Cseh Annamaria AOK VI, Goblyos Bozsana AOK IV
Semmelweis Egyetem, 1. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika

Fetuin-A és csontmarkerek szerepe az érfalrugalmassag meghatarozasaban uraemias és
vesetranszplantalt gyermekeknél

Elméleti hattér: Az érfalmerevség (Ast) a cardiovascularis események kockazati tényezoje
CRF-ben. Mind dializdlt (D), mind vesetranszplantalt (Tx) gyermekeknél csokken az
érfalrugalmassag: D csoportban 30-szoros; Tx csoportban is még 5-6-szoros a
cardiovascularis riziké az atlagpopulacidhoz képest. Az érfalmerevség meghatarozasara
elterjedten hasznalt a pulzushullam terjedési sebesség (PWV) mérése. Az érfalrugalmassag
csOkkenésének hatterében fokozott vascularis calcificatio all. Ebben fontos szerepet jatszik a
szérum anticalcificatios faktorainak - igy a Fetuin-A-nak, mint a szérum Ca-precipitatiot gatlo
hatasanak 50%-aért felelds glikoproteinnek - csokkenése. Vesebetegségben a megvaltozott
csontanyagcsere jellemzésére a csontmarkerek (BM) megvaltozott szérumszintje utalhat.
Célkitiizés: Vizsgaltuk, hogy milyen dsszefliggés 4ll fenn a csontanyagcsere zavara valamint
az érfalrugalmassag csokkenése kozott D és Tx gyermekeknél; hogy az Ast, azaz a PWV-
emelkedés jellemezhetd-e a Fetuin-A, illetve a csontmarkerek megvaltozott szérumszintjével.
Betegek, modszer: Az 1. szamu Gyermekgyogyaszati Klinika Nephrologiai Osztalyan kezelt
11 D és 17 Tx gyermek (CRF=D+Tx) PWV értékét hataroztuk meg PulsePen késziilékkel,
kiszamitottuk a PWV Z-score-t. Mértiik a szérum Ca, P, a Fetuin-A és a BM (csont-specifikus
alkalikus foszfataz-BALP, osteocalcin-OC ¢és a B-crossalps-8) szérumszintjeit. Szamitottuk a
CaHPO4 értéket. Megalkottuk a CaHPO4/Fetuin-A (C), illetve a CaxP/Fetuin-A hanyadost.
Kerestiik az 0Osszefliggéseket PWV-vel. Az eredményeket korban és nemben illesztett
kontrollokhoz (K) viszonyitottuk. Meghataroztuk az alkalmazott calcitriol kumulativ d6ziséat
(CTL).

Eredmények: A CRF csoportban a kontrollhoz képest emelkedett OC, B, Fetuin-A és a C-
szinteket talaltunk. CRF-ben pozitiv 0sszefiiggés mutatkozott PWV és C kozott (r=0.38,
p<0.05), és mindkét paraméter 6sszefiiggott az OC-val (r=0.45 és 0.38, p<0.05). D csoportban
BALP (1=0.75) és C (r=0.69, p<0.05) szignifikdns 0sszefliggést egymassal (r=0.65, p<0.05) és
PWV-vel. TX gyermekeknél PWV ¢s CTL kozott 6sszefiiggés mutatkozott (r=0.51, p<0.05).
Kovetkeztetések: Dializalt gyermekeknél a csontanyagcsere zavara vascularis calcificatio
fokozodasahoz vezet. A vascularis calcificatio gatlasaban a Fetuin-A kulcsszerepet tolt be. A
CaxP/Fetuin-A hanyados alkalmas lehet a passzivan képzddd precipitatum mennyiségének
jellemzésére, a CaHPO4/Fetuin-A hanyados a csont- és Ca-P anyagcserezavar Ast-re
gyakorolt hatdsanak jellemzésére. Tx-et kdvetden a magas dozisban alkalmazott calcitriol
negativan befolyasolhatja az érfalak rugalmassagat. Tovabbi kovetéses vizsgalatok
sziikségesek annak megitélésére, hogy transzplanticiot kovetden a csontanyagcsere
rendezddése miként hat a cardiovascularis rendszer allapotara.

Kutatasi elozmények: Csoportunk korabbi kozléseiben mar leirta a végallapota
veseelégtelenség és a transzplantacio utani koros érfalmerevség gyermekkori megjelenését, a
Ca-P anyagcsere szerepét a kordllapotban és a kontrollcsoport helyes megvalasztasanak
jelentéségét. Megelozden nem vizsgaltuk azonban az anticalcificatidos faktorok és a PWV,
illetve a csontanyagcsere és a PWV Osszefliggéseit.

Kis E et al. Pulse wave velocity in end-stage renal disease: influence of age and body
dimensions. Pediatr Res. 2008;63(1):95-8.

Cseprekal et al. Pulse wave velocity in children following renal transplantation. Nephrol Dial
Transplant. 2008 Sep 5. [Epub ahead of print]

Témavezetd: Prof. Dr. Reusz Gyorgy



Csuzdi Veronika AOK V.
Semmelweis Egyetem 1. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

A szérum karnitin szintek valtozasai postasphyxias tjsziilottekben

Célkitiizés: A karnitin (C) acylkarnitin (AC) egyensuly jelentds szerepet tolt be a
mitokondrialis  energiatermeld  folyamatokban ¢és a fiziologids szervmiikdodések
fenntartasaban. Vizsgalatunkkal arra kerestiink valaszt, hogy milyen akut hatast gyakorol az
intrapartum elszenvedett hypoxia a C, AC, és szabad karnitin (FC) szérum szintekre érett,
asphyxias 0jsziilottekben egészséges ujsziilottekhez képest.

