAVSZUPPLEMENTACIO HATASA AZ IDEGRENDSZER FEJLODESERE
Csdbi Gyorgyi', Escolano-Margarit MV?, Hadders-Algra M.*, Koletzko B.V:, Campoy C.2, Decsi T'
'PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

UWniversity of Granada, Spanyolorszdg

5Dr. Von Hauner Children’s Hospital, Ludwig Maximilians University of Munich, Németorszdg

*Department of Paediatrics, Institute of Developmental Neurology, University Medical Center Groningen, Hollandia

METABOLIKUS TERAPIA SERDULOKORI MIGRENBEN
Farkas M. K.!, Mdk E.2, Richter E.2, Farkas V'

ISE .sz. Gyermekklinika, Budapest

2SF Digtetikai és Tapldlkozdstudomdnyi Tanszék, Budapest

IN VITRO FERTILIZACIO ELOFORDULASA CEREBRAL PARESISBEN
Filiczki Gabriella’ , Pdlfi Anett?, Rancsik Orsolya?, Kelemen Anna?

ISE Il.sz. Gyermekklinika, Budapest

Nemzetkdizi Petd Intézet, Budapest

RITKA MULTIPLEX FEJLODESI RENDELLENESSEG ESETE OSZTALYUNKON
Bevelagva Gabriela, Sztankaninecz-Varga Kldra, Baver Viktor
Dr. Kenessey Albert Krhdz-RendelGintézet, Gyermekosztdly, Balassagyarmat

13:00 KONGRESSZUS ZARASA




ABSZTRAKTOK

2014. APRILIS 3., CSUTORTOK

11:00 - 13:10 GENETIKA

GENETIKAI ES KORNYEZETI TENYEZOK AZ UJSZULOTT
ES A CSECSEMO TANULASABAN

Katona Ferenc

Szent Margit Korhdz, Fejlddésneuroldgiai Osztdly, Budapest

A kéros agyfejlédés miatt prospektiv neurotherdpidban részesitett csecsemdk
ellen&rz8 vizsgdlataibdl kiderilt, hogy tlag 32-35 % tesz ki azoknak a szama,
akik részlegesen gyégyultak, azaz csak javultak. (A gybégyult 43-46 % és az
8ndllé életvitelre képtelen 22-24 % adatait jelen el8adds nem targyaljal) A
részlegesen gyogyultak kézil csak 4-5 %-ban maradt vissza szenzomotoros
kdrosodds és a tovdbbi elldtdst igénylék kdzétt els8sorban magatartési, ér-
telmi akaddlyozottsdg jelentkezett. Ez az ardny felhivia a figyelmet arra, hogy
milyen figyelmet forditsunk a kdrosodottak tanuldsi lehetéségeire a komplex
neurotherapia sordn. A fejl6d8 idegrendszerben a sejtfejlé6dés, vandorlds és
az apoptotikus folyamatok sziletésig — néhény agyterilet kivételével — mér le-
zajlottak. A kévetkez id8szak az idegseit tengelyfonalainak mozgésa, a vetitd
palydk, a halézati rendszerek kiépulése és a szinapszis tisztulds, a rendszerek
megerésédése. Mindebben nemcsak a genetikai adottsdgok, hanem a kérnye-
zeti hatdsok is jelent8s szerepet [atszanak. Az érzékszerveken 4t bevitt ingerileti
folyamatok befolydsolhatiék a fejléd8ben lévé hdlézatok kialakuldsat, meg-
er8s6dését és dsszekapcsoléddsdt. A szakirodalom tanusdga szerint mindez,
normdlis és kéros agyfejl8dés sordn szerzett ismeretek alapjén ismertté valt a
neurobiolégidban és a gyermekneurolégidban.

GENETIKA (F)ESZTELENUL
Tory Kalman
SE | sz. Gyermekklinika, Genetikai Kutatdcsoport, Budapest




A 90-es évektdl, a Humén Genom Projekt kezdetétél, a monogénes (mendeli)
betegségekért felel8s géneket ismerjik meg, egyre gyorsulé, ebben az évtized-
ben, az U] generdciés mddszereknek kdszénhetéen mar gyakorlatilag kévethe-
tetlen Utemben. Az OMIM adatbdzis szerint 2014 mérciusdban 5178 mono-
génes betegség oka ismert, melyekért 3173 gén mutdcidja felel8s. Jol tikrozi
a két szam kozétti kildnbség, hogy a kezdeti, logikusnak tint elképzelés, mi-
szerint egy mendeli betegségért egy gén felel8s, illetve egy gén mutécidja egy
betegséget okoz, nem igaz. Egyes monogénes betegségek genetikai heterog-
enitdsa, azaz a betegségért felelés gének szdma minden kordbbi elképzelést
felolmdl, ahogy az is, hogy egyetlen génnek a mutdciéja hdny fajta betegséget
tud okozni, els8sorban a mutécié mindségének figgvényében.

A monogénes betegségek mégis azzal kecsegtetnek, hogy az dréklésmenetik
kénnyen atldthatd, és a kéroki mutécidk azonositdsa rendszerint kdnnyd. Amig
a genetikai vizsgélatokat célzottan végezzik, tehdt csak azon géneket vizsgdljuk,
melyeknek a kéroki szerepe egyértelm( egy betegségben, addig ez az esetek
tdbbségében igy is van. Nehézséget mindéssze az jelenthet, hogy nem tudunk
minden mutdciét kimutatni, illetve az egyetlen aminosavat érinté vdltozdsokrdl
nehéz lehet elddnteni, hogy kérokiak-e vagy sem. Utdbbit kilénésen megnehe-
ziti az a felismerés, hogy gyakori polimorfizmusok is okozhatnak ritka recessziv
betegséget, ha megfelel8 mutaciéval tarsulnak a mésik szil8i allélon.

A genetikai diagnosztikét azonban tovébb neheziti, ha mér nem célzott, hanem
az egész genomot pdésztdzd vizsgdlatokat végzink, melyre egyre gyakrabban
szorulunk rd, ahogy az extrém ritka betegségek okdat kezdjik keresni. Ismert, hogy
mindannyian ~10-11.000 nem csendes polimorfizmust és 300-400, az adott
gén dltal kédolt fehérie miksdését tdnkretevd sulyos mutdciét hordozunk, illetve
a genom 0,4%-4t érinti kis delécié vagy duplikdcié mindenkiben. Ezen eltérések
igen megnehezitik a teljes exomot/genomot pdsztdzd vizsgdlatok (exom-szek-
vendlés, komparativ genomidlis hibridizdcié) értékelését, hiszen gyakran lehetet-
len megmondani, hogy a szdmos eltérésbél melyik az, amelyik az adott betegsé-
gért felel8s. Mikdzben tehdt a betegségekért felelds gének azonositdsa drémaian
véltoztatia meg a betegségek patomechanizmusdrél alkotott elképzelésinket, és
alapvetd segitség az oki terdpia kutatdséban, a tévedhetetlennek hitt genetikai
diagnosztikdt komoly kihivasok elé éllitja. Olyan korszakban élink, melyben a
genetikai vizsgdlatok j6formdn csak a hibdk okdnak kideritésére irdnyul(hat)nak,
az erények, elénydk okét alig keresik, és sokszor drtalmatlan mutdciét is ké-
rosnak gondolunk. A talélt genetikai eltérések értelmezésében ezért nagyfoky
dnmérsékletet kell tanusitsunk, szem elétt tartva, hogy a jévében az dltalunk hor-
dozott patogén mutdcidk megismerése sem a megvdlioztathatatlant, hanem egy
terdpidnak a lehet8ségét fogjdk jelenteni. Addig pedig, hogy ebbdl mit érdemes
tudnunk, és mit nem, rdérink végiggondolni.



UJABB ISMERETEK A CONGENITALIS MYSTHENIA SY PATOFIZIOLOGIAJAROL
ES GENETIKAJAROL

Herczegfalvi Agnes', Karcagi Veronika?

ISE Il.sz. Gyermekklinika

2Orszdgos Komyezetegészségiigyi Intézet, Molekuldris Genetikai és Diagnosztikai Osztdly, Budapest

A congenitalis myasthenia szindréma (CMS) heterogén betegcsoport, melynek
oka a neuromuscularis transzmisszié genetikus eredet kdrosoddsa. A neuro-
muscularis junctio primer defektusa alapjan a CMS 3 formdja kilénitheté el:
presynapticus (7-8%), synaptikus (14-15%) és postsynaptikus (75-80%) forma.
A klinikai tOnetek az egyes alcsoportokon belUl valtozatosak, de jellemz&en 2
éves korig megjelennek. A véltozatos klinikai tinetek pontos ismerete, az elekt-
rofiziolégiai, genetikai és morfoldgiai vizsgélatok egyittesen a CMS patofizi-
olégidjdnak jobb megértését szolgdljgk. Molekuldris genetikai vizsgdlatokkal
igazolhaték a specifikus mutdciék. A CMS alcsoportok felismerése fontos a
megfeleld terdpia kivalasztdsa érdekében, mert bizonyos estekben az AChE-
inhibitorok hatéstalanok, vagy a tinetek progressziéjét okozhatjdk.

PONTOCEREBELLARIS HYPOPLASIA ES SPINALIS MOTONEURON
DEGENERACIO. MUTACIOK AZ RNS EXOSZOMA EGYIK KOMPONENSET
(EXOSC3) KODOLO GENBEN

Zimmermann A.!, Mdté A.?, Szab6 N.5, Eggens VR.C, Dijns-de Wissel M.B.*, Poll-Thé BT,
Niermeijer J.M.E*, Szabé H.', Hortobagyi T¢, Barth PG.%, Baas E*, Sztriha L.!

ISZTE Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kozpont, Szeged

2STTE Idegsebészeti Klinika, Szeged

5Szent Janos Kdrhdz és szak-budai Egyesitett Kérhdzak, Budai Gyermekkdrhdz, Budapest

*Department of Genome Analysis, Academic Medical Centre, Amszterdam, Hollandia

SDivision of Pedliatric Neurology, Emma’s Children’s Hospital, Academic Medical Centre, Amsterdam, Hollandia
8DE OFC Patholdgiai Intézet, Neurapatholdgiai Tanszék, Debrecen

A pontocerebellaris hypoplasia elsésorban a hid és a kisagy fejl6dési rendel-
lenessége. Szdmos tipusa van, az 1-es tipusban a kisagyban és a gerincvel8
elvlsé szarvéban elhelyezkedd motoros idegsejtek degenerdcidja lathaté. Az
1-es tipus tehdt egy progressziét mutatdé kérkép és nem statikus encephalo-
pathia. Két rokon csecsemd (egy ledny és egy fi0) hasonlé kérlefolydst esetét
ismertetjik. Mindkét gyermek consanguinus szil8ktél szdrmazott. A terhesség
zavartalan volt, bdr a magzatmozgdsokat csékkent intenzitdstaknak tartot-
ték az anydk. Terminusra 3 percentil alatti stllyal szilettek. Szdmos anomdlia
|atszott: széles, lapos orrgydk, mélyen Gl8 fulek, gétikus szdjpad, sétor alakd
szdj, révid philtrum, arthrogryposis és camptodactylia. Stlyos generalizdlt izom



hypotonia, gyengeség, nyelv fasciculatio és areflexia uralta a klinikai képet.
Vizudlis és akusztikus ingerekre nem reagdltak. Gépi [élegeztetést igényeltek
4,5, illetve 7 hénapos korban bekévetkezett haldlukig. Az agyi MR képeken
pontocerebellaris hypoplasia latszott. Az izombiopszia a gerincvel8 elilsé szar-
vi motoneuronjainak degenerécidjéra jellemzé csoportos rost atrophidt muta-
tott. A pontocerebellaris hypoplasia 1-es tipusdnak diagnézisét az autopszids
makroszképos és mikroszképos lelet, tovabbd a molekuldris genetikai vizsgdlat
is megerdsitette. Sanger szekvendldssal mindkét betegben ugyanazt a homo-
zigdta mutdciét (c.92G>C, p.Gly31Ala) taléltuk az EXOSC3 génben. A gén
egy RNS exoszéma komponenst (EXOSC3, ribosomal RNA-processing prote-
in 40) kédol. Az RNS exoszéma komplex (nem exoszéma vezikulumok!) t6bb
alegységbdl &llé struktira, amelynek az RNS anyagcseréjében van szerepe. A
3-as komponenst kédolé gén mutécidja vezet 1-es tipusi pontocerebellaris
hypoplasidhoz. Ez az elsé kérkép, amelyben egy RNS exoszéma komponenst
kédolé gén mutdcidjat irtdk le.

14:10 - 16:15 EPILEPSZIA

GYERMEKKORI EPILEPSZIAK SPONTAN GYOGYULASA: MI TUKROZODIK
AZ EEG-BEN?

Clemens Béla

Kenézy Gyula Karhdz, Neuroldgiai Osztdly, Debrecen

Bevezetés. Most bemutatandé munkdnk két, fontos adatbél indul ki. 1.) A har-
madik vildg statisztikdibél tudjuk, hogy nem kezelt epilepszids betegcsoport
fele magdtél meggydgyul. 2.) Az antiepileptikumok rohamgétlé hatdstak, de
nem gyégyitidk meg az epilepszidt. Az adatok azt sugalljdk, hogy az epilepszia
megsz(inésében agy 6n-javité képessége a donté tényezé (,medicus curat, na-
tura sanat”). Az agy epilepszia elleni munkdjdt els8sorban idiopdtids epilepszi-
ds gyermekben vizsgéliuk, akikben a gyégyulds valdszinGsége j6val nagyobb
mint egyéb epilepszidkban. Ezért reméltik, hogy az ,6ngydgyité” mechaniz-
mus hatdrozottabb formdéban dll eléttink, mint ha egyéb, bizonytalan prono-
zisU epilepszidkat vizsgdlndnk.

EEG médszerek. Kezdeti és gydgyult éllapotban (utdbbi egy éves, gyégyszer
nélkili rohammentességet jelent) készilt EEG felvételeket vizsgdltuk és hason-
litottuk &ssze EEG-LORETA és ,resting state” EEG funkcionélis konnektivitds
szempontjdbél.