Moédszer: 39 érett, asphyxias Ujsziilott (H) (gest. kor:> 36 hét, 5 perces Apgar: <6; 1.
¢letoran beliil levett vér pH:<7,00; kéros neurologiai tiinetek) 6., 12., 24., 48. és 72.
¢letoraban levett sziir6papirra szaritott szérum mintdibol hatdroztuk meg a C, az AC és a FC
szinteket tandem tomegspektroszkopia segitségével. Kontrollként 41 érett, egészséges
ujszilott (K) 6. és 72. ¢életéra kozott, random idépontban, klinikai célbol levett maradék
szérummintai szolgéltak.

Eredmények: A H csoportban a legmagasabb C, AC ¢és FC szintet a 6. életoraban mértiik. Ezt
kovetden az értékek folyamatos csokkenését észleltiik a 72. 6rdig. A H csoport legmagasabb,
6. ¢életoraban mért C, AC és FC értékeinek atlaga szignifikdnsan alacsonyabb volt a K
mintakban mért értékekhez képest (C: 7,09 pumol/l [£2,85 pumol/I] vs 11,86 pmol/l [+4,11
umol/1] p<0,05; AC: 1,79 pumol/l [£1,43 umol/l] vs 3,34 umol/l [£1,59 umol/l] p=0,029; FC:
5,30 umol/I [£1,68 pmol/1] vs 8,36 umol/l [£3,06 pmol/1] p<0,05).

Kovetkeztetések: Asphyxias Ujsziilottekben a szérum AC, C és FC értékek alacsonyabbak az
egészséges Ujsziilottekben mért értékekhez képest. A postasphyxias allapotban az elsé harom
¢letnapon progressziven csokkenek a szérum karnitin értékek, amelynek klinikai jelentdsége
tovabbi vizsgalatokat igényel.

Témavezetd: Dr. Szabd Miklos



Frank Veronika AOK IV
Semmelweis Egyetem 1. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Asphyxias ujsziilottek cerebralis cirkulaciojanak Doppler-ultrahang vizsgalata

Bevezetés: A hypoxias-ischaemids inzultus endothel karosité hatdsa révén az agyi keringés
autoregulaciojanak zavardt okozza. A mukodési zavar jellemzéen az agyszovet
kovethetd.

Célkitlizés: Az agyi vérataramlas valtozasanak leirdsa kiilonboz6 sulyossagii hypoxias-
ischaemias encephalopathiaban (HIE) szenvedo ujsziilotteknél.

Betegek, mddszer: A 30 asphyxias ujsziilottet (36-41 gesztacidos hét) harom csoportba
soroltunk a neuroldgiai tiinetek és az amplitudo integralt EEG (aEEG) regisztratumon észlelt
cerebralis miikodészavar sulyossaga alapjan. Mérsékelt HIE (A csoport) esetén a kezdeti
abnormalis aEEG 24 életoran beliil normalizalodott. Stilyos HIE (B csoport) esetén az aEEG a
24. életéraig nem mutatott javulast. A C csoportba a letalis kimeneteli HIE-ban szenvedd
ujszilottek kertiltek. Az arteria cerebri anterior (ACA) Doppler-ultrahang vizsgélata a
nagykutacson keresztiil, mig a kétoldali arteria cerebri media (ACM) mérése a
transztemporalis ablakon at tortént. (A Doppler-ultrahangos vizsgalati modszert Dr. Bango
Marta, PhD hallgat6 és Dr. Rudas Gabor, az MR Kozpont igazgatdja tanitotta be.) Az erekben
az aramlasi atlagsebességet (cm/sec) hataroztuk meg, a kétoldali ACM értékeit atlagoltuk. A
harmadik életnapig 6 oranként, utdna naponta ismételtiik a méréseket a 10. életnapig. Az
egyes ¢€letnapokon (1. 2. 3. és 3 -10. életnap) végzett mérések eredményeit betegenként
atlagoltuk, majd a betegekre vonatkozo atlagok medidnjait adtuk meg. A csoportok
Osszehasonlitdsdhoz non-parametrikus statisztikai modszert hasznaltunk.

Eredmények: 30 asphyxids 0jsziilottnél Osszesen 294 vizsgélat tortént. Az ACA és ACM
atlagos aramlési sebességének (cm/s) medianjai az aldbbiak szerint alakultak az egyes
vizsgalati periddusokban:

Sletéra A csoport(n=12) B csoport(n=10) C csoport(n=8)
ACA MCA ACA MCA ACA MCA
0-24 14,78 21,13 13,73 21,43 12,67 20,01
24-48 18,48 29,81 20,00 45,85 27,45 40,43
48-72 20,93 34,38 29,53 51,00 33,85 48,74
72-240 28,78 44,25 29,30 48,06 23,94 35,43

Az ACA aramlasi értékei nem kiillonboztek az 1. és 2. életnapon. A 3. életnapon és azt
kovetden az A csoporthoz viszonyitva a B és C csoportban magasabb ACA értékeket (p=0,03)
mértiink. A vizsgalati csoportok ACM aramlasi értékei nem kiilonboztek szignifikdnsan az 1.
¢letnapon. A 2. életnaptol a B csoport értékei mindvégig magasabbak voltak (p = 0,005), mint
az A csoporté.

Kovetkeztetés: A sulyos és letalis ujsziilottkori hypoxias-ischaemias encephalopathiaban az
agyi artériakban fokozottabb dramlas detektalhaté az enyhe esetekhez képest. A stlyos esetek
fokozottabb agyi vérataramlasa csak a masodik életnaptél (ACM) illetve a harmadik
¢letnaptol (ACA) kezdddden észlelhetd. A betegagy mellett kivitelezhetd agyi véraramlés -
mint biomarker - vizsgalata értékes eszkoz lehet a jovoben a HIE sulyossaganak és
prognozisanak a meghatdrozasaban.