Eredmények. Benignus centrotempordlis epilepszia eseteiben a kezdeti LO-
RETA eltéréseket gyégyult dllapotban mdér nem észleltik. Egyéb tipust epilep-
szidkban (absence, kriptogén-fokdlis) bonyolultabb viszonyokat taléltunk, ami



dsszefiggésben dllhat azzal, hogy gyégyuldsuk soha nem veheté olyan biz-
tosra mint BCTE-ben. A ,resting state” hdlézati EEG tevékenység viselkedése
titokzatosabb, mert a kezdeti hdlézati rendellenesség megszinése mellett i,
statisztikusan szintén kérosként értelmezendd hélézati minték jelentkezését is
megfigyeltik. Lehetséges, hogy a két tendencia (lokdlis abnormalitds eltinése
ES halézati dtrendezddés) egyitt jelenti a gydgyulds neurobiolégiai mechaniz-
musat.

AZ ESES ELEKTROFIZIOLOGIAI KEPET MUTATO BETEGEK
ROHAMTIPUSAINAK ELEMZESE

Hegyi Mdrta, Siegler Zsuzsa, Neuwirth Magdolna, Jakus Rita, Fogarasi Andrds
MRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Neuroldgia

A Bethesda Gyermekkérhdz Epilepsia Centrumdban azon betegek kértdrténetét
vizsgdltuk, akiknek 2000. és 2012. kézétt az EEG-je egy vagy tébb alkalommal
ESES-t mutatott, részletekre kiterjedé anamnézissel és hosszmetszeti kvetéssel
rendelkeztink. 33 beteg anyaga kerilt feldolgozdsra. Az epilepsia syndromét
tekintve ESES syndroméba, BCTE syndromdba, Landau-Kleffner syndromaba,
szerzett opercularis syndromdba, valamint symptomés focalis epilepsidba vol-
tak sorolhatdk a betegek. A beteg kévetés dtlagosan 10 év volt.

A rohamtipusokat és a rohamgyakorisdgot a 3 havonta térténd kontrollok
kapcsdn rogzitettik. A rohamtipus eléforduldsénak életkori maximumét gy
hatdroztuk meg, hogy az adott életévben hdany betegnél fordult el a vizsgalt
rohamtipus. Megdllapitottuk, hogy kilénbéz8 életkorokban mds-més roha-
mot képes generdlni az agy.

ANTIEPILEPTIKUMOK ES MELLEKHATASOK
Hollédy Katalin
PTE KK Gyermekgyégydszati Klinika, Pécs

Az epileptolégus, amikor az optimdlis antiepileptikumot pdciensének felirja, nem
csak a gydgyszer indikdcidjét, hatdsmechanizmusdt, hanem a lehetséges mellék-
hatdsait is dtgondolja. A gyakran alkalmazott antiepileptikumok leggyakoribb mel-
lékhatésait a mindennapi gyakorlatban 8l ismerjik, erre a szul8k és a gyermek fi-
gyelmét is felhiviuk, de az alkalmazdsi el8irdsokban, illetve a betegtdjékoztatékban is
olvashaték. Jél ismert, hogy bizonyos antiepileptikumok jelent8s étvagyat, igy a test-
suly gyarapoddsat, mdsok étvégytalanségot, fogydst okoznak. A vérképzérendszeri,
mdj- vagy vesefunkciés eltérések is tébbnyire a gyakran eléforduld mellékhatésok
kozé tartoznak (1/100). Ritkdn eléfordulé mellékhatdsrédl beszélink, ha 1/10000
esetben jelentkezik. El6addsunkban néhdny ritka mellékhatdsrél szamolunk be.



,FORRO Viz” EPILEPSZIA

Zombor Melinda', Rosdy Bedta?, Bereg Edit', Kébor Jend'

ISTTE AOK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kizpont, Szeged
ZHeim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

Hattér: Az epilepszia a betegek 60-70%-dban 61 kezelhet8. Ennek alapfeltétele
a rohamok és az epilepszids betegségek, tinetegyittesek pontos felismerése.
El6addsunkban egy hazdnkban ritka epilepszia formét mutatunk be. Betegek:
Szakrendeléseinken 9 gyermeket vizsgaltunk, akiknél fordetés kdzben 1épett fel
epilepszids roham. Az els8 roham 8 gyermeknél 7-16 hénapos korban jelent-
kezett, 1 esetben 9 évesen. Mindenkinél komplex parciélis roham zajlott, 4-nél
mdsodlagosan generalizélédott. Az éltaldban 1-2 perces rohamok jellemzdi
a vizbemerités utdn révidesen fellépd kontaktusvesztés, ténustalanség, fixdlds,
leszUrkilés, apnoe. Az interiktdlis EEG-n 5 esetben fokdlis eltérések latszottak,
4 gyermeknél nem volt eltérés. Iktdlis EEG-t 5 betegnél nyertink, 4 esetben
fokdlis indulést mutatott. A firdetési szokds megvdltoztatdsa mellett minden
gyermek kapott antiepileptikumot, igy mindnydjan rohammentesekké véltak.
Megbeszélés: Betegeink tinetegyuttese a reflex epilepszidk kézé sorolhaté Ggy-
nevezett ,forrd viz” epilepszidnak felel meg. Az esetek jelent8s része gyermek-
korban indul. A rohamok a fird&viz h8mérsékletének csékkentésével illetve
antiepileptikum addsdval elkerilheték, és az esetek t6bbségében néhdany év
alatt a betegek meggydgyulnak. A betegség kilénésen Dél-Indidban gyakori,
ahol az ésszes epilepszia 3,6-6,9%-4t adja. Eurépdbdl csak szérvdnyos esete-
ket kozdltek. A bemutatott hazai betegek jellemz8i (nemi arény, rohamtipus,
EEG, prognézis) j6részt megfelelnek az indiai populdciéban tapasztaltakéval.
Kulénbséget a kordbbi életkorban térténd induldsban és abban taldltunk, hogy
hazdnkban a rohamok jellemz8en alacsonyabb vizhémérséklet esetén jelent-
keznek.

16:15 - 17:45 IDEGSEBESZET

AZ EPILEPSZIA SEBESZI KEZELESE
Bogndr Ldszl6, Fekete Gahor
DE OFC Idegsebészeti Klinika, Debrecen

CélkitGzés: Az epilepszidk sebészi kezelésének, illetve eredményeink bemuta-
tésa. Az epilepszidk kb. 30% farmakorezisztens, ezeknek kb. harmada sebészi
Uton kezelhet8. A magyarorszdgi adatokat figyelembe véve ez 6-7 ezer beteget
jelentene, de csak téredékik jut el matétig. A matéti kivizsgdlés multidiszcipling-
ris team feladata, és szdmos noninvaziv és invaziv kivizsgélds szikséges hozzd.



A megfeleld indikdciét kévetéen tébbféle sebészi beavatkozds lehetséges. A
mtéteket alapvetéen 3 csoportba sorolhatjuk. Az elsé csoportba a laesionec-
tomidk tartoznak, ahol az epilepszidért felel8s teriletek sebészi eltdvolitdsa tér-
ténik. A mésodik csoportot a standardizélt mitétek alkotjdk, melyek elsésorban
a temporalis epilepszik kezelésére alkalmas standard struktordk eltavolitését
jelentik. A harmadik csoportba a rostdtmetszéses technikdk tartoznak. Ezen
beavatkozdsok célia az epilepszids fokusz izoldldsa és a rohamterjedés meg-
akaddlyozésa. A klasszikus beavatkozdsok mellett léteznek neuromodulécids
eljgrasok (mélyagyi stimulécié, vagus stimuldcid, reszponziv neurostimulécié),
illetve specidlis esetekben sugdrsebészeti beavatkozds is alkalmazhaté.
Betegek, médszerek: El8addsunkban 100 m{tét sordn szerzett tapasztalata-
inkat mutatjuk be (66 loesionectomia, 9 topectomia, 8 hemispherotomia, 8
callosotomia, 7 lobectomia, 2 vagus stimuldcid).

Eredmények: Legaldbb 1 éves kévetés 57 esetben érhetd el. 33 esetben értink
el rohammentességet, ebbdl 13 esetben gydgyszermentességet is, illetve 48
beteg esetében észleltiink javulést a preoperativ statushoz képes.
Kévetkeztetés: Sajdt tapasztalataink alapjén a megfeleld indikdciéval végzett
epilepszia sebészeti beavatkozésok hatékonak és biztonsdgosak.

DISZTONIA KEZELESE MELY AGY! STIMULACIOVAL:

50 ESET TAPASZTALATAINAK OSSZEFOGLALASA

Kovdcs Norbert!, Deli Gabriella', Balds Istvan?, Déczi Tamds?, Aschermann Zsuzsanna', Bosnydk
Edit', Hadzsiev Kinga®, Hollédy Katalin®, Komoly Samuel’

'PTE KK Neuroldgiai Klinika, Pécs

2PTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

SPTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Bevezetés: A mély agyi stimulécié (deep brain stimulation, DBS) hatékonysdgdt ge-
neralizalt és szegmentdlis primer diszténia kezelésében szdmos metaanalizis és kont-
roll&lt multicentrikus tanulmdny igazolta. Jelen vizsgdlatunk célkitGzése a diszténia
DBS kezelésével kapcsolatos eredményeink ésszefoglaldsa volt.

Médszertan: A 13 éves mulira visszatekinté pécsi neuromodulécids centrumunkban
50 diszténids beteg (életkor: 41,216,7 év; nem: 24 férfi; etiolégia: 29 primer és
21 szekunder diszténia; topogrdfia: 29 generalizdlt, 17 szegmentdlis és 4 hemidisz-
ténia; betegségtartam: 12,1+9,1 év) részesult DBS kezelésben. A diszténia stlyos-
sdgdt (Burke-Fahn-Marsden Diszténia Pontozé Skdla, BEMDRS) és az életminéséget
(EQ-5D skdla) kdzvetlen a mutét eltt és fél évvel a mitét utén, majd évente hatdroz-
tuk meg. Az Gtlagos kévetési id8 2,5 év volt. A BEMDRS pontokat protokoll alapjan
készilt videofelvételekrdl a vizsgdlat id8pontjdra vonatkozéan vakon Gjraértékeltik.
A kezelést legaldbb 25%-os javulds elérésekor tekintettik eredményesnek.



Eredmények: Primer diszténidban a tinetek stlyossdga 33 pontrél 10 pontra
mérséklédott (70%-os javulds, p<0,01) egy évvel a mitétet kévetéen, mikdz-
ben a szekunder diszténids csoportban észlelt javulds nem bizonyult szignifi-
kansnak (42 pontrdl 30,5 pontra, 27.3%-os javulds, p>0,05). Az életminé-
ségben mind a primer, mind a szekunder csoportban szignifikéns javulds volt
észlelhetd (0,358 vs. 0,797 és 0,115 vs. 0,397, p<0,01). A DBS kezelés a
primer diszténids betegek 82,6%-ban (24/29), mig szekunder diszténidban
35,3%-ban (6/17) bizonyult eredményesnek.

Kovetkeztetés: A DBS kezelés segitségével a primer diszténids betegek tdInyomé
részében klinikailag jelent8s mértékd és tartds életmindségbeli javulds érhetd
el. Annak ellenére, hogy a diszténia stlyosséga szekunder korformdk esetében
kisebb mértékben javul, a kezelés mellett bekdvetkezd fajdalomesdkkenés mi-
aft ilyen esetekben is az életminéség szignifikéns javuldsa figyelhetd meg.

AZ UJSZULOTTKORI PLEXUS BRACHIALIS SERULESEK SEBESZI ELLATASA
Pintér Sandor
SZTE AOK Traumatoldgiai Klinika, Szeged

Az 0jszUlsttkori plexus brachialis sérilés az élvesziletések 1-2 ezrelékében for-
dul el8. A sérilések jelent8s része spontén illetve a korai rendszeres komplex
fizikoterdpia hatdsdra gydgyul. 15-20 szézalékban sebészi beavatkozds valhat
szikségessé. Az eljdrdsi protokollrdl, sebészi médszerekrél és az eredmények-
rél kivdnunk beszédmolni. Klinikédnkon 1994 éta 173 gyermeken végezink mg-
téteket UjszUléttkori plexus brachialis sérilés miatt. Télnyomérészt felsd tipuso
C5C6(C7) sérulést latunk. Fizikélis vizsgdlatot 3,6,és 12 hetes korban végzink.
A mUtéti indikdciét a Tassin kritériumok alapjdn dllitjuk fel. Amennyiben 12 hetes
korban nem jelentkezik aktiv abdukcié és kényékflexié supraclavicularis feltérést
végzink. A hdrom hénapos korban végzett mikrosebészeti eljarés sordn neuroly-
sist, idegvarratot vagy ideg graftolést végzink. Kénydk hajlitds helyredllitdséra
alkalmazzuk az intercostalis neurotizdciét és az Oberlin plasztikat. Késébbi élet-
korban, iskoldskor idején Un. mdsodlagos mitétet végzink a korldtozott vallévi
és felsd végtagi mozgdsok javitdsara. indthelyezés, korrekciés ostetomia, vég-
taghosszabbitds segithet a funkcié optimalizélésaban. Eredmények értékelésére
izomerd mérést, izuleti mozgdsterjedelmet, Mallet score-t alkalmazunk. Tapasz-
talataink szerint a korai neurdlterdpia, az elemi mozgésmintdk rendszeres alkal-
mazdsa és a mitét utdni komplex fizikoterdpia egyittesen |6 lehet8séget ad a
sUlyos szilési plexus brachialis sériltek ellatdsdban. Az eredményességet tovabb
javithatja egy szakmai és szocidlis informdciés kézpont, ami a gyermeket, szileit
és az ellatdsban résztvevd egészségigyi szolgdltatékat 8sszefogja.



PLEXUS CENTRUM
Schultheisz Judit, Kereskényi Bernadett
Gézengiiz Alapitvany

Cél: Felkérés az Orszdgos hatékdrd Plexus Centrum Koordindciés Kézpont 1ét-
rehozdsdban valé szakmai egyittmGkddésre.

Beteganyag: A plexus brachidlis sériltek

Médszerek: A felkérés indokldsa egy 7 éves kislany rehabilitéciés Otjgnak - az
intézetek kozotti egyUttmikédés |6 gyakorlatdnak - bemutatéséval.

Az EMMI éltal elinditott szakmai egyeztetés eredményének ismertetése.
Eredmények: A bemutatott gyermek a kilénbéz8 intézmények szakmai teamje-
inek 6sszehangolt munkdjanak eredményeként a beiskoldzés idejére kiegyen-
sUlyozott, aktiv sportold, érdekérvényesitd képességgel rendelkezd, a tovdbbi
utégondozdsban partnerként résztvevd kislannyd vdlt.

Kovetkeztetések: A plexus brachialis sérilt gyermekek minden esetben meg-
kaphatnék az életdt idétartoménydban az ésszefiggd komplex megkézelitést,
amelyre az dllapotuknak megfelel8en szikségUk lenne. A betegutak koordina-
ldsa, az egymdst kiegészitd eljdrdsok ésszehangoldsa ma Magyarorszdgon a
plexus sérultek elldtédsdban sem vdarathat magdra! Ab incunabulis!

ISMETELT INTRAPARENCHYMALISAN NYALMIRIGYEKBE ADOTT XEOMIN
(BOTULINUM TOXIN A) INJEKCIOS KEZELES VIZSGALATA NEUROLOGIAI
BETEGSEGEKBEN SZENVEDO GYERMEKEK ESETEBEN

Steffen Berweck', Csikés Janos?

ISchdn Kliniken, Vogtareuth, Németorszdg

Merz Pharmaceuticals, Frankfurt, Németorszdg

Objectives: This currently planned study aims to investigate the efficacy and
safety of NT 201 (Xeomin, Botulinum toxin A) in the treatment of children and
adolescents (2-17 years) with chronic troublesome sialorrhea (hypersalivation)
associated with neurological disorders (e.g cerebral palsy, traumatic brain inju-
ry), and/or intellectual disability.

Methodology: Prospective, randomized, double-blind, parallel-group study
with a single placebo-controlled injection period followed by open-label ext-




each step overall safety of treatment will be evaluated by an independent com-
mittee before proceeding with a new step. Finally children of 2-6 years will be
recruited and treated with NT201 in an open label fashion only. Confirmatory
statistical analyses are based on the primary efficacy variables which will be the
change in unstimulated salivary flow rate [USFR] from baseline to Week 4 after
first freatment and Global Impression of Change Scale [GICS] ot Week 4.

A TAMOP 6.1.4. KORAGYERMEKKORI (0-7 EV) KIEMELT PROJEKT
CELKITUZESEI ES EDDIGI EREDMENYEI A GYERMEKNEUROLOGUS
SZEMSZOGEBOL

Fogarasi Andrds, Kereki Judit

GYEMSZI, Budapest

A TAMOP 6.1.4. Koragyermekkori projekt a 0-7 éves kort gyermekek alap-
elldtésa szinvonaldnak és hatékonysdgdnak névekedését segiti el8. A projekt
megvalésitési idészakdnak végére elérendd cél, hogy a mintegy 600.000, hét
éves kor alatti gyermek rendszeres és korszer( szlrévizsgdlatokban részesil-
i6n, a fejlédésikben veszélyeztetett gyermekek pedig a mostanindl hamarabb
felismerésre kerUlienek. Ennek érdekében korszer( médszertani anyagok fej-
lesztése, majd ezek alapjdn az alapelldtdst végzé hdzi gyermekorvosok, ve-
gyes praxisU hdziorvosok és véd8n8k képzése térténik meg. A 2,5 éves projekt
félidejéhez érkezett, eddig kb. 300 szakember dolgozott benne hosszabb-ré-
videbb ideig. A projekt kulcseleme egy Gj informatikai rendszer kialakitésa és
az erre alapozott hatékonyabb elektronikus informéciédramlés az alapellatéd
szerepldi (elsésorban a védéné és orvos) kézétt. Mivel a tapasztalatok szerint
a szUl8k koragyermekkori fejlédéssel, illetve gyermekneveléssel kapcsolatos is-
meretei hidnyosak, a projekt szil8i tdjékoztaté anyagokkal és hirlevelekkel sze-
retné erésiteni a megfeleld szil8i kompetencia és felel8sségérzet kialakuldsat.
El6addsomban beszdmolok az eddig megvalésitott elemek gyermekneurolé-
gusokat érdekl8 legfontosabb elemeirdl, igy tébbek kézétt egy orszdgos, 1650
f8s populdcion végzett hdziorvosi vizsgdlatrdl, melynek sorén az alapellatok
a gyermekek 7.3%-4ndl észleltek fejlédésbeli elmaradést és kuldték tovabb
szakvizsgdlatra. Szintén révid attekintést adok a 2014. év sordn zajlé alapel-
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ANTSZ ORSZAGOS TISZTIFOORVOSI HIVATAL - TAMOP 6.1.4.
KORAGYERMEKKORI (0-7 EV) PROGRAM 1V./3 ELEMI PROJEKT
- ,GYERMEKUT” ALGORITMUS
Baver Viktor', Gyarmathyné Doma Gabriella?, Kereki Judit®, Micski Judit*, Nador Csaba®,
Nyuli Krisztina®, Schultheisz Judit’, Somodiné Baldzs Andred?, ﬂihelyi Jénos’, Vdmos Eva'
'Dr. Kenessey Albert Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Balassagyarmat
2Veszprém Megyei Korményhivatal Népegészségiigyi Szakigazgatdsi Szerve Intézete
3NTSZ OTH - TAMOP 6.1.4. Koragyermekkori (0-7 év) Program, Budapest
4NTSZ OTH - TAMOP 6.1.4., IV/3., Budapest
SMagyar Honvédség Egészségiigyi Kizpont PIC osztdly, Budapest
$0rszdgos Gyermekegészségiigyi Intézet, Budapest
"Gézenguiz Alapitvany a Sziiletési Karosultakért, Budapest
SSF Egészségtudomdnyi Kor, Budapest
*Hdzi gyermekorvos, sportorvos, Nyiregyhdza
Fejér Megyei Onkormdnyzat Tanuldsi Képességet Vizsqdld Szakértdi és Rehabilitdcids Bizottsdga
és Eqységes Pedagdgiai Szakszolgdlat, Székesfehérvdr

Munkacsoportunk 2013 jliusa és oktébere kdzott dttekintette a kora gyermek-
kori intervencié hazai és nemzetkdzi (Eurépai Uniéds, ill. fejlett orszdgokbeli)
gyakorlatét. A nemzetkézi |6 gyakorlatokkal és a hazai tapasztalatok, kéril-
mények tOkrében a ,Gyermekdt algoritmus” kapcsén egy mer8ben Uj kora-
gyermekkori intervenciés modell kialakitédsa van folyamatban. Az eléaddsban
réviden bemutatjuk a csoport tagjait, beszélink arrél, hogy hogyan néz ki most
a hivatalos gyerekit szabdlyozds, hogy ehhez képest a valésédgban mi térténik,
felvézoljuk egy gyermek- és csalddkézponty, inter-/transz-/multidiszciplindris
megkézelitésen alapulé koragyermekkori intervenciés modell [ényeges pont-
jait, érintve azokat a pontokat, amelyekben a jelenlegi rendszerhez képest val-
toztatést javaslunk.




2014. APRILIS 4., PENTEK
09:00 - 11:00 STROKE

PERINATALIS STROKE
Merd Gabriella
lésa Andrds Oktatdkdrhdz Nyiregyhdza, Gyermekosztdly

A stroke nem mds, mint az agyi artérids vagy vénds érrendszer elzdrédésa
vagy folytonossdgénak megszakaddsa kévetkeztében létrejovs ,agyi torté-
nés”. Perinatalis stroke —ként emlitik a nemzetkdzi irodalomban az agyi vénds
vagy arterids érrendszer azon fokélis vagy multifokdlis laesiojdt mely a peri-
natalis idészakban, a terhesség 20. hetétdl a postnatalis 28. napig j6n létre.
A perinatalis stroke nem csak egy betegséget jelél. Ma mdér szédmos formajét
ismerjik melyeket az aldbbi rendszer szerint csoportosithatunk: a keletkezési
mechanizmus szerint ( ischemiés vagy haemorrhagids), az érintett erek tipu-
sa szerint ( artérids vagy vénds), a keletkezés ideje szerint ( intrauterin vagy
a megsziletés korili id8szakban) illetve a tUnetek megjelenésének idépontja
szerint(megszuletéskor vagy késébb, csecsemd korban). A fenti rendszerezd
szempontokat figyelembe véve az aldbbi leggyakoribb formdak ismertek:
A./Neonatalis ( vagy perinatalis) Arterids Stroke ( NAIS v. PAIS),
B/ Feltételezett Perinatalis(v. neonatalis) Ischemiés Stroke (PPIS v.PNIS),

B/1 Artériés feltételezett perinatdlis stroke (APPIS)

B/2 Periventricularis Venosus (v. haemorrhagids) Infarctus
C/ Cerebralis sinovenosus thrombosis (CSVT)
Kialakuldsdban szémos faktor ( mind anyai, mind magzati) szerepet |dtszik.
Az ischaemids perinatalis stroke incidencidja 1/1600-1/5000 kézé teheté mig
a CSVT incidencidjgt 0.6-12/ 100 000 élvesziletett Gjszulbtire becsulik.
A ,betegség” megkézelitése multidiszciplindris: a terhesgondozdstél kezdve a
szilészeti és perinatolégiai elldtédson keresztil az Ujszilétt neuroldgidig, a ké-
palkoté vizsgélatok( UH ill. MRI) elvégzésében és értékelésében jératos szak-
embereket is beleérive egyre tébb informdcié és kifinomultabb technika éll
rendelkezésinkre, hogy elsésorban megel8zzik de lehetéség szerint minél
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STROKE ELOFORDULASA UJSZULOTTKORBAN
Csécsei Marta, Princzkel Erzsébet
Szent Janos Kérhdz PIC osztdly, Budapest

A korasziléttnél eléfordulé agyvérzés (plexus- ill. germinalis métrix vérzés) vi-
szonylag gyakori, {6l ismert korkép. Ezzel szemben az érett Gjszildttek agyvér-
zése ritka, a neonatolégusok dltal is elvétve észlelt betegség. Az Ujsziléttkori
goresdk hatterében az anyagcsere-, ion-, vércukor eltérések, valamint infekciék
mellett meglep8en gyakran tudunk igazolni stroke-t. A korszer( diagnosztikai
eszkdzdk segitségével fény derilt rd, hogy sokkal gyakoribb, mint eddig gon-
dolték volna. Gyakorisaga kb. 1/1600 élveszilés. Erdekessége, hogy habér a
klinikai tinetek és a képalkoté eredmények mdara mar 4l ismertek, nehézsé-
gekbe Gtkézik a stroke bekdvetkezési idejének pontos megdllapitdsa, és tdbb
kérdés meril fel mind az okokat, rizikéfaktorokat, mind a kezelést, kimenetelt
illetéen. Az dltalunk retro- és prospektiv médon vizsgdlt 7 éves idészakban 10
esetben id8re sziletett, 4tlagos sulyd, |6 Apgar értékkel rendelkezd Gjszulét-
teknél megsziletést kévetd pdr napon belil jelentkezd géresdk kapesdn derilt
fény a betegségre. Az egyéb Ujszuléttkori kérdllapotok kizdrésa utdn - baér
technikai nehézségekkel kell szdmolni — MR vizsgélat végzése indokolt, tekin-
tettel arra, hogy a koponya ultrahang vizsgdlat a vérzéses stroke esetében in-
formativ lehet, ishaemids stroke esetén dlnegativ eredményt is adhat. Eléa-
ddsunkban &sszefoglaljuk azokat a lehetséges kérdllapotokat, melyek stroke-t
okozhatnak érett Gjsziléttekben (véralvaddsi zavarok, asphyxia, trauma, infek-
cid). A betegek hosszu ideji utdnkévetése és intenziv rehabilitdcidja még stlyos
morfolégiai kép esetén is |6 fejlédéssel kecsegtet. Irodalmi adatok szerint a
parietalis lebenyben, thalamus, nucleus caudatus kérnyékén létrejévd elvdlio-
zésok esetén kell szdmolnunk sdlyosabb maradvénytinetekkel.

Sajét eseteink alapjdn levonhatjuk azt a kévetkeztetést, hogy egy ijeszt8, stlyos
Ujszuléttkori kérkép esetében is - aktiv rehabilitécié mellett - reményink lehet
a teljes gyégyuldsra.

UJSZULOTTKORI STROKE FEJLODESNEUROLOGIAI VONATKOZASAI
Berényi Marianne
Szent Margit Korhdz, Fejlodésneuroldgiai Osztdly, Budapest

2008. janudr 1. és 2013. december 31. kdzétt a Fejlédésneurolédgiai osztélyon
41 olyan Ujsziléttet, fiatalt csecsemét vizsgdltunk, akiknek anamnaesisében
MR vizsgdlattal igazolt stroke szerepelt. a kivizsgéldsra kdzvetlentl az akut szak
lezajldsét kévetéen kerlt sor, éltaldban 1-2 hetes korban. Kiterjedt, roncsolé



eltérés esetén mindig felmeril a kérdés varhaté-e kdvetkezményes hemiparesis
kialakuldsa, szamitani kell-e epilepsia létrejéttére. A complex fejl8désneurolé-
giai kivizsgdlds eredményeként 14. esetben nem észlelttnk mGkédészavarra
utalé tinetet, mig 27 csecsemd8ben a kéros szabdlyozds korai tinetei miatt
azonnal intenziv neurotherapiét inditottunk. Rendszeresen nyomonkévettik
mind kezelt, mind a nem kezelt, de veszélyeztetett populéciét az elsd életév
végéig (12-18 hé), azaz amig az 8ndllé jards ki nem alakult. A 41 esetbdl 3
még kezelés alatt 4ll, 7 esetben a nyomonkdvetés megszakadt (kdz0lUk csak
1 esetben javasoltunk intenziv kezelést). A 31 beteg kézil, akiknek kezelését,
ellen&rzését befejeztik 15 gydgyult, 8 javult és 1 stlyos dllapott maradt. Nem
igényelt kezelést és a nyomonkévetés befejeztével is tinetmentes volt 8. Epi-
lepsia miatt folyamatos gydgyszeres kezelést igényelt: 4 csecsemd, kdzilok
kerUlt ki az egy sUlyos dllapotban maradt beteg és az 1 ,megszakadt” keze-
lést igényld is. Két epilepsa tUneteit is mutaté beteg tinetmentesen gydgyult.
Minden olyan esetben, amikor az el6zményben stroke szerepel, figgetlenil az
elvéltozds strukturdlis kiterjedtségétdl részletes fejl6désneurolégiai kivizsgdlés
szikséges. Onmagdban a stroke diagnosisa nem indokolja sem az intenziv
kezelés meginditdsat, sem az antiepilepticum folyamatos addsét! A rendszeres,
havonkénti nyomonkévetés biztositja a tinetek azonnali észlelését és az azon
alapulé kezelés modositdsat.