Témavezetd: Dr. Szabo Miklos



Goblyos Bozsana AOK IV, Cseh Annamaria AOK VI
Semmelweis Egyetem, 1. szdmu Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Testosszetétel meghatarozasa egészséges és vesetranszplantalt gyermekeknél

Elméleti hattér: a test zsirtartalma és annak eloszlésa valtozik az életkorral.
Vesetranszplantacidt kovetden a testtdmeg gyakran jelentdsen megnd, obesitas alakul ki, ami
jelentésen megndveli a kardiovaszkularis morbiditast és mortalitast.

Célkitiizés: a testosszetételt, illetve az obesitast jellemzd paraméterek vizsgalata
bioimpedancia modszerével, valamint egyszerti, antropometriai paraméterek segitségével
egészséges gyermekekben, tovabba veseelégtelenségben a vesetranszplantacionak a
testosszetételre gyakorolt hatdsanak megfigyelése.

Betegek és médszer: 106 egészséges 6,7-17,2 éves és 49 vesebetegségben szenvedo (43
transzplantalt, 2 predializalt, 2 CAPD és 2 hemodializis kezelésben részesiilt) 8,8-24,3 éves
gyermek testosszetételét vizsgaltuk Inbody 720 késziilékkel. Az eredményeket
Osszehasonlitottuk az egészséges populacidoban antropometriai modszerrel mért triceps
borredo vastagsaggal (TSF), scapula borredd vastagsaggal (SSF), derékbdséggel (DB) és a
felkarkorfogattal (UAC).

Eredmények: az UAC (r=0,72), a DB (r=0,71) és az SSF (r=0,34) fliggenek az életkortol
(p<0,05). A manualisan lemért paraméterek erdteljesen fiiggenek a BMI-t6l: UAC (r=0,89,
p<0,05) és a DB (r=0,93, p<0,05). A kézzel mért értékek koziil az UAC szignifikans
kapcsolatot mutat a gép altal becstilt kar &tmérdvel (r=0,91, p<0,05) és a jobb illetve a bal kar
becstilt tomegével (r=0,81, p<0,05), a DB pedig kellden megkozeliti a torzs késziilékkel
becslilt tdmegét. Az obesity degree Osszefiiggést mutat a BMI-vel (1=0,82, p<0,01). A testzsir
mennyiség és az obesitas mértékének meghatarozasara leginkabb az SSF (r=0,76, p<0,01)
illetve a TSF (r=0,65, p<0,01) érték alkalmas. A zsirmentes testtdmeg alacsonyabb, mig a
testzsir szazalékos eloszlasa (PBF%) magasabb a vesetranszplantalt gyermekeknél (p<0,05).
Kovetkeztetés: az egyes, a bioimpedancia modszerével illetve az antropometriai
moddszerekkel mért paraméterek kozott igen szoros dsszefliggések mutathatok ki. Ezen
egyszerli modszerek alkalmasak egészséges gyermekek testdsszetételének vizsgalatara, igy a
betegagy mellett meghatarozhatoak a kérdéses paraméterek. A vesetranszplantalt
gyermekeknél kialakuld elhizés és a test zsirhdztartasi zavara a sziv-€s érrendszeri betegségek
kialakuldsanak esélyét jelentdsen noveli.

Témavezetd: Prof. Dr. Reusz Gyorgy



Gulicsi Alexandra AOK VI., Hudomel D4avid AOK VI.
Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika, Budapest

Szivfejlodési rendellenességgel tarsulé genetikai korképek

Az elmult 20 év sordn a klinika genetika robbanésszerli fejlédésen ment keresztiil.
Napjainkban mar elfogadott tény, hogy mind a velesziiletett rendellenességek, mind a
felnéttkorban manifesztalodo ,,common” betegségek koreredetében a genetikai anyag vagy az
orokletes genetikai hajlamot érvényre juttatdé kornyezeti hatdsok jatszanak szerepet. A
citogenetika és molekularis genetika fejlddésével szamos korkép, szindroma eredete
tisztazodott. A congenitalis vitiumok eléfordulésa az ¢lvesziiletettek kozott 8/1000-re tehetd.
Etiologidjukat tekintve 1éteznek tisztan orokletes (8%), csak kornyezeti, exogén (2%) okokra
valamint multifaktoridlis eredetre (90%) visszavezethetd rendellenességek. Szivfejlodési
rendellenesség egyéb malformacidval tarsulva szindroma gyantjat veti fel, amely hatterében
genomialis eltérések fedezhetdk fel. A sziv fejlédése idOben és térben szigortian szabalyozott
folyamat, megkoveteli tobb gén preciz, Osszehangolt mikodését, ezért a kromoszéma
aberraciok legtobb esetében e rendellenesség jelen van. Kutatasaink soran a kromoszomak
szerkezeti abbericidival, ezen belill is a mikrodelécids szindroémakhoz kapcsolddo
szivfejlosési rendellenességekkel foglalkoztunk részletesen. Ezekben a korképekben
tobbszervi érintettséget és kromoszomatol fiiggd sulyos malformacidkat taldlunk, amelyeket
rendszerint fejlodésbeli elmaradds és értelmi fogyatékossag kisér. Cardiovascularis
elorelépést a szindromahoz tarsuld szivfejlodési rendellenességek genetikai hatterének
tisztazasaban. Ezek a kritikus szakaszok a 7-es valamint a 22-es kromoszdéma hosszl karjara
lokalizaltak. A mikrodelécios korképek soraban a Williams és DiGeorge szindroma esetében
beszélhetiink szignifikans kapcsolatrdl a szivfejlddési rendellenességekkel. A kutatas sordn a
klinikdn megjelent DiGeorge valamint Williams szindromas gyermekek kardioldgiai
vizsgalatat és gondozasat vettiik alapul. A Tiizolt6 utcai Gyermekklinika jelenleg 37 Williams
szindromas gyermeket gondoz. 15 betegben, azaz 40,5%-ban diagnosztizaltak mitralis
vitiumot, melyek kozott mitralis prolapsus és sulyos foku mitrdlis insufficiencia is eléfordul.
Gyakorisagi sorrendben 2. helyen all a supravalvularis aorta stenosis 29,7%-kal. E két vitium
mellett taldlkozhatunk még bicuspidalis aortabillentyiivel, pulmonalis stenosissal valamint
coarctatio aortaecvel. A DiGeorge szindromas gyermekek korében mas szivfejlodési
rendellenességek fordulnak eld. 12 DiGeorge szindromas beteg all a klinika gondozésa alatt.
Koziilik 8 gyermeknek van cardiovascularis eltérése. 62,5%-ban izolalt kamrai septum
defektus igazolddott, valamint 37,5%-ban  Fallot-tetralégia. Kovetkeztetésképpen
elmondhatjuk hogy a fenti deléciokhoz kapcsoléodoan jellegzetes szivfejlodési
rendellenességekkel taldlkozhatunk. A Williams szindroma esetében az elasztin gén
érintettségével magyarazhatd kotdszoveti gyengeség all az insufficiencidk hatterében, a Di
George szindroma esetében pedig a kopoltytivek hibas fejlédése kovetkeztében az aortaiv,
valamint a septum ¢érintett. A szivfejlédési rendellenességek felismerése a szindromak
diagnosztizalasahoz is elengedhetetlen 1épés, valamint a szivbetegség szakszerli gondozasa a
korképek hosszii tavii kimenetelét nagyban meghatarozza. A témavezetonek publikacidja
ebben a témaban nem jelent meg.