STROKE KEPALKOTO DIAGNOSZTIKAJA GYERMEKKORBAN
Rudas Gdabor
SE MR Kutatokdzpont, Budapest

A gyermekkorban a stroke a legutébbi évekig egy ritka diagnézis volt. Azonban
a képalkotds fejl8dése kdvetkeztében méra nyilvanvaléva valt, hogy egy relative
gyakori betegségrdl van szé. A betegség incidencidja 2-10/100.000 (felnétt-
korban 90-190/100.000). Tébb mint 70%-ban maradvénytinetekkel gyégyul.
A betegség etiolégidja, diagnosztikdja, terdpidja és prognézisa gydkeresen ki-
I6nbézik a felnéttkoritdl. Az atherosclerosis gyakorlatilag nem jatszik szerepet
a pathogenezisben, ezért az extrapoldldsa a felndttkori stroke diagnosztikus és
terdpids guidedline-oknak a gyermekkori stroke-ra inadequat és veszélyes. A
gyermekkori stroke két csoportra bonthaté az etiolégia alapjén: Gjsziléttkori,
ill. a gyermekkori stroke. Az Gjsziléttkori stroke etiolégidjdban a legfontosabb
faktorok: embolizdcié ( foetalis keringés, nyitott forramen ovale, placenta, sep-
tikus embdlusok, szivsebészeti beavatkozdsok: légembdlia, thrombusok, stb);
coagulatios zavarok: septikus embélusok, hidnya Protein C-nek, Protein S-nek,
Factor V Leidennek (csak a homozigota fontos, a heterozigbéta 6nmagdban



gyakorlatilag nem okoz zavart és gyakorisdga 30-40% kdzétti), jelenléte az an-
tiphospholipid antitesteknek. Tovdbbi fontos tényez8k: az infectiok (bacteridlis
és virdlis): vasculitis, mint a meningoencephalitis elsé stddiuma; Gjszulétt/fiatal
csecsem8korban a sepsis 80-90%-ban meningoencephalitist is jelent; septikus
embolusok, sinus thrombézis (antioedema terépial), sepsis; az anyagcserebe-
tegségek. Fontos annak felismerése, hogy az Ujsziléttkori stroke kérélettana,
radiolégidja és terdpidja alapvetéen kilénbézik a Hypoxids-lschaemids En-
cephalopathidétél. A gyermekkori stroke etiolégidjdban a legfontosabbak: a
thrombézis (~70% az dsszes stroke-nak), az angiopathidk (dissectio, sickle cell
disease, Kawasaki, fibromuscular dysplasia, neurofibromatosis, moyamoya,
stb.), a vasculitisek (Primary CNS vasculitis, Secondary CNS vasculitis), a coa-
gulopathidk, a migraine, a drug abusus. Fontosak még a kardiolégiai okok:
cyanotikus congenitdlis vitiumok, cardiomyipatidk, sziv mitét, stb. Iit kell meg-
jegyezni, hogy énmagdban a nyitott foramen ovale nem jelent komoly riziké
faktort: dltaldban a bal pitvarban magasabb a nyomds, mint a jobban > nincs
jobb-bal shunt; a gyermekkorban gyakorlatilag nincs atherosclerosis (embo-
lus forrds) > sokkal ritkébb az embolizacié, ugyanakkor a valamilyen fokban
nyitott foramen ovale gyakorisdga igen magas: 30-40%!; Tovdbbi lehetséges
okok az anyagcserebetegségek és a vascularis malformatiok.

ISCHEMIAS STROKE KEZELESEVEL SZERZETT TAPASZTALATAINK
Kolldr Katalin, Méser Judit, Melldr Ménika, Kovécs Eva, Rosdy Bedta
Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

Bevezetés: Az ischemias stroke ritka gyermekkorban, de az utébbi években -
feltehet8leg a jobb diagnosztikai lehet8ségek miatt is- egyre gyakrabban keril
felismerésre. Hatterében mdr tdbb mint 200 kivélté - hajlamosité - velesziletett
vagy szerzett rizikétényezét irtak le, ennek ellenére a betegek kozel felénél a
tényleges kivalté ok egyértelmGen nem azonosithaté.

Beteganyag: IntézményUnkben 2001- 2014 jan. 30. koézott 32, 4 ho- 15 év
kozotti gyermeket (23 if0-9 ledny) kezeltink akut ischemias stroke diagnézis-
sal. A betegek adatait retrospektive dolgoztuk fel. Vizsgdltuk a vezetd pana-
szokat és neurolégiai tineteket és azok kialakuldsdnak dinamikéjét. Elemez-
tuk a képalkotd vizsgdlatok értékelését a diagnézis feldllitésdig eltelt idét, az
esetleges kivalté tényez8k, vagy rizikéfaktorok irdnydban tértént vizsgdlatok
eredményeit. Kitértink az éltalunk alkalmazott terdpidkra, preventiv kezelésre
a rehabilitdciéra és a rezidudlis tinetekre. Az adatok ismertetésével szeretnénk
beszédmolni tapasztalatainkrél és a kialakitott sajdt diagnosztikus és terdpids
protokollunkrél.



Megbeszélés: El6addsunk célia a gyermekkori ischemias stroke eléforduldsa-
nak, egyes életkori jellemz8inek, lehetséges rizikéfaktorainak, a diagnosztika
folyamatdnak és a lehetséges terdpids beavatkozésoknak, az utékdvetés, gon-
dozds kérdéseinek az ismertetése. A nemzetkdzi ajénlésokon 10l kitérink a ha-
zai gyakorlatra és lehet8ségekre is.

SINUS THROMBOSIS - KEREKASZTAL

GYERMEKKORI SINUS THROMBOZIS

Rosdy B.!, Kolldr K.!, Méser J.', Mellar M., Csakanyi Zs.?, Kiss G.%, Kovdcs (X Varallyay Gy,
Katona G.2

"Heim Pdl Gyermekkdrhdz Neurologia, Budapest

“Heim Pdl Gyermekdrhdz Fil —Orr-Gégészet, Budapest

SHeim Pal Gyermekkdrhdz Intenziv osztdly, Budapest

*Heim Pal Gyermekkdrhdz CT és Intervencids Radiolgia, Budapest

5SE MR Kutatokdzpont

Ujszilatt, csecsemd és gyermekkorban a sinus thrombézis ritka, sokszor ne-
héz felismerni. Etiolégidja szertedgazéd. Haldlozdsa még mindig magas: 10%
korili, és a t0lél8k 40%-a neurolégiai problémakkal kizd. A perinatdlis élet-
korban elszenvedett agysérilések egyre nagyobb szdzalékandl deril fény tér-
sulé sinus thrombézisra. A neonatdlis és késébbi gyermekkorban jelentkez8
sinus thrombézisok etiolégidjdban bdr vannak étfedések, kilénésen a rizikéd
faktorok tekintetében jelentds kilénbségek is ismertté véltak. A betegség ti-
neftana nagyon vdltozé. A klinikailag tinetszegény esetektél egészen a stlyos
fok( intracraniélis nyomdsfokozédés tinetéig terjedd képet kaphatunk. Ez
sokszor késlelteti a diagnézist és a megfeleld kezelés elkezdését. Felnéttkori
vizsgélatok kapcsén igazoldst nyert az anticoagulans kezelés szikségessége,
mely a thrombdzis visszatérési esélyét is csdkkenti. Gyermekek részvételével
nem késziltek randomizadlt, kontrollélt vizsgélatok, melyek aldtdmasztandk az
anticoagulans kezelés szikségességét. Ennek ellenére az Eurépai Gyermek-
neurolégus Tdrsasdg ajdnlésokat fogalmazott meg a kezelésre nézve, melyek




CEREBRALIS VENAS SINUSTHROMBOSISOK GYERMEKKORBAN
Kicska Néra, Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Balla Gyorgy
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

A cerebralis vénds sinusthrombosisok incidencidja 0.67/100.000 gyermek/év.
Irodalmi adatok szerint az esetek 43 % Ujsziltéttkorban jelentkezik, 54 % pedig
1 éves kor alatt. A klinikai kép sokszinG, gyakran jellegtelen, éppen emiatt fel-
tételezik, hogy a CVST aluldiagnosztizalt, mivel a rutin kivizsgdlés soran CTA/
MRA nem készil és gyakran nem gondolunk rd4. A diagnézis feldllitasakor az
MRA-t a legtdbb vizsgdlat érzékenyebbnek tartia a CTA-nél. Ujszilsttekben a
sinus sigmoideus, mig késébbi életkorokban a sinus sagitalis superior throm-
bosisa fordult el gyakrabban. A klinikai tinetek kézil az epilepszids rohamok
voltak a leggyakoribbak 0jsziléttkorban, mig a focalis és diffz neurolégiai
gbcjelek inkdbb a késébbi életkorokban voltak jellemz&ek. A betegségre haij-
lamositd tényez8k kézil a thrombozishajlamot fokozé genetikai betegségeket
kell kiemelni (Leiden-mutdcid, protrombin 20210 polimorfizmus mutdcid, sar-
|6sejtes anaemia), valamint az infectiot, exiccatiot, fraumat, daganatos beteg-
ségeket. Az anticoagulans terdpia idétartama az irodalmi adatok szerint 3-6
hénap. Emellett a tineti terdpia a betegség hétterében 4ll6 oktél illetve a ki-
alakult krénikus neurolégiai betegségektdl pl. epilepszia figg. A betegség ki-
menetelét tekintve egy kanadai felmérés szerint a betegek 54 % tinetmentesen
gyégyul, 38 %-nak maradandé neuroldgiai tinetei vannak (a stlyos motoros
deficittinetektdl az enyhe kognitiv zavarig) és a haldlozési ardny 8 % .

Két betegink esetét szeretnénk ismertetni az el6adésunkban, bemutatva a be-
tegség klinikai sokszinGségét, a diagnézis feldllitdsdnak menetét, és a kezelési
tapasztalatainkat. Az egyik esetben focalis motoros rohamok halmozott jelent-
kezése, a masodik esetben izoldlt nervus abducens paresis hivta fel a figyelmet
a cerebralis érintettségre egy gastroentiritises és egy ofiitises gyermeknél.

SINUS THROMBOSISOK ETIOLOGIAJA

Simon Gabor', Csorba Eszter?, Hollody Katalin®

'SM Kaposi Mdr Oktatd Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Kaposvdr
2SM Kaposi Mar Oktatd Kdrhdz Neuroldgia, Kaposvar

SPTE KK Gyermekklinika, Neuroldgiai Osztdly, Pécs

A fejfdjds kivaltéja organikus és pszichés ok egyardnt lehet. Az organikus okok
rendkivil sokrétGek lehetnek. igy a gyakori migraine-s és tenziés fejféjas mel-
lett, sinusitisek, agyi érmalformdciék, agyi térfoglalalds, hyperténia és nem
utolsé sorban sinus thrombosis dllhat a hattérben. A sinus thrombosisok elséd-
leges tinete a fejfdjds, emellett végtaggyengeség, beszédzavar, géresék, papil-



looedema, vérnyomds emelkedés és szivfrekvencia csékkenés is eléfordulhat.
Kivalté okai kézétt a thrombophilia, a nephrosis-szindréma, krénikus gyulla-
ddsos betegség, terhesség, polycythaemia, meningitis, mastoiditis, sinusitis, a
sinusokat ért kdzvetlen sérilés, sarlésejtes anaemia és dehydratio éllhat. Di-
agnosztikdjdban a legnagyobb szerepe a kontrasztanyagos képalkotd vizsga-
latnak van a hemostasis vizsgdlaton kivil. Kezelésében els8dleges szerepe az
antikoaguldlésnak van, amelyet alacsony molekulastlyd heparinnal kezdink
és vagy azzal kezeljok végig vagy warfarinnal folytatjuk a kezelést.
Beteganyagunkban egy éven belUl két eltérd etiolégidju sinus thrombosis for-
dult el8. Az elsé esetben egy jelenleg négy éves gyermek otthondban 1épcsérél
leesés kapcsdn koponya traumét szenvedett el, amely sorén koponya CT-vizs-
gdlaton jobb oldalon parieto-occipitdlisan vonalas térés és kevés intracranidlis
levegd igazolddott. A traumdét kévetd negyedik napon bal szem befele irdnyu-
|6 strabizmusa jelentkezett, amelynek hétterében koponya MR-vizsgdlat jobb
oldali sinus transversus és sigmoideus thrombosisét igazolta, amelyek miatt
LMWH-kezelésben részesilt hdrom hénapig és thrombusai megszintek. Md-
sodik esetinkben a jelenleg tizenhat éves serdiilét akutan jelentkezd fejfdjds
és ehhez kapcsoléddéan magasnak mért vérnyomdés-értékek miatt vizsgéltuk,
amely sordn vérnyomdscsdkkentére be lett dllitva, de fejfdjdsa véltozatlanul
fenndllt. Szemészeti vizsgdlata kétoldali papillaoedemat véleményezett, amely
miatt koponya MR-vizsgdlata tértént, amely kiterjedt subacut sinus thrombosist
irt le, emiatt LMWH-, majd Warfarin-kezelésben részesilt, emellett sinus throm-
bosisai megszintek.

14:30 -16:30 CEREBROVASCULARIS KORKEPEK

THROMBOPHILIA A GYERMEKKORI STROKE ETIOLOGIAJABAN
Csillog Zsuzsanna, Mer6 Gabriella, Princzinger Agota
Josa Andrds Kérhdz Gyermekosztdly, Nyiregyhdza

Gyermekkorban a stroke kézel fele ischaemids formdjo. Az etiolégia még ma
is az esetek harmadéban tisztdzatlan marad a részletes vizsgélatok ellenére. A
jobb-bal shunttel jaré vitiumok utdn a hypercoagulatiét eredményezé defektu-
sok a leggyakoribb okai a lezajlott strokenak.

El6addsunkban 3 betegink kértériénetének bemutatdsa kapcsdn szeretnénk
ismertetni a leggyakoribb thromophilia formékat. Attekintjok a kezelés elméleti
vonatkozdsait és a gyakorlatot. Ismertetjik a profilaxis lehetéségeit.



MUBILLENTYU MIATT ALKALMAZOTT ANTIKOAGULANS KEZELES

ES GYERMEKKORI STROKE

Deme Anna', Markia Baldzs?, Gyorsok Zsuzsanna?, Oprea Valéria®, Kévdri Helga', Dunai Gyérgy',
Ernyei Szilvia', Kocsis Istvdn'*

1Szent Lzdr Megyei Korhdz, Gyermekosztdly, Salgdtarin

20T, Budapest

3Gottsegen Gydrgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet, Budapest

4SE ll.sz. Szillészeti és Neigydgydszati Klinika, Budapest

A koponya(ri vérzés az antikoaguldciés terdpia egyik legstlyosabb szévéd-
ménye. Rendkivil nehéz az antikoaguldlds mértékének megvdlasztdsa azon
betegeknél, akiknél antikoaguldcié szikséges, viszont a fokozoft vérzékenység
hajlam miatt mér szév8dmény alakult ki. Gyermekkorban kifejezetten kevés a
tapasztalat arra vonatkozéan, hogy a mechanikus mibillentyG miatt alkalma-
zott ordlis antikoaguldcids terdpia szév8dményeként kialakult koponyadri vér-
zés esetén mi a helyes terdpids stratégia. Nincs tudomdnyosan aldtdmasztott
ajanlds, mely segitene példéul annak eldéntésében, hogy milyen mértékig fug-
gesztheté fel az antikoagulélds (mely az akér az esetek 50%-ban végzetes ki-
menetel§ agyvérzéshez hozzdjdrult) anélkil, hogy a mechanikus mdbillentydn
életveszélyt okozd trombézis alakulna ki.

Esetunk kapcsdn szeretnénk ésszefoglalni azokat az ismereteket, melyek a ha-
sonlé helyzetekben irdnyt mutathatnak a helyes terdpia megvdlasztdséban,
hogy hajézzunk két nemkivénatos széls6ség: a tulzott antikoaguldcié Szkillgja
és a mUbillenty( thrombosis Kharibdisze kézétt a j6v6 felé.

VENA GALENI MALFORMATIO: KLINIKUM, KEPALKOTO DIAGNOSZTIKA,
THERAPIAS LEHETOSEGEK

Skobrak Andrea', Mohay Gabriella?, Huddk Istvan®, Hollédy Katalin'

'PIE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

ZPTE KK Radlioldgiai Klinika, Pécs

SPTE KK Idegsebészeti Klinika, Pécs

Osszefoglaljuk a klinikan kezelt négy betegiink kértériénetét, tineteit. A beteg-



rencidldiagnosztikai problémdkat. A képalkoté vizsgdlati lehetéségek koézott az
ultrahang vizsgdlat diagnosztikus értékd, de elengedhetetlen tovabbi, maga-
sabb rend’ képalkotds, DSA (digitalis substractios angiographia), esetleg MRI
vizsgdlat elvégzése is. Jelenleg a Magyarorszdgon elérheté kezelési lehetésé-
gek korlatozottak, a tapldalé erek elzérésa valtozé kimenetellel jar, mely komoly
etikai problémakat is felvet.

SUBARACHNOIDEALIS VERZES CSECSEMOKORBAN

Kicska Néra, Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Fehér Bogldrka, Mdk Edina, Lantos Lajos,
Balla Gyorgy

DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

Gyermekkorban az intracranialis aneurysmdk incidencidja alacsony, gyakori-
sdguk 18 éves kor alatt 0,5-4,6%-ra tehetd. Irodalmi adatok szerint spontén
aneurysma ruptura éll a gyermekkori nem traumds subarachnoidealis vérzések
18-63%-nak hdatterében. A gyermekkori intracranialis aneurysmdk jelentésen
kilénbéznek a felnéttkori formdéktdl morfolédgiai, klinikai és prognosztikai szem-
pontbdl is. Gyermekkorban az aneurysma rupturdk rizikétényez8it a felnéttkori
rizikéfakoroktdl eltéréen, mas tényez8k alkotjdk (pl. infekcid, frauma, genetikai
betegségek). Nagyobb gyermekeknél a vezeté klinikai tinetek megegyeznek
a felnéttkoriéval (fejfdjds, intracranialis nyomdsfokozédds tunetei, tudatzavar),
kisebb gyermekeknél, illetve csecsem&knél a klinikai kép sokszor jellegtelen.
A diagnézis feldllitdésédhoz az MR, MR-angiographia elengedhetetlen. Id8ben
felismert esetek prognézisa kedvez8bb, a prognézis jobb, mint felnéttkorban.

A csecsemdk kérében incidencidja alacsonyabb, mint idésebb gyermekeknél,
diagnézis feldllitdsa sokszor nehezebb, a klinikai kép gyakran nem specifikus.
Két esetink bemutatdsdval szeretnénk ezt a ritka csecsem8kori kérképet ismer-
tetni, a diagnézis feldllitdsdnak nehézségeivel és a kezelési lehetéségekkel.

DISSZEKALO ANEURYSMA AZ ARTERIA CEREBELLARIS SUPERIORON
Molndr Bernadett', Meré Gabriella', Lazar Istvdn?, Dicsé Ferenc'

1S7-S7-B Megyei Korhdzak és Eqyetemi Oktatdkdrhdz Gyermekosztdly, Nyiregyhdza

2BAZ Megyei Képalkotd Intézet, Miskolc

Bevezetés: Az arteria cerebellaris superiort érinté disszekdlé aneurysma ritka
entitds. Ritkaséga miatt az irodalomban is kevés informécié dll rendelkezésre a
terdpia, a monitorizdlés és a prognézis terén.

Esetbemutatds: Eseménytelen anamnézist kévetéen a 17 éves betegnél hirtelen
kezd8d& szédulés, fejfdjds, hdanyinger, nagy mennyiségl hanyds jelentkezett
jobb oldali test, végtag és nyelv zsibbadds kiséretében. Eszméletét nem vesz-



tette el. Szemészeti vizsgdlat sordn intracranialis nyomdsfokozédésra utalé jel
nem volt megfigyelhetd. Horizontdélis nystagmust, anisocoriat, a fej mozgatdsd-
ra, illetve mozgdsra ismételten jelentkezé hdnyingert, hanydst észleltonk. Vak-
jérds sordn jobbra délt, enyhe filz0gdst panaszolt. Paresist, l&tens paresist nem
lattunk, izomerd megtartott volt, reflexeltérés, kéros reflex nem volt észlelhetd.
Az elvégzett képalkoté vizsgélatok az arteria cerebri posterior fusiform aneu-
rysmdjdnak gyanijat vetették fel. A beteg a miskolci kérhéz idegsebészeti osz-
talydra kerolt, ahol tovébbi vizsgdlatokkal az arteria cerebellaris superior disz-
szekdlé aneurysmdija igazolédott. Idegsebészeti beavatkozds, endovascularis
embolizdcid tértént.

Osszefoglalas: A klinikum és az anamnesztikus adatok alapjén jobb oldali pe-
riférids vestibuldris neuronitis, stroke és térfoglalé folyamat lehet8sége is felme-
rolt. A képalkoté vizsgdlatok végul az arteria cerebellaris superior disszekéld
aneurysmdjét igazoltdk, mely |ényegesen ritkdbb, de differenciéldiagnosztikai
szempontbél fontos elvdltozés, ezért tartottuk bemutatdsra érdemesnek.

SPONTAN CERVICOCRANIALIS ARTERIAS DISSECTIO
GYERMEK- ES SERDULOKORBAN

Besenyei Ménika, Szikszay Edit, Balla Gyérgy

DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

Gyermek- és serdiUl8korban a spontén cervicocranialis arterias dissectio eléfor-
duldsa nem pontosan ismert. Irodalmi adatok alapjdn eléforduldsa az 6ssz pu-
puldcidban tapasztalt eléfordulds kb. 5-6 %. Felmérések szerint az esetek kb.
60 % a cervicalis arteriakat érinti, mig kb. 40 % az intracerebralis arteriakat.
Az el8bbi esetben 80 %-ban az arteria carotis interna, mig 20 %-ban az arteria
vertebralis érintett. Az intracerebralis arteriak esetében elsésorban a cereb-
ri anterior és annak é&grendszere érintett. A dissectio kdvetkeztében transiens
neurolégiai tinetek jelentkeznek, vagy definitiv ischaemias stoke alakul ki. Nem
ritka, hogy a betegnek tébbszérésen ismétl8dé tranziens minor neuroldgiai
tOnetei vannak. A spontdn disscetiok hétterében az esetek legnagyobb szdzalé-
ké&ban szisztémds betegség dll pl. Marfan sy., fibromuscularis dysplasia, moya-
moya betegség, lues, vascularis Ehlers-Danlos sy, vasculitis, collagén betegség.
A szisztémds betegség nélkil kialakulé forma igen ritka, feltételezik, hogy ezek
héatterében nem ismert kétszdveti betegség dllhat. A diagnézis feldllitdsdhoz
MRA, CTA illetve konvenciondlis angiographia (CA) szikséges és gyakorlott
leletez8. A CTA és a CA szenzitivitdsa nagyobb, mint az MRA-¢, de mérlegelni
kell az elébbi ketténél jelentkez8 mellékhatésokat és diagnosztikai nyeresé-
get. A betegség kimenetele a cervicalis arteriak érintettsége esetén kedvez8bb,
mint az intracranialis artéridk esetén. A terdpidra vonatkozva gyermekkorban



nincsenek randomizélt vizsgélatok. Némileg eltér egymdstdl az extracerebralis
és intracerebralis arterias dissectio kezelése. Extracranialis esetekben heparin,
LMWH illetve warfarin addsat javasoljdk, intracerebralis esetekben, a kialakult
definitiv stroke méretének figyelembe vételével kell dénteni az anticoaguléns
terépia illetve a thrombocyta-aggregdcié gétlé kezelés kdzétt. Az intervencids
radiolégiai mddszerekkel (stent behelyezés, intraarterialis thrombolysis) gyer-
mekkorban szerény tapasztalatok vannak, akkor alkalmazték 8ket, amikor az
elébbi ketté kontraindikdlt volt. Egy serdulé lednygyermekink esetét szeretnénk
ismertetni, akinél a jobb oldali hemiparesis, motoros aphasia hétterében bal
oldali arteria cerebri media dissectio igazolédott.

AGYI VASCULITIS GYERMEKKORBAN

Liptai Zoltdn', Barsi Péter?, Varallyay Gyérgy?, Rudas Gdbor?, Varga Edit?, Garan Didna®,
Gergev Gyurgyinka®, Constantin Tamds®

ISzent LiszIo Krhdz, Budapest

2SE MR Kutatd Kézpont, Budapest

5SE Il.sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest

Bevezetés: A vasculitis tUnetei fuggnek az érintett érszakasz fajtéjétdl, elhelyez-
kedésétél, a gyulladds kiterjedésétél és az okozott hemodinamikai vdltozasoktdl.
Az agyi vasculitis lehet primer ill. szekunder, és érintheti a nagy- és kézepes, va-
lamint a kisereket. Utébbi MR-negativ, csak biopszidval kérismézhetd.
Esetismertetések: 4,5 éves ledny beteginknek varicella utdn 3 héttel jobb oldali
hemikonvulziéja zajlott, mely utdn panasz- és tUnetmentes volt. CT a bal stria-
tum és centrum semiovale infarktusét, MR a bal a.cer.med. egyenetlen szikiletét
igazolta. Egyéb ok hidnydban betegsége postvaricella vasculitisnek tarthaté. Egy
8 éves fiundl hirtelen fejfdjds, majd hdnyds jelentkezett, mdsnapra bal oldali
hemiparesis alakult ki. MR a jobb a.cer. med-ra, ill. ant-ra terjedd vasculitist iga-
zolt kévetkezményes akut stroke-kal. A liquor enyhe fehérje- és sejtszaporulatot
mutatott, a vasculitis kéroka nem volt kimutathaté. Szteroid, antikoagulécios,
majd aszpirin kezelés mellett a gyermek dllapota fokozatosan javult, amit t6bb
hénap mulva radiolégiai regresszié is kisért. Betegsége ismeretlen eredetd, pri-
mer nagyérvasculitis. 14 éves fit betegiinknél fél év alatt 4 |4zas epizéd zajlott fo-
gydssal, fejfdjdssal, majd szédiléssel, agressziv viselkedéssel. Pangdsos papilla-
kép volt 14thatd, a liquorfehérie konzekvensen emelkedett volt. MR jobb oldalon
parietalisan 1-2 mm-es gatolt diffiziéj0 gécot mutatott, melynek helyén késébb
FLAIR-jelfokozédés alakult ki. E kérkép nagy valészinlséggel agyi kisérvasculitis.
Konklozié: A gyermekkori stroke hétterében gyakran vasculitis éll, melynek
komplex kezelése déntéen befolydsolja a beteg tovdbbi életét. A kérisméhez el-
engedhetetlen az MR angiogrdfia.



DIAGNOSZTIKUS GONDOLATMENET EGY JELLEGZETES BORTUNETBOL
KIINDULVA

Mellar Ménika', Kolldr Katalin', Méser Judit', Rosdy Bedta', Szalai Zsuzsanna?,

Varallyay Gyérgy®

"Heim Pdl Gyermekkdrhdz Neuroldgia, Budapest

“Heim Pal Gyermekkdrhdz Baigydgydszat, Budapest

5SE MR Kutatokdzpont, Budapest

Bevezetés: A gyermekkori stroke hétterében - mint kéztudott - szémos etiolé-
giai tényezd dllhat, s ennek tisztdzdsa a megfeleld kezelés megvalasztdsa és a
prognézis szempontjabél rendkivil fontos. Ugyanakkor sajét tapasztalataink
alapjén bizonyos esetekben részletes kivizsgdéldssal sem tisztdzhaté egyértel-
mien a kéreredet.

Esetbemutatds: Ennek a diagnosztikus folyamatnak a nehézségeit t0krézi az
el8addsunk témajdul vélasziott eset is. A bemutatott gyermek, aki tébb ischa-
emids epizédon esett &t, sziletése ota jellegzetes bdrtinetekkel bir. A létott
bérielenség cutis marmorata teleangiectatica congenita lehetéségét vetette fel,
mely az irodalmi adatok alapjdn térsulhat egyéb szervi érintettséggel, t6bbek
kdzoétt Sturge-Weber syndromdval, ami magyarézatdt adhatta volna az ismét-
|6d8 stroke eléforduldsanak. Koponya MRI vizsgdlata azonban ezt nem t4-
masztotta ald, kezdetben vasculitis lehet8ségét vetette fel, kés8bb a gyermek
kovetése sordn készitett ismételt koponya MRI vizsgdlat moya-moya betegségre
utalé kép megjelenését mutatta.