Témavezetd: Dr. Dobos Matild



Hegyi Eszter AOK V. évfolyam, Nelhiibel Gyorgyi AOK V. évfolyam
L.sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Semmelweis Egyetem

Posztprandialis, és diéta utani lipidszintek vizsgalata kovér gyermekekben

Irodalmi hattér: A gyermekkori elhizas eléforduldsa vildgszerte névekvd tendenciat mutat.
Ennek egyik kovetkezménye, hogy a kiillonb6z6é kardiovaszkularis rizikofaktorok, mint az
altalunk vizsgalt diszlipidémia megjelenése egyre fiatalabb korosztalyt érint. Mindez
vélhetden hatdssal van a felndttkori kardiovaszkularis morbiditasra és mortalitdsra. A szérum
lipidszinteket konvencio szerint ¢hezéses allapotban vizsgéljuk, ugyanakkor kevés adat van az
irodalomban a posztprandidlis lipidszintekre vonatkozoan.

A vizsgalat célja: Vizsgalatunk célja annak megéllapitdsa volt, hogyan valtoznak az éhomi
szérum lipidszintek postprandialis allapotban, illetve diétat kovetden obezus gyermekekben.
Modszerek: Az 1. sz. Gyermekgyodgyaszati Klinikan 2007 szeptember és 2008 november
kozott obezitds miatt vizsgalt gyermekekben lipidterhelést végeztiink. A vizsgalatban 50
gyermek vett részt ebbdl 30 lany és 20 fin, atlagéletkoruk (x+SD) 1343 év, atlagos BMI-jiik
(x£SD) 33,8+5,6 kg/m?. A vérvételek a felvételkor éhgyomorra, a kaloriaszegény diéta
(800kcal/nap ennek 30%-a zsir bevitel) bevezetését kovetd harmadik napon éhgyomorra,
illetve a standard zsirterhelést kovetden (5 dkg szalonna, 3 dkg kenyér, 2 tojas, 0sszesen 32,5
g zsir) 4 orédval torténtek. A lipid értékeket (triglicerid, 6sszkoleszterin, HDL-koleszterin)
rutin laboratoériumi modszerekkel, az LDL-koleszterin szintet a Friedwald képlet segitségével
hataroztuk meg.

Eredmények: A terhelés reggelén vett éhgyomri triglicerid szint (p<0,001), 6sszkoleszterin
szint (p<0,001) és HDL-koleszterinszint (p<<0,001) szignifikdnsan alacsonyabb volt, mint a
felvétel napjan éhgyomorra mért értékek. A két napos intenziv diéta hatasara a triglicerid szint
atlagos csokkenése 0,34 mmol/l volt, az Osszkoleszterin szint atlagosan 0,39 mmol/l-rel
csokkent, mig a HDL-koleszterin 0,08 mmol/l-rel csokkent. Az éhomi értékekhez képest
terhelés hatdsidra a triglicerid szint atlagosan 1,26mmol/I-r6l 1,87mmol/l-re (p<0,001), az
Osszkoleszterin szint 4,10 mmol/l-rdl 4,24 mmol/l-re emelkedett (p=0,061). A posztprandialis
értékek kozil egyediil a szérum triglicerid szint ndvekedést talaltuk szignifikdnsnak az
¢hgyomri értékekhez képest, mig a diéta hatdsara az LDL-koleszterin kivételével szignifikans
csOkkenést talaltunk.

Kovetkeztetés: Mar néhany napos kaldria — és zsirszegény étrend hatdsara az ¢homi
lipidszintek  jelentdsen csokkennek. Ugyanakkor zsirterhelés hatdsara csak a
trigliceridszintben kovetkezik be jelentds emelkedés.