Kévetkeztetés: az el6adds az eset kapcsdn réviden ésszefoglalja a moya-moya
betegség jellemz8it, illetve a cutis marmorata teleangiectatica congenita és ro-
kon b&rgydgydszati kérképek dsszefiggését kézponti idegrendszeri vaszkuldris
|ézidkkal.
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K-VITAMIN-HIANYOS VERZES — ESETBEMUTATAS

lla Veronika', Bundzsity Bojén?, Eiszrich Adém?, Markia Baldzs®, Baver Viktor!
Dr. Kenessey Albert Kérhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Balossagyarmat

2Peter Cerny Alapitvany a Beteg Korasziildttek Gydgyitdsdért, Budapest

S0IT|, Budapest

El6addsunkban egy hat hetes korban, koponya(ri nyomdasfokozédés és vérzé-
kenység tineteivel jelentkez8 csecsemd esetét mutatjuk be. A megbeszélés elsd
részében a differencidl diagnosztika sordn felmeril lehetéségeket tekintjuk at.
Ezutén a K-vitamin szervezetben betéltétt szerepérdl, felfedezésérdl és leirdirdl
lesz sz6. Majd a K-vitamin-hidnyos vérzés formdirdl és rizikéfaktorairél, a ke-
zelés lehet8ségeirdl és a profilaxissal kapcsolatban felmerild kérdésekrél be-
szélonk. Kilén kiemeljik a lakossdg edukdcidjanak fontossdgdt, tekintettel az
otthonszilések és a mindenféle véddoltdst ellenzd ,tudatos” sziil8k szdmdanak
vérhaté emelkedésére.

INTRAMEDULLARIS TALYOG CSECSEMOKORBAN

Elmont Beatrix', Gardos Laszlé', Nagy Gyongyi', Aradi Mihaly', Markia Baldzs®
'Zalo Megyei Karhdz, Gyermek Intenziv és Rehabilitdcids részleg, Radioldgiai Osztdly, Zalaegerszeg
20ITl, Budapest

Egy flaccid paresissel érkez8 csecsem8 mindig kihivast jelet az Ot ellété or-
vosoknak. Egy ilyen esetet szeretnénk bemutatni. Felvételkor 1 éves kisdednél
megsziletést kdvetéen mdr észlelték lumbalisan kb. 4 cm &tmérdjd lividebb
bérelvaltozésat, ami kézepén egy gombostifejnyi fehér folt volt.Felvétele el&tt
3 hénappal kezd8dstt betegsége visszatérd ldzas dllapotokkal , ami miatt
per os, majd iv. antibiotikus kezelésbe részesilt. Elsé kérhdzi dpolds sorén
hugyuti infectiot igazoltak, kés8bb bakteridlis gécot nem sikerilt kimutatni. Je-
len felvétele elétt 3 nappal kertlt ismét kérhdzba antibiotikus kezelés mellett
nem sz0né ldzas dllapot miatt. Felvételét kdvetéen vizelet retencié majd 2 nap
mulva petyhidt paraplegia alakult ki. Ekkor vettik ét osztélyunkra. Allapota




bulin mellett dtmeneti javuldst kévetéen dllapota progredidlt , bulbaris tinetek
alakultak ki, a kontroll MR-en a teljes myelont érinté gyulladdsos folyamat a
nyGlivels - hid bal oldali hatdrdig terjedt. Lumbalis szakaszon tdlyog kialaku-
lasét irtdk le. A 2. hét végén a kisdedet idegsebészetre helyeztik 4t. El8szér a
Th XlI-LI magassdgdban punctiot végeztek, majd hemilaminectomidbél explo-
ratiot végeztek a Th XIl-L1 és a LV -S| magassdgdban, a fertézés forrdsaként
szerepl8 dermalis sinust resecaltak. Ezt kévetéen a gyermeket visszahelyezték
osztdlyunkra, tovdbbi konzervativ kezelés folytatdsa céljgbsl. Meronem kezelés
mellett l&ztalan, neurolégiai statusza fokozatosan javul. Elkezdtik az intenziv
rehabilitdciéjdt, és bizunk a tovébbi javuldsba. Az esetet azért tartjuk nagyon
tanulsdgosnak, mert egy drtalmatlannak léatszé kis bérelvdltozds mégoétt egy
olyan idegrendszeri fejlédési rendellenesség dllhat, ami slyos, akdr az életet is
veszélyeztetd, vagy sulyos fogyatékossdgot okozé fertézéshez vetethet.

HSV ENCEPHALITIST KOVET® CHOREOATHETOSIS

Dobner Sarolta', Ujhelyi Eniké', Rosdy Bedta?, Fogarasi Andrds®, Paraicz Eva®, Rudas Gabor*,
Lukdcs Adrien', Kolozsi Timea', Liptai Zoltdn'

1Szent LdszIo Korhdz, Budapest

ZHeim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

SMRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Budapest

*SE MR Kutatdkazpont, Budapest

Cél: A herpes simplex (HSV) encephalitist kévetd, choreoathetosissal jaré relap-
szus klinikai, radiolégiai, laboratériumi jellemz8inek leirdsa.

Beteganyag és médszer: 1998-14l 2013-ig osztdlyunkon eléfordult HSV encep-
halitises betegek anyagdt dolgoztuk fel retrospektiv vizsgdlattal.

Eredmények: Betegeink 50%-a volt 2 év alatti. A HSV encephalitist ritkén kévetd
choreoathethoid mozgdszavarral kisért encephalopathia megjelenését ebben
a korcsoportban lattuk, 6 betegnél (42%). A relapszus megjelenésekor minden
esetben negativ volt a HSV PCR, az elkészilt MR felvételeken 0j laesio nem
volt. Ellenanyagképzésre utalé labor eltérés 5 esetben volt. Mindegyik gyermek
epilepszids lett. A choreoathethoid relapszus kezelésében sem a nagy dézisd
szteroid — immun etiolégidt feltételezve -, sem az ismételt acyclovir kezelés a
kérlefolyast nem befolyésolta.

Kévetkeztetés: A HSV encephalitist kévetd choreoathetosis ritka kérkép, mely a
2 év alatti korosztdlyt érinti. Jellemz8 a negativ HSV PCR (nagy valészinGséggel
nem virus replikécié okozza), illetve az Gj MR elvdltozés hidnya. Immun etio-
|6gia kimutathaté lehet. Nagy dézist szteroid kezelés mérlegelendd, de sajét
tapasztalataink szerint a betegség spontdn és kezelés melletti lezajldsa kézott
nem volt érdemi kilénbség.



TAPASZTALATAINK A BELL PARESIS KEZELESEVEL
Gyorgy llona, Kicska Néra
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

A n. facialis acut perifériés paresise 80-85%-ban idiopathids Elsé leiréjarél Bell
paresisnek nevezzik. Bér ez a leggyakoribb mononeuropathia, és a szakiro-
dalom szerint kimenetele t6bb mint 10%-ban enyhe, 4-5 %-ban pedig stlyos
maradvdanytinet, nemzetkézileg elfogadott kezelési protokollja ma sincs. Aetio-
logidja vitatott. A pathomechanizmust illetd élldsfoglalds egységes. Az ideg
szGk csontos csatorndban halad, ezért a rostokat a gyulladds és az oedema
miatt kompresszié is karositja. Az acut szak kezelésében ezért kézenfekvs gyul-
ladds- és oedema csékkentd szerek alkalmazdsa. Az el6addsban a debreceni
Gyermekklinikén 25 éve bevdlt kezelési protokollunk eredményeit ismertetjuk.
A vizsgdlatba az utolsé 14 év betegeit vontuk be. 1999 jan. 1. és 2013 dec. 31
kozott 209 esetben dpoltunk gyereket Bell paresis miatt. Az esetek kis részében
a kés8bbiekben Lyme kérra derilt fény. Betegeink 81,1 %-a 5 évnél idésebb
volt. 79,98%-uk a tinetek jelentkezése utdn 3 napon beldl felvételre kerdlt.
Kezelési sémdnk: 6 éranként Mannisol 2 g/kg, steroid 2 mg/kg, K+ proton-
pumpa gétlé, B vitamin komplex, arctorna és szemvédelem. Ingerdram keze-
lést csak a sulyos esetekben vagy elhizédé gydgyuldst észlelve alkalmaztunk.
Atlagos &poldsi id8 9 nap. A gydgyuldst a hazaadds utén 2 héttel mértik fel.
138 beteg gydgyult.69 nem 6t kontrollra, azonban tébbségik mdér hazaadés-
kor is tunetmentes volt. Csak 10 gyermeknél (4,7%) taldltunk enyhe, és 2-nél
(0,95%) sulyosabb kiesési tuneteket. A hazaadési éllapothoz képest azonban
mindegyikik folyamatosan javult. A protokoll hatdsossdga mellett érv, hogy
bér a gyégyulds felmérése igen kordn (az elsd tinetek utdn 3-4 héttel) tértént,
amikor még tovdbbi javulés volt vérhatd, az eredmények igy is kedvezébbek,
mint a szakirodalomban 1 éves kévetés utdn kozsltek.

JEGIG ERO KORTEFA”- V.ZS. RECIDIVALO MALIGNUS CEREBELLARIS
EPENDYMOMAS GYERMEKBETEG ESETISMERTETESE KULONOS TEKINTETTEL
A TERMINALIS ALLAPOT KIHIVASAIRA

Hargita Gyongyi, Bészorményi Dalma

Dr. Kenessey Albert Korhdz, Gyermekosztdly, Balassagyarmat

Progressziv krénikus betegségek kezelése esetén elkerilhetetlenil szembe kell
nézni a varhaté exitus letdlis kérdéskdrével. Nem csupdn orvosi, hanem jogi,
bioetikai, [élektani és szervezési ismeretek is nagyon szUkségesek a minden-
napi gyakorlathoz. V.Zs. recidivélé malignus cerebelldris ependymomajét egy
éves kora elétt diagnosztizaltdk. Tébb agymdtéte, kemoterdpidi majd sugdrt-
erdpidja sem hozta meg a vdrva vart telies gyégyulési eredményt. Civil szer-



vezet 0tjan léptink kapcsolatba a csaldddal és a gyermekkel, s kisértiok 8ket a
gyermek hérom és fél éves kordban bekdvetkezd haldldig. A gyermek csalddja
egyértelmien az otthoni dpoldst valasztotta a palliativ terdpia helyszinéil. En-
nek a tébb mint 10 évvel ezelétti esetnek az intimebb részleteibe ad betekintést
el8addsunk, amelynek célia a hospic-szemléleti dpolds népszersitése.

POSTERIOR REVERZIBILIS ENCEPHALOPATHIA SYNDROMA
Besenyei Monika, Szikszay Edit, Balla Gyorgy
DE OFC Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

A posterior reversibilis encephalopathia syndroma (PRES) egy akut vagy szuba-
kut kezdet(G hullémzé tudatzavarral, focalis neurolégiai tinetekkel, epilepszids
rosszulléttel, latdszavarral, akdr teljes 1atésvesztéssel, fejfdjdssal, hanyingerrel,
hdnydssal jaré cerebralis kérkép. A betegségben a posterior teruletek, elsésor-
ban az occipitalis  és parietalis lebeny szirke illetve fehérdllomdanya érintett,
de kiterjedhet a basalis ganglionokra, agytérzsre és cerebbelumra is. Vasos-
pasmus-hypoxia talajén kialakult oedema felelds a tinetek kialakuldsdért. A
betegségnek szdmos oka lehet pl. hypertenziv krizis, metabolikus eltérések,
cytostatikumok, immunszuppressziv szerek, bizonyos infectiok pl. influenza. A
pontos eléforduldsa gyermekkorban, de még felnéttkorban sem teljesen is-
mert. A diagndzis feléllitdsa a klinikum és a tipusos MR eltérések alapjan tr-
ténhet. A betegség reverzibilis abban az esetben, ha a kivalté tényezét, minél
hamarabb a tinetek jelentkezését kévetéen elimindljuk. El6addsunkban egy
betegink esetét szeretnénk ismertetni akinél a hirtelen kialakult focalis moto-
ros rohamok, hulldmzé tudatzavar, stlyos l&tdsromlds hatterében PRES kerGlt
diagnosztizélasra.

MI ALLHAT A DEREKFAJDALOM HATTEREBEN?
Simon Gdbor', Csorba Eszter?, Fehér Maté®

1SM Kaposi Mér Oktatd Korhdz Csecsemd- és Gyermekosztdly, Kaposvér
2SM Kaposi Mar Oktaté Korhdz Neuroldgia, Kaposvar

5SM Kaposi Mdr Oktaté Korhdz Idegsebészet, Kaposvdr

A derékfdjdalom, mint tinet differenciéldiagnosztikailag nagy szereppel bir.
Egyrészt az okok lehetnek a ldgyrészekben, a gerinc strukturdlis elemeiben, az
idegekben, a gerincvel8ben és annak burkaiban. Mdasrészt szdmos betegség
kisugdrozhat erre a régiéra, mint példéul ortopédiai betegségek, vesebetegsé-
gek, kismedencei és retroperitonedlis térfoglalé folyamatok, valamint négyé-
gydszati gyulladésos betegségek. A kdzel tizenegy éves gyermeket fél éve tarté
és akutan fokozédo, jobb alsé végtagi talpig sugdrzé fdjdalom miatt vizsgdl-



tuk. Kordbban més intézményben ortopédus panaszai hdtterében scolisosist
és lumbagot, mig radiolégus spina bifidat véleményezett. Fizikélisan vizsgélva
Laseque-jel jobb oldalon 60°-ndl pozitiv volt. Lumbosacralis dtmenetben jobb
oldalon kopogtatdsi érzékenység volt. Jobb oldalon S1-hyperaesthesia volt ész-
lelheté. Lumbalis gerinc MR-vizsgélaton protrusio medialis disci L IV-V. kerGlt
leirésra. Pontos diagnézis céljdbél célzottan L V.-csigolya CT-vizsgdlata tértént,
amely a jobb oldali pediculusban osteoid osteomdanak megfeleld képet irt le.
A leirt elvaltozds idegsebészeti eltdvolitdsa megtértént, amely utdn teljesen 1i-
net- és panaszmentessé valt. Szévettani vizsgdlata benignus osteoid osteomét
igazolt. A j6indulatt csontdagantok 10-12%-64t teszik ki. 4-25 éves kor kézétt
a leggyakoribb, néknél gyakoribb. A hosszi cséves csontok a leginkédbb érin-
tettek. Legjellemz8bb tinete az éjszakai féjdalom. Diagnézist legf8képpen a
CT-vizsgdlat ad. Kezelése mitéti.