Az eldadas témajaban publikacid nem jelent meg.

Témavezetd: Dr. Kérner Anna



Imre Bence AOK V, Turi Alexandra AOK V
Semmelweis Egyetem II. Sz. Gyermekgyogyészati Klinika, Budapest

A szérum csontmarkerek értékeinek osszehasonlitasa normalis és csokkent
csontasvanyianyag-tartalmu gyermekekben.

Bevezetés: A csucs csonttomeg az egyén ¢lete folyaman elérheté legmagasabb csont
asvanyianyagtartalom, melynek maximalis értéke a fiatal felnéOttkorra tehetd. Ebbol a
késobbiek soran az ¢€letvezetéstdl és az esetleges betegségektdl fiiggden csak vesziteni lehet.
Nem mindegy tehat, hogy a fejlédd szervezet milyen dsvanyi gyarapodassal bir, illetve annak
hatterében milyen metabolikus események allnak.

Célkitiizés: Vizsgalatunk soran célkitlizésiink annak megallapitdsa volt, hogy mutatkozik-e
eltérés a normadlis illetve a csokkent csontasvanyianyag-tartalommal rendelkezé gyermekek
csont turnoverében.

Metodika: Munkank soran 470 egészséges gyermek (249 lany ¢és 221 fin) koziil a magas
csontasvanyianyag-tartalommal rendelkezdket kizdrva valasztottuk ki az alacsony illetve
normalis értékiieket. Igy Osszesen 347, 4,5 és 18,5 éves kor kozotti gyermek laborértékeit
elemeztiilk, melybdl 179 lany és 168 fia. A csontdsvanyianyag-tartalom mérését (csont
densitas-BMD) LUNAR DPX-L dual X-ray absorptiometry (DEXA) késziilékkel végeztiik.
Az 0sszehasonlitashoz a lumbalis 2-4-es csigolyak valamint a teljes test BMD z-score értékét
vettiik alapul. A csontanyagcsere vizsgalatara a csontbontast végzo osteoclast tevékenységét
mutatd B-crosslaps, illetve a csontépiilést tehat az ostoblastok munkdjat jellemzd osteocalcin
labor értékeit vettiik alapul. A L 2-4 z-score vizsgélatanal lanyok esetében 58, fiuknal pedig
71, a teljes test esetén 21 fia és 17 lany rendelkezett alacsony értékkel (kisebb mint -1).
Ezeket kronologiai- és biologiai kor, serdiilési stadium fiiggvényében vetettilk Ossze az
emlitett csontmarkerekkel. Az atlagértékek meghatarozasa utan kiszdmoltuk azok standard
Eredmények:

Lanyok esetében a csontmarkerek kor fliiggvényében vald vizsgélata soran arra az eredményre
jutottunk, hogy a 10-12 éves korosztdlyban az alacsony lumbalis csont asvanyianyag
tartalommal rendelkezOk csontépiilése elmarad a normalis csoporthoz képest. 14-16 évesek
kozott viszont a fokozott csontbontas uralta a képet. Fiuk esetében ez utobbi eltérés a pubertas
kés6bbi megjelenése miatt 2 évvel eltolodva a 16-18 éves korosztalyban jelentkezik. Emellett
a veégso serdiilési stddiumban az alacsony L 2-4 z-score- ral rendelkezd fiuknal alacsony
osteocalcin szintet detektaltunk, mely a kisebb mértékii csontépiilést reprezentalja. Ez a
szignifikans eltérés parhuzamba hozhaté a lanyoknal 10-12 éves korban megjelend
osteocalcin eltéréssel. Az alacsony lumbalis z-score-u, 3-7 éves csontkoru, praepubertasban
1év6 lanyok csontbontésa szignifikdnsan magasabb normalis csont asvanyianyagtartalommal
rendelkez6 tarsaiknal. Teljes test z-score vizsgalatanal korai és késOi pubertasban is
megfigyelhetd volt a normadlis értékkel rendelkezd gyermekek magasabb oseocalcin és
alacsonyabb B-crosslaps értéke, de szignifikans eltérés nem mutatkozott a két csoport kozott.
Eddig ebben a témaban Magyarorszagon publikacié még nem jelent meg.

Témavezetd: Dr. Hosszi Eva



Kerti Andrea AOK V, Dégi Arianna Amalia AOK IV
Semmelweis Egyetem 1. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Az artérias stiffness index vizsgalata vesetranszplantalt gyermekekben

Elméleti hattér: A vesetranszplanticio (TX) utan — a végéllapotu veseelégtelenséghez
viszonyitva (VAVE) - jelentésen csokken a cardiovascularis (CV) szévédmények szama, a
varhato ¢élettartam nd. Ez azonban még mindig 5-6-szor nagyobb rizikét jelent az egészséges
populécidhoz viszonyitva. E betegek vezetd haldloka CV eredetli, patogenezisében nagy
szerepe van az érfalrugalmassag csokkenésének. Az érfalmerevség és ezéltal a CV morbiditas
¢s mortalitas fiiggetlen elérejelzéje az Un. artérids stiffness index (AASI), melyet a 24 oras
vérnyomas monitorozds (ABPM) sordn mért szisztolés és diasztolés vérnyomadsértékeket
kozos koordinata rendszerben dabrazolva, az altaluk meghatarozott regresszios egyenes
meredekségébdl szamolunk. Elénye, hogy az ABPM non-invaziv mérés, és az index a
vérnyomas értékekbdl egyszeriien megadhato.

Célkitiizés: Vizsgaltuk, hogy TX-et kovetden melyek az AASI-t befolydsold tényezdk, illetve
hogyan valtozik az index egy év utdnkovetés soran.

Betegek, modszer: Az I. szami Gyermekgydgyaszati Klinika Nefrologiai Osztalyan kezelt
62 vesetranszplantalt gyermek (17£5,6 ¢év) adatait dolgoztuk fel, ebbdl az AASI
utankovetéséhez 29 gyermek eredményei alltak rendelkezésre. A betegek ABPM leleteibdl
meghatdroztuk az AASI-t. A korfiiggd paramétereket standard devidciés hanyados (SDS)
formajaban jelenitettiik meg (testtomeg index /BMI/, szisztolés vérnyomas /SBP/, diasztolés
vérnyomas /DBP/). Az eredményeket a Statisztika 8.0 szoftver segitségével elemeztiik.
Eredmények: Az AASI vizsgalata soran azt talaltuk, hogy az nem fiigg a gyermekek koratol
¢s a nemétdl. Szignifikdns pozitiv korrelacié mutatkozott a BMI-SDS ¢és az AASI kozott
(r=0,29; p=0,018). Szignifikans Osszefliggést talaltunk tovabba az AASI és a pulzusnyomads
kozott az ABPM aktiv és passziv iddszakdban egyarant (r=0,387; p=0,001 és r=0,312;
p=0,015). Minél nagyobb volt az AASI, annal kisebb volt az ¢jszakai diasztolés vérnyomas
esés mérteke (r=-0,30; p=0,019). A graftkor ¢és az AASI kapcsolatat vizsgalva azt talaltuk,
hogy a 24 honapnal régebben transzplantalt gyermekek csoportjdban a stiffness index
szignifikansan magasabb volt, mint a 24 hénapnal rovidebb ideje atiiltetettekben (0,41£0,16
vs. 0,28%0,13; p=0,011). Paraméteriink utankovetése soran nem taldltunk szignifikans
kiilonbséget ugyanazon gyermek 2007-es és 2008-as AASI értéke kdzott.

Kovetkeztetések: Az AASI-vel jellemezhetd érfal merevség szoros Osszefiiggést mutat a
pulzusnyomassal — mindkettd az érpalya csokkent szélkazdn-funkcidjara utal. A magasabb
érfalmerevség csokkent ¢jszakai vérnyomas-csokkenéssel jart egyiitt, utobbi szintén ismert
CV rizikotényezd. Az AASI és a BMI 0Osszefiiggése felhivja a figyelmet taltaplaltsag
veszélyére ebben a betegcsoportban is. A 2 évnél régebben transzplantalt betegek magasabb
AASI-je okanak kimutatasara tovabbi vizsgalatok sziikségesek.

Kutatasi el6zmények: Csoportunk korabbi munkajaban az érfalmerevséget mads, az
applanaciés tonometria elvén miikodé eszkozzel vizsgalta. Az ABPM vizsgélatbol
szarmaztathatd AASI és pulzusnyomds a mindennapi gyakorlatban konnyen alkalmazhato
paraméterek, melyek tovabbi felvilagositdst adhatnak a cardiovascularis statuszra
vonatkozoan. E paraméterek eddigi kutatdsaink targyat nem képezték.

Kis E et al. Pulse wave velocity in end-stage renal disease: influence of age and body
dimensions. Pediatr Res. 2008;63(1):95-8.

Cseprekal O et al. Pulse wave velocity in children following renal transplantation. Nephrol
Dial Transplant. 2008. [Epub ahead of print]

Témavezetd: Prof. Reusz Gyorgy



Koncz Levente Csaba, AOK VI
Semmelweis Egyetem 1. sz. Gyermekklinika, Budapest

Folyamatos szovetkozti cukormonitorozas diabéteszes gyermekekben

Irodalmi hattér: A folyamatos szovetkozti cukormonitorozas (CGM: Continuous
Glucose Monitoring) nemcsak a diabétesz akut szovodményeinek a megel6zésében, hanem a
jobb anyagcsere-vezetésben is fontos szerepet jatszik. Vigsgdlatunk célja a kiilonb6zo
inzulinkezelési sémaban részesiilé diabéteszes gyermekek anyagcsere allapotanak a
folyamatos cukormonitorozas segitségével torténd 0Osszehasonlitisa, valamint annak
megallapitasa volt, hogy milyen hatassal van az anyagcsere kontrol mindségére a folyamatos
szovetkozti cukormonitorozas. Betegek és modszerek: Klinikankon 2003.10. és 2008.05. ho
kozott sszesen 59 rossz anyagcesere allapotinak mindsitett diabéteszes betegekben (37 leany,
22 fih; életkor: 12,6; 5-18 év; diabétesz tartam: 6,0; 1-17 év; atlagos HbAlc: 9,17; 6,5-14,0%)
végeztiink szovetkozti cukormonitorozast. A betegeket az alkalmazott kezelési séma szerint
harom csoportba osztottuk: 1. hagyomanyos intenziv inzulinkezelésben (conventional
intensified insulin treatment, CIIT) részesiilé gyermekek. 2. szenzor nélkiili szubkutan inzulin
pumpaval kezelt (continuous subcutaneous insulin infusion, CSII). 3. szenzoros
inzulinpumpat (szenzoros CSII, SCSII) viselé gyermekek. A folyamatos glukdz monitorozast
az elsd két csoportban Medtronic- MiniMed CGMS Standard Gold késziilékkel (az adatok
retrospektiv analizisével), a harmadik csoportban a szenzoros pumpa segitségével (Minimed
Paradigm REAL Time) végeztiikk. A vizsgélat indikacidja a magas HbAlc, ellentmondés a
vércukor naplé és a HbAlc kozott valamint a rejtett hipoglikémia gyantja volt. Eredmények:
A monitorozads sordn a CIIT részesild6 gyermekek az 0Osszes 1d0 54%-at toltotték
hiperglikémias (>9,9 mM/L), 5%-at hipoglikémias (<3,9 mM/L) és 41%-at normoglikémids
allapotban. Ez a CSII kezelésben 45%, 6%; és 49%, a SCSII kezelt betegekben pedig 23%,
2% és 75% volt. Mindezek alapjan a CIIT és a CSII kezelésben részesiilé betegekben
szignifikansan (p< 0.000 és p< 0,01) t6bb volt a hiperglikémias allapot mint a SCSII kezeltek
kozott. A monitorozast megel6zéen a SCSII kezeltek HbAlc értéke szignifikansan
alacsonyabb (p< 0,03) volt a CIIT kezelésben részesiiltekhez képest. A monitorozast kdvetden
nem tapasztaltunk szignifikans javulast a HbAlc értékében egyik csoportban sem.
Kovetkeztetés: Diabéteszes gyermekekben az egyszeri vércukormonitorizalds elvégzése nem
okoz jelentés valtozast az anyagcsere kontroll mindségében, de a szenzoros pumpa altal
felkinalt folyamatos vagy iddszakonkénti monitorizalas lehetdsége az anyagcsereéallapot
jelentds javulasat eredményezi.