CSECSEMOKORI POMPE KOR - AVAGY MI TORTENT AZ ELMULT
EGY EV ALATT

Elmont Beatrix, Németh Gyéngyi, Harmath Vera, Gdrdos Lszlo

Zalo Megyei Korhdz Gyermek- intenziv Részleg, Zalaegerszeg

El8addsom célia hogy egy ritka, kezelés nélkil progressziv, halélos kimenetel
metabolikus myopathiara felhiviuk a figyelmet. Egy éve Alsépdhokon az esetet
mér bemutattuk, ez elmdlt egy év terdpids nehézségeit, és eredményét szeret-
nénk bemutatni.

A 4,5 hénapos csecsemét sulystagndlds, bégyadtsdg, mozgésszegénység, hy-
potoni miatt utaltdk a nagykanizsai kérhdz gyermekosztélydra. A laborvizsgd-
latokkal emelkedett CK és méjfunctios értékeket taldltak. Ekkor kerilt osztd-
lyunkra tovabbi ellatés, kivizsgélds céliabél. Kardioldgiai vizsgdlat hypertophids
cardiomyopathiat véleményezett, hypokinetikus, dilatalt bal kamréval. Ezen
kardiolégiai lelet,valamint a generalizalt hypotonia, macroglossia, méjfunctios
értékek és CK emelkedettség alapjédn Pompe kérra gondoltunk, amit az alfa
gliukozidéz alacsony szintje -0,2mol/l/h- igazolt is. A SOTE Il. Gyermekklinika
Neurolégiai osztdlydn elekirofiziolégiai vizsgdlat és izombiopszia tértént, ami a
betegségre jellemzé eltéréseket mutatta. Az alfa alglikoziddz enzim iv. addsat
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DIAGNOSZTIKUS DILEMMAK, TERAPIAS TOPRENGESEK

Méser Judit, Kollar Katalin, Melldr Ménika, Pfliegler Anna, Rosdy Bedta, Mdrai Katalin,
Fiile Istvan, Novoth Béla

Heim Pdl Gyermekkdrhdz, Budapest

Bevezetés: A komplex regiondlis fajdalom szindréma (CRPS) gyermekkorban ritkdn
fordul el&. A diagnézis feldllitésa gyakran hosszo ideig tart, a klinikai kép a betegség
stadiumaitél figgéen véltozatos. A laboratériumi, képalkotd és egyéb miszeres vizs-
gdlatok nem nytUjtanak nagy segitséget, inkdbb mds kérképek kizdrdsat célozzdk.
Esetismertetés: A 12 éves gyermek &t éves kordtél fokélis epilepszidban szen-
ved, mentdlis teljesitménye kordhoz képest elmarad. Az epilepszia kezdete utdn
két évvel folyamatos, véltozd intenzitdsd myoclonisatio indult perioralisan és
a bal felsé végtag distalis részén. 2013. oktéberében bal kézfej duzzanat
és jelent8s mérték( féjdalom alakult ki, amelyhez késébb allodynia és kerin-
gészavar is tarsult. CRPS-1 feltételezve sympathectomia tértént, amely dtmeneti
javuldst eredményezett. Két hénappal kés8bb a kézujjok és a csukld flexids
kényszertartdsat észleltik, fixalt dystonia alakult ki. Fizioterdpia és kombinalt
gyégyszeres kezelés mellett minimdélis javulds tapasztalhaté.

Kovetkeztetés: A komplex regiondlis fajdalom szindréma etiolégidja sokrétd,
patomechanizmusa jelenleg sem tisztézott pontosan. Ugy tdnik, hogy pszichés
tényez8k fontos szerepet [Gtszanak a betegség kialakuldsdban és progresszi-
Sjdban. A kérkép kezelése nagy kihivast jelent a klinikusok szdméra — csak
multidisciplindris megkézelitéssel, tdbbféle gydgyszeres és nem gydgyszeres
terdpidval (fizioterdpia, pszichoterdpia) lehet javuldst remélni a betegeknél. A
CRPS gyakran évekig elhizédik és sok esetben rossz prognézist

ZSIRSAVSZUPPLEMENTACIO HATASA AZ IDEGRENDSZER FEJLODESERE
Csdbi Gyorgyi', Escolano-Margarit MV?, Hadders-Algra M.%, Koletzko B.V%, Campoy C.2 Decsi T'
'PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

University of Granada, Spanyolorszdg

5Dr. Von Hauner Children’s Hospital, Ludwig Maximilians University of Munich, Németorszdg

*Department of Paediatrics, Institute of Developmental Neurology, University Medical Center Groningen, Hollandia

A hosszUszénldncl t6bbszérésen telitetlen zsirsavaknak (LC PUFA) jelentés ha-
tdsa van a kdzponti idegrendszer érési folyamataira . A multicentrikus, kettds
vak, randomizdlt, placebo kontrollélt vizsgdlatban varandés anydékat és Gjszi-
|6ttjuket szupplementdltunk halolajjal (500mg/die DHA+150mg/die EPA) vagy
5 metyltetrahydrofolsavval vagy mindkettével vagy placeboval. A zsirsavmeg-
hatdrozésokat (dokozahexénsav, arachidonsav) a 20.és 30.gestatios héten,
valamint a szilést kévetéen végeztik. A neurolégiai vizsgdlatok 4 és 5,5 éves



korban Hempel és Touwen teszt segitségével térténtek, melyek alapjdn minor
neurolégiai diszfunkciék, ,neurological optimality score” és ,fluency score”
kertlt meghatdrozasra.

Eredményeink alapjédn megdllapithaté volt, hogy az LC PUFA szupplementdci-
6nak nem volt érdemi hatdsa minor neurolégiai diszfunkciék eléforduldsi gya-
korisdgdra 4 és 5,5 éves korban, ugyanakkor a magasabb kéldékzsinérvér
dokozahexénsav szintek ésszfiggést mutattak a jobb neurolégiai kimenetellel
(NOS ,neurological optimality score”).

METABOLIKUS TERAPIA SERDULOKORI MIGRENBEN
Farkas M. K.', Mék E.2, Richter E.2, Farkas V.
ISE I.sz. Gyermekklinika, Budapest; 2SF Dietetikai és Taplalkozdstudomanyi Tanszék, Budapest

Bevezetés: Az alacsony szénhidréttartalom mellett magas zsir és optimdlis fehérje
tartalmy diéte (un. ketogén diéta), tébb neuroldgiai betegségben, mindenekelétt a
gyermekkori nehezen befolydsolhaté epilepszidkban redlis terdpids opcié. Felnétt-
kor( migrénesek szdmdra tébb profilaktikus gydgyszeres terdpids lehetéség all ren-
delkezésre. K&zsttUk elterjediek egyes antiepileptikumok pl. topiramate, gabapentin,
valproate. Gyermek- és serdil8kori migrén esetében bizonyitottan hatdsos profilak-
tikus terépia nem 4ll rendelkezéstinkre.

CélkitGzés: Serdul8kori migrén profilakszisdban a ketogén diéta hatdsossdgdnak,
biztonsdgossdgdnak és tolerdlhatésdgdnak vizsgdlata. Betegek és médszer: Az
IHS-R kritériumok szerint migrénben szenvedd 13 (8 ledny és 5 fit) 12-17 éves bete-
get vontunk be, akik a megel8z8 1 évben legalébb 2 epizéd/hé migrén gyakoriség-
ban szenvedtek. A metabolikus terdpids id8szak tervezetten 3 hénap volt. A migrénes
fejfdjdsok gyakorisdgdt a KD megkezdését kdvetden 1, 2 és 3 hénappal értékeltik
és vetettik dssze a diéta bevezetését megeléz8 id8szakkal. A diéta hatdsossdgdnak
megitélésére 3 csoportot kuldnitettink el: A: kiemelkedéen hatésos (rohamszédm
csékkenés >75%). B: hatésos (rohamszdm csokkenés 75%-50%). C: hatéstalan
(rohamszdm csékkenés <50%). A vizsgélatkor 3:1 ardnyt diétét alkalmaztunk, mely
a fehérje+zsir (3) és szénhidrdt (1) ardnyét tikrézi. A beteg kompliance-t a vizelet
ketontest heti két alkalommal t6rténé vizsgdlatdval ellendriztik.

Eredmények: Osszesen 5 beteg tartotta a diétdt a felies vizsgdlati idészak, azaz a
harmadik hénap végéig. Kézilik 2 beteg esetében a metabolikus terdpia kiemelke-
déen hatésos, tovabbi 3 beteg esetében hatdsosnak bizonyult. A terdpids hatésos-
sdg egyenesen korreldlt a diéta bevezetésétdl eltelt idSvel. A diétét idé elstt 8 beteg
oz aldbbiak miatt hagyta abba: 2 betegnél a diéta bevezetését kévetéen 1 hénappal
terdpids hatdstalansagot vélelmeztek. 5 betegnél kompliance probléma lépett fel, 1
betegnél gastrointestinalis tinetek (recidivélé hasfdjds, hdnyds) jelentkeztek.
Kévetkeztetések: A metabolikus terépidra, mint profilaktikus migrén terdpids opci-



éra a serdil8kori betegek egyértelmien nyitottak. A metabolikus terépias opcié el-
fogaddsdt, ezen beltl a folyamatos dietetikai egyuttmGkédést a potencidlis migrén
profilakszis mellett a szakember dltal irdnyitott teststly optimalizélds is motivélta a
serdilékorbakon. A 3:1 ardnyd ketogén diéta - tapasztalataink szerint —restriktiv-
nek bizonyult. Azaz a konvenciondlis életvezetést és tdpldlkozdst megnehezitve a
betegek egy részénél kompliance problémdkat generélt és mindez a diétét idé el6ti
felfiggesztését eredményezte. A diétdt tolerdlé betegeknél ketogén diéta metaboli-
kus terdpids opcidként hatdsosnak és biztonsdgosnak bizonyult. Figyelemre méli,
hogy a migrénfrekvencia csékkenése bizonyos latencidval jelentkezett, azaz korreldlt
a diéta bevezetésétd| szdmitott idétartammal a 3 hénapos megfigyelési id8szakban.
Tovébbi a vizsgélatok kivdnatosak nagyobb migrénes beteganyagon, hosszabb
megfigyelési id8vel és kevésbé restrikilv, azaz jobban tolerdlhaté metabolikus
diéta alkalmazdsdval.

IN VITRO FERTILIZACIO ELOFORDULASA CEREBRAL PARESISBEN
Filiczki Gabriella’, Pdlfi Anett?, Rancsik Orsolya?, Kelemen Anna?
ISE Il.sz Gyermekklinika, Budapest; Nemzetkiizi Petd Intézet, Budapest

Héttér: Az in vitro fertilizacié névelheti a késébbi cerebral paresis kockézatdt.
Médszer: A Nemzetkézi Petd Intézet dvoddjdnak cerebral paretikus gyermekei kdzott
megvizsgéltuk az IVF frekvencidjat és dsszehasonlitottuk a kerileti 6voda azonos
kor( gyermekeinek IVF frekvencidjdval. Analizéltuk a csoportokat a beiltetett emb-
ridk szdma, megfogant embriék szdma, embrié redukcid, mesterséges megtermé-
kenyités oka, IVF probdlkozdsok széma, terhesség alatti komplikécidk, perinatalis
komplikdcidk, sziletés médja , gestatios kor, sziletési soly, Apgar érték, Cp tipusa,
co- morbiditas, sz0l8k kora szerint. Eredmények: Cerebral paresisben oz IVF elé-
forduldsa magasabb a kontroll évodai csoporthoz képest. Az ésszes gyermek iker-
terhességbdl sziletett. Az esetek t6bb mint 50%-ban 2-nél t6bb embriét Gltettek be.
A mi csoportunkban a CP legvalészinGbben annak a kévetkezménye, hogy nétt a
neonatalis morbiditas rizikéja tébbes terhességben. Kévetkeztetés: Elényben kellene
részesfteni az egy embrié beiltetést a t6bb embrié belltetéssel szemben.

RITKA MULTIPLEX FEJLODESI RENDELLENESSEG ESETE OSZTALYUNKON
Bevelagva Gabriela, Sztankaninecz-Varga Klara, Baver Viktor
Dr. Kenessey Albert Korhaz-RendelGintézet, Gyermekosztdly, Balassagyarmat

O.A.M., jelenleg 10 éves fiu. Mater hatodik terhességébdl, 4700 g sullyal, idére, per
vias naturales, Apgar 7/9 statusban sziletett. Diszmorf killeme, pszichomotoros
retarddcid, hipoténia miatt 7 hénapos korban indult a kivizsgdldsa a Semmelweis
Egyetem Il. sz. Gyermekklinikdjan. A koponya ultrahang vizsgdlat agykamratagu-
latot, agyi atréfidt irt le, melyet a koponya MR vizsgdlat megerdsitett. 2008-16l epi-



lepszia miatt a Bethesda utcai Gyermekkérhdzban gondoztdk. Tébb alkalommal
igényelt hospitalizciét bronchitis, illetve enteritis miatt. Haspuffadés, hasmenések
miatt felszivoddsi zavar irdnydban elvégzett vizsgélatok negativ eredménnyel zarul-
tak. Kardiolégiai vizsgdlata haemodinamikai eltérést nem irt le. Ismételt hasi UH
vizsgélata kérosat nem taldlt. Genetikai vizsgdlata a 9-es kromoszéma szerkeze-
ti rendellenességét (46 XY, inv (9) del (9)(q12->qg21) igazolia. Jelenleg a silyosan
szomatomentdlisan retardélt, szimptémds epilepszids gyermek a balassagyarmati
Reménysugdr Otthonban nevelkedik. Bar kezelési kévetkezménye nincs, a szerzék
érdemesnek tarfottdk az esetet bemutatdsdt a ritka eléfordulésa miatt.