Témavezetod: Dr. Korner Anna



Lazar Adrienn AOK IV, Soés Krisztina AOK V
Semmelweis Egyetem, II. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

A sziiletési sily és az atherosclerosis-rizikofaktorok eléfordulasi gyakorisaganak
kapcsolata a csaladi anamnézis miatt veszélyeztetett gyermekeknél és serdiilloknél

El6zmények: Mind a hazai, mind a vildgirodalomban szdmos cikk jelent meg arrol, hogy az
alacsony sziiletési suly fokozott kockdzati tényez6t jelent a felndttkori kardiovaszkularis
korképek kialakulasaban.

Célkitiizés: Meg akartuk vizsgalni, hogy ez a hatds gyermek- és serdiilékorban érvényesiil-e,
kiilondsen a kardiovaszkularis betegségben szenved6k utdédaiban.

Maoddszerek: 534 gyermek adatait dolgoztuk fel, akiknél a hypertoniat (ht) alkalmilag és 24
oras ABPM vizsgalattal nézték, a hypercholesterinaemia (hchol) (0sszkoleszterinszint> 5,2
mmol/L) és hypertrigliceridaemia (htrig) (8ssztrigliceridszint > 1,4 mmol/L) kimutatasa a
szokasos enzim vizsgélatokkal tortént, oralis glukdz tolerancia teszttel a vércukorszintet fél
oranként 0- 180 percig mérve a konyokvénaba tubust helyezve vizsgéltdk a csokkent
cukortiiré képességet ( IGT), a sulyt a testmagassag négyzetével elosztva szamitottuk a
testtomeg indexet (BMI) és emellett adatokat gytijtottiink a csaladban eléforduld sziv-,
érrendszeri  betegségekrdl: apoplexia, hypertonia, infarctus, hypercholesterinaemia, 2-es
tipust diabetes, obesitas.

Eredmények: A gyermekek koziil 6 sziiletési sulya volt 1500 g-nal kevesebb, 58 gyermek
volt kisstulytr (1500 g<x<2500 g), 440 gyermek normal sulyu (2500 g<x <4000 g) ¢és 29
gyermek volt nagysulya (4000g <x<5000 g) valamint 1 gyermek volt orias sulya(>5000 g).

A kis sziiletési sulyt gyermekek és serdiilék IGT-je szignifikinsan gyakoribb (X*=6,96) volt
mint azt kordbban a munkacsoportunk a kontrolloknal észlelte, de a hypertonia,
hypercholesterinaemia, hypertrigliceridaemia, obesitas ¢és diabetes gyakorisdga a
kontrollokéval megegyezett. A nagy sziiletési sulytak korében egyik rizikofaktor sem volt
szignifikansan gyakoribb.

Kovetkeztetések: Az adatok alapjan valdszinli, hogy a kis sziiletési suly hatdsa az
atherosclerosis rizikofaktoraira gyermek és serdiilékorban kiilondsen a csalddi anamnézis
miatt veszélyeztetettek korében az IGT-n kiviil més rizikofaktorra nem érvényesiil.

Témavezeto:Dr. Szamosi Tamas
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Lehotkai Néra, Altalinos Orvostudomanyi Kar, VI. évfolyam
Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinika

Gyermekkori hyperthyreosisok kezelése alatt jelentkezo recidivak aranya

Bevezetés: Gyermekkorban a szerzett hyperthyreosisok tobb mint 95 %- a Graves- Basedow-
kor. A tiinetek leggyakrabban a serdiilokor koriil jelentkeznek, 6tszor tobb lanyt érint, mint
fiat.

Kezelési lehetéségként Magyarorszdgon a gydgyszeres kezelés és mitéti megoldas all
rendelkezésre.

A gyogyszeres kezelést kovetden kialakuld recidivak ardnya mintegy 30%. Gyakrabban
jelentkeznek recidivak akkor, ha a diagnozis felallitdsakor mért magas TSH- receptor elleni
stimulalo antitest (TRAK) titer nem valik negativva a gyogyszeres kezelés végére.

Betegek és moédszerek: A II. sz. Gyermekklinika Endokrinologiai Ambulanciajan kezelt 53
gyermek (44 lany, 9 fit) kortorténetét tekintettiik at. Arra kerestilk a valaszt, hogy sajat
anyagunkban milyen gyakran kényszeriilink miitéti megoldasra, a gydgyszeresen kezeltek
kozil milyen gyakran jelentkeznek relapszusok, ¢és ezek Osszefliggésbe hozhatok-e a betegek
antiteststatuszaval illetve azzal, hogy a kezelés sordn a betegek csak thyreostatikumot vagy
kombinacioban thyreostatikumot és thyroxin pétlast kaptak. .