SINUS THROMBOSIS A GYERMEKKORBAN, A RADIOLOGIA
Rudas Gahor
Semmelweis Egyetem, MR Kutatdkdzpont, Budapest

Még a modern radiolégia szempontjébdl is alkalmanként a ST nagy diagnosztikai
kihivast jelent. Modalitésok: Csecsem8korban a doppler UH kb. 2.-3. hénapos korig
alkalmas a sagittdlis, a transversdlis sinusok és a sinus rectus thrombézisdnak diag-
nosztizalésdra. Nagy jelentésége van az Ujszildttkori/fiatal csecsemdkori sepsisek-me-
ningitisek esetén, ahol a thrombézis alapjdban hatdrozza meg a kimenetelt. A késébbi-
ekben a CT és az MR a vdlasztandé médszer. A CT esetén igazdbél a kontrasztanyagos
vizsgdlat a megbizhaté: itt az un. ,empty delta” jelet kell keresni: a thrombus okozza a
delta formdciét, melyet a kérbefolyd KA kiemel. Bar a specificitdsa magas ( 85-90%) a
senzitivités csak 25-30%! A CT egyébként a jelentésebb haemorrhagias infarctus vér-
zéses kompononsének kimutatdsén 10l alkalmatlan a tovdbbi szévédmények diagnosz-
tizdlasara, ill. a differencidl diagnosztikéban felmerilé betegségek kizdrdséra. Az MR
a néhdny masodperc alatt elkészilé un. ,Phasis Contrast” (PC) vénds angiogréfiaval
az esetek tobbségében elddnti a kérdést. Természetesen iit is vannak differencidldi-
agnosztikai nehézségek: anatémiai varidnsként a két sinus transversdlis gyakorlatilag
soha nem egyforma. Az esetek 59%-ban a jobb oldali a domindns, 25%-ban a bal,
és csak 16%-ban nagyjabdl egyformdk. Az esetek kb. 8-10%-ban viszont gyakorlatilag
oz agenesidt éri el a sinus hypoplasidja. Ennél sokkal nagyobb gondot jelent a sinus
cavernosusban elhelyezkedd thrombus igazoldsa/kizérésa. Erre gyakran csak a kont-
rasztos vénds MR angidgréfia alkalmas. Egyébként az MR-rel még nagyon hasznos
szekvencidk: aT1-en a subacut thrombus — szinte mindig ez a kérdés targya — dssze-
téveszthetetlentl magas szigndlt ad. A T2-n a subacut szintén magasabb szigndlt ad
és nem latjuk az un. ,flow void” jelet. Magasabb lehet a jel a FLAIR méréseken is. Ter-
mészetesen az MR-rel lehetéségink van az esetleges kivéltd okok (pl.: epidurdl talyog,
stb.), ill. a szévédményeknek (pl.: vénds infarctus, stb.) felismerésére. Fontos tudni,
hogy az MR egy rendkivil érzékeny diagnosztikai médszer, de pont az érzékenysége
miatt az anatémiai varidnsoknak, ill. a biokémiai folyamatok sokszinGségének (pl.:
meddig subacut a subacut fézis?, stb.) kitett médszer, igy nem ritkdn ellentmonddsosak
a szekvencidk és csak hosszas elemzés utdn lehet a latszélag egyszerd sinus thrombozis
diagnézisét is kimondani vagy kizarni.

A végsé diagnosztikai médszer a DSA, melyre csak extrém ritkdn van szikség.



A korai diagnazis életet menthet'
A korai terapia megvaltoztathatja a beteg életét?

Diagndzis nélkili myopathia és/vagy emelkedett CK-szint

esetén gondoljon Pompe-kérral!
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Zonegran® roviditett alkalmazasi eldiras
Zonegran® (zoniszamid) Bdvebb informacidért olvassa el a gyogyszer alkalmazasi eldirasat!
Gydgyszerforma: kemény kapszula: 25 mg, 50 mg, 100 mg zoniszamid. Terapids javallatok: Monoterdpiaként szekunder generalizalodd vagy nem generalizalédo
parcidlis gércsrohamokban szenved, tjonnan diagnosztizélt felnétt epilepszids betegeknél. Kiegészitd kezelésként szekunder generalizalédo vagy nem generalizalédd
parcidlis gorcsrohamokban szenvedd felndtteknél, serdidknél, valamint 6 éves és iddsebb gyermekeknél. Adagolas és alkalmazas: A felnGtteknek ajanlott
dozis eszkalaciot és a fenntartd kezelést olvassa el a részletes alkalmazasi eldirasban!

Gyermekek (6 éves és iddsebb) - ajanlott dozis eszkalacio és fenntarto kezelés
Kezelési rend Titralasi fazis

Szokasos fenntarté adag

Kiegészitd kezelés —

1. hét

2-8. hét

20-55 kg testtomeg(i

55 kg-ndl nagyobb

CYP3A4-indukald betegek® testtomeg(i betegek
szerekkel egyitt 1 mg/kg/nap Hetente 1 mg/kg-os 6-8 mg/kg/nap 300-500 mg/nap
(naponta egyszer) Iépésekben ndvelve (naponta egyszer) (naponta egyszer)
Gyermekek (6 éves és iddsebb) — ajanlott dozis eszkalacio és fenntarto kezelés
Kezelési rend Titralasi fazis Szokasos fenntarté adag

— CYP3A4-indukalo

1+2. hét

> 3. hét

20-55 kg testtomeg(i

55 kg-nal nagyobb

szerek nélkul betegek® testtomeq( betegek
1 mg/kg/nap Kéthetente 1 mg/kg-0s 6-8 mg/kg/nap 300-500 mg/nap
(naponta egyszer) Iépésekben ndvelve (naponta egyszer) (naponta egyszer)

Megjegyzés: a. A terdpids dozis fenntartdsdnak biztositasa érdekében a gyermek testtémegét ellendrizni kell, és a testtémeg valtozasa esetén a dézist modositani kell
az 55 kg-os testtomeg eléréséig. Az adagoldsi rend napi 6-8 mg/kg legfeliebb napi 500 mg-os adagig.

Fokozatosan kell elhagyni a gydgyszert. ddskortiak és veseelégtelenségben szenvedd betegek: dvatossdg szikséges. Stlyos majelégtelenségben szenved
betegeknél ellenjavallt. Ellenjavallatok: A hatdanyaggal vagy brmely segédanyaggal (hal eredetd zselatin, mannit (E421), aszpartdm (E951), narancs aroma
vagy a szulfonamidok) szembeni tdlérzékenység. Terhesség: Nem szabad alkalmazni, csak akkor, ha erre az orvos megitélése szerint egyértelmien sziikség van
és ha a kezelés varhatd haszna indokolja a magzat veszélyeztetését. Fogamzoképes nék a kezelés ideje alatt és annak befejezését kovetGen egy hdnapig hatékony
fogamzasgatiast kell alkalmazzanak. Szoptatas: nem szabad alkalmazni. Kiilonleges figyelmeztetések és az alkalmazassal kapcsolatos dvintézkedések:
Bérmely az alkalmazassal kapcsolatba hozhatd jelentds nem kivanatos esemény kialakulésakor mérlegelni kel a kezelés megszakitésat. Sulyos bérkiiitések Iéphetnek
fel. Minden beteget, akiné! kiiités jelentkezik, gondosan figyelemmel kel kisérni. Szulfonamid-csoportot tartalmaz, mellyel stilyos, immunoldgiai jelleg(i mellékhatdsokat
is kapcsolatba hoztak. Figyelni kell az 6ngyilkosségi gondolatokra és Gngyilkos magatartasra utald jelekre, sze. megfelel6 kezelést kell kezdeni. Fokozott lehet a
vesek@képzadés, vesegorcs, veseféjdalom vagy deréktaji féjdalom jelentkezhet, féként kordhbi kéképzédés, csaladi hajlam és a hypercalciuria esetén. Vesekdvesség
kialakuldsa esetén a kezelést abba kell hagyni. Majkarosodds gyantja esetén a majmikadés ellendrzése sziikséges. Aciddzisra hajlamositd tényezok fenndllasakor,
metabolikus acidozis gyandjakor szérum bikarbondt mérés sziikséges. Tartds acidézishan osteopenia alakulhat ki. A kezelés folytatdsa esetén déziscsokkentés, vagy
alkdlidk alkalmazdsa jon szoba. Szénsavanhidrdz-inhibitorokkal, pl. topiramattal vagy acetazolamiddal is kezelt felndtt betegeknél kortiltekintéen kell alkalmazni.
A metabolikus acidosis gyakoribbnak és stilyosabbnak tinik gyermek- és serdilGkor betegek esetében. Gyermekeknél nem szabad més szénsavanhidraz-gatiokkal,
példaul topiramattal vagy acetazolamiddal egyiitt alkalmazni. Csokkenhet a verejtékezés és néhet a testhdmérséklet, fként gyermekeknél. Ugyelni kell a megfeleld
folyadékbevitelre, keriiini kell a magas hémérsékleten vald tartézkoddst és a megerdltetd testmozgdst. Fel kell hivni a gyermekek, valamint szlileik/gondozéik
figyelmét a gyermekeknél el6forduld hdguta és tilheviilés megeldzésérdl a betegtéjékoztatéban olvashatd tandcsokra. Gyermekkord betegek esetében nem szabad
hdszabdlyozdsi zavarokra hajlamositd gyogyszerekkel egyiitt alkalmazni. Pancreatitis esetén a pancreas eredetd lipdz- és amildz-szint monitorozasa javasoft. Stilyos
izomféjdalom és/vagy -gyengeség esetén izomkarosoddsra utald markerek meghatrozésa javasolt. Etvagytalan, vagy fejlédésben elmaradt gyermekeknek nem
javasolt. Gyermekeknél ellendrizni kell a testsulyt. A teststlygyarapodds elmaradésa esetén fontolora kell venni étrend kiegészitd alkalmazasét, illetve a taplalékbevitel
fokozasat, vagy a kezelést abba kell hagyni. 20 kg-ndl alacsonyabb testtémeg(i, 6 éves és idsebb gyermekek kezelése sordn dvatosan kel eljrni. Gyermekek
esetében a teststlycsokkenés novekedésre és fejlédésre gyakorolt hosszd tavi hatdsa nem ismert. E110-et tartalmaz. Gyégyszerkdlcsonhatdsok és egyéb
interakciok: Klinikailag relevans farmakokinetikai hatésa a karbamazepinre, a lamotriginre, a fenitoinra és a nétrium valprodtra, kombindlt oralis fogamzasgatiok
etinil-0sztradiol vagy noretiszteron komponensének szérumkoncentréciojdra nem volt. Nincs elegendd adat ahhoz, hogy ki lehessen zarni a szénsavanhidréz-gatiokkal
vald farmakodindmids kolcsonhatds lehet6ségét. Lamotrigin és CYP3A4 gatlok: nincs Klinikailag relevans hatds a zoniszamid farmakokinetikdjéra. Koriiltekintden kell
eljarni azoknal a betegeknél, akik P-gp szubsztrat gydgyszereket is kapnak (pl. digoxin, kinidin). Fokozhatja a vesekéképzodés kockdzatét, ezért ilyen gyégyszerek
eqyidej(i alkalmazésa keriilends. Gépjarmiivezetéshez és a gépek kezeléséhez sziikséges képességek: Ovatossdg szilkséges. Nemkivanatos hatasok,
mellékhatasok: Kontrolldlt, mint kiegészitd kezelést értékeld vizsgdlatokban a leggyakoribb mellékhatasok az aluszékonysdg, a szédiilés és az anorexia, a
bikarbondtszint cstkkenése, étvagycstkkenés és stlycsokkenés voltak. Nagyon gyakori (>1/10): anorexia, ingerlékenység, zavartsdg, depresszio, szédiilés, alacsony
bikarbonét szint. Gyakori (>1/100, <1/10): véraléfutds, tdlérzékenység, érzelmi labilitds, figyelemzavar, beszédzavar, hasi panaszok, kilitések, vesekdvesség,
féradtsdg, fogyds. Nem gyakori (>1/1000, <1/100): hdgydti fertdzés, pneumonia, hipokalémia, diih, agresszi6, 6ngyilkosségi gondolatok/kisérlet, gbrcsroham,
hanyds, epehdlyaggyulladas/kévesség, Ritka (=1/10 000, <1/1000): agranulocitézis, aplasztikus anémia, pancitopenia, trombocitopénia, metabolikus acidozis,
hallucinécié, amnézia, kdma, grand mal, neuroleptikus malignus szindréma, miaszténids szindroma, status epilepticus, 1égzési zavarok, hasnydmirigy gyulladas,
majkdrosodds, Stevens-Johnson szindréma, toxicus epidermalis necrolisis, rhabdomyolisis, veseelégtelenség, szérum kreatinin, CPK, urea szint emelkedés, hdguta.
65 éves vagy anndl idésebb betegeknél nagyobb gyakorisdggal fordulnak eld a kdvetkezé események, mint az étlagpopuldcidban: Stevens—Johnson-szindréma
(SJS) és gyogyszer indukdlta tilérzékenységi szindréma (Drug Induced Hypersensitivity syndrome - DIHS). Placebo-kontrollos klinikai vizsgélatok soran a zoniszamid
6-17 éves gyermekekre vonatkozo mellékhatdsprofilia megegyezett a felndttekével. Feltételezett mellékhatasok bejelentése: Valeant Pharma Magyarorszdg
Kft. tel: 06-1-345-5900 Rendelhetdség: Kizardlag orvosi rendelvényre! Magyarorszagi fogyasztdi arak és tamogatasok (2014.03.01.): Fogyasztdi ar
(kdzfinanszirozas alapjaul szolgalé ar): Zonegran 25 mg 28 x 4572 Ft, Zonegran 50 mg 56 x 16386 Ft, Zonegran 100 mg 98 x 37597 Ft. Tamogatas
E(90 5/a3 pont alapjan elfogadhatd BNO: G409: Zonegran 25 mg 28 x 4115 Ft, Zonegran 50 mg 56 x 14747 Ft, Zonegran 100 mg 98 x 33837 Ft. Téritési
dij: Zonegran 25 mg 28 x 457 Ft, Zonegran 50 mg 56 x 1639 Ft, Zonegran 100 mg 98 x 3760 Ft. Kozgydgyellatas terhére rendelhetd. Az drak iddkozi valtozasa
a www.0EPhu honlapon kévethetd nyomon. A forgalomba hozatali engedély szama: Zonegran 25 mg (28 kapszula): EU/1/04/307/005, Zonegran 50 mg
(56 kapszula): EU/1/04/307/003, Zonegran 100 mg (98 kapszula): EU/1/04/307/007. Alkalmazdsi elirds utolsd érvényes vdltozat détuma: 2013. 10.18.
A forgalomba hozatali engedély jogosultja: Eisai Ltd. European Knowledge Centre, Mosquito Way, Hatfield, Hertfordshire, AL10 9SN Forgalmazza / Tovahbi
tajékoztatas: VALEANT Pharma Magyarorszdg Kft. HU-1025 Budapest, Csatdrka (it 82-84. Tel.: 345-5900.




ZONEGRAN

ZONISAMIDE

A ROHAMOKNAK
SZABJUNK HATART,
NE A LEHETOSEGEKNEK

A Zonegran roviditett alkalmazasi el6irdsa és egyéb fontos informacidok
a programflzet belsé oldalan taladlhatok. Kérjuk, hogy bévebb informa-
ciéért olvassa el a gydgyszer teljes alkalmazasi elbirdsat!
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