Eredmények: A vizsgalt betegek koziil 17-ben (31 %) alakult ki recidiva. 22 esetben volt
lehetdségiink TRAK titer mérésre, a 19 pozitiv eset koziil 7-nél kovetkezett be visszaesés. 7
betegben kényszeriiltiink gyogyszervaltasra allergia miatt, mellékhatasként granulocytopenia
nem fordult eld.

Kovetkeztetések: A vizsgalt beteganyagban a recidivak gyakorisdga nem tér el szdmottevéen
a szakirodalomban kozolt adatoktol. A TRAK titer meghatirozdsa beteganyagunkban is
hasznos lehetdség a betegség aktivitdsdnak megitélésére, rendszeres mérése segitséget
nyujthat a gyogyszeres kezelés abbahagyasa optimalis id6pontjanak megvalasztasara.
Témavezetd: Dr. Luczay Andrea
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Merkl Déra AOK IV, Béli Timea AOK V
Semmelweis Egyetem AOK II. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Atherosclerosis rizikofaktorok sziv-, érrendszeri betegségben szenvedo fiatal felnottek
utodaiban

El6zmények: Munkacsoportunk 1999-ben az Acta Physiologica Hungarica-ban kozolte
megfigyeléseit a csaladi anamnézis miatt veszélyeztetett gyermekek és serdiilok korében
¢észlelhetd rizikofaktorok gyakorisagarol. Akkor a veszélyeztetd anamnézist egységesen
kezelték, mint rizikofaktort.

Célkitiizés: Az elmult 8 évben munkacsoportunkhoz érkezett csaladi anamnézisiik miatt
veszélyeztetett gyermekek és serdiilok korében eléfordulé rizikofaktorok gyakorisaganak , a
rokonsagi fokot figyelembe vevo pontrendszer segitségével torténd felmérése annak
érdekében, hogy a csaladi veszélyeztetettség és a pontos rokoni kapcsolat osszefliggéseit
felmérjik.

Maoddszerek: 647 gyermek adatait dolgoztuk fel, akiknél a hypertoniat 24 6ras ABPM
vizsgéalattal nézték, a hypercholesterinaemia és a hypertrigliceridaemia kimutatasa
laborvizsgalattal tortént, oralis gliikozterhelés alapjan vizsgaltak az IGT-t, stly és
testmagassag alapjan szamitottak a BMI-t és emellett adatokat gytjtottek a csaladban
eléforduld cardiovascularis betegségekrdl. Az utddok az érbeteg rokonnal valé kapcsolatuk
alapjan pontot kaptak: sziild vagy testvér infarktusa vagy apoplexidja 12 pont, metabolikus
szindromdja 11pont, hypertonija vagy obesitasa vagy diabetese vagy
hypercholesterinaemidja 10 pont; plusz az ellentétes 4gi nagysziilo infarktusa vagy
apoplexidja 9 pont, metabolikus szindrémaja 8 pont, hypertoniaja vagy obesitasa vagy
diabetese vagy hypercholesterinaemidja 7 pont; plusz az azonos agi nagysziil6 infarktusa vagy
apoplexidja 6 pont, metabolikus szindroémdja 5 pont, hypertonidja vagy obesitasa vagy
diabetese vagy hypercholesterinaemidja 4 pont; plusz a sziil6 testvére, dédsziilé infarktusa
vagy apoplexiaja 3 pont, metabolikus szindroméja 2 pont, hypertonidja vagy obesitasa vagy
diabetese vagy hypercholesterinaemidja 1 pont.

Eredmények: A 647 gyermek koziil 190-nél talaltunk rizikofaktort, 457-nél pedig nem . A
gyerekek 16,2 %-a volt hypertonids, 2,47 %-a IGT-s, 8,65 %-a hypercholesterinaemias,
3,71 %-a hypertrigliceridaemias és 14,4 %-a obes.

A gyermekeket pontszdmuk szerint 2 csoportra osztottuk. 1.csoport:1-39 pont (552 £0),
2.csoport: 40 {6lott (49 £6).

1 csoport: 15,57% hypertonias, 2.53% IGT-s, 7,97% hypercholesterinaemias, 3,07%
hypertrigliceridaemidsas, 11,23% obes.

2 csoport: 18,36% hypertonias, 4,08% IGT-s, 12,24% hypercholesterinaemias, 12,24%
hypertrigliceridaemids, 20,4% obes.

A két csoport kozott a kiilonbség a hypertrigliceridaemia (X*= 20,54) és az obesitas (X
=7,18) tekintetében szignifikéans, a tobbi rizikdfaktor szempontjabodl viszont nem.
Kovetkeztetés: A rokonsagi kapcsolat szerint a veszélyetetett utdédokban bizonyos
rizikofaktorok eléforduldsdnak gyakorisaga jelentdsen kiillonbozik. Ennek alapjan a ma is
rizikofaktorként elfogadott sziv- érrendszeri betegségre terheld csaladi anamnézis
értékelésekor érdemes a rokonsagi fok és a rokon megbetegedése alapjan esetleg az altalunk
kidolgozott pontrendszer segitségével kiilonbséget tenni a prevencios programok
tervezésekor.

Témavezetd: Dr. Szamosi Tamas
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Pavlik Zsuzsanna AOK VI, Véber Orsolya Agnes AOK VI
L. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest
A hipoglikémias epizodok jellemzdi és befolyasolo tényezoi 1-es tipusu diabéteszes
gyermekekben

Bevezetés: A hipoglikémia (HG) a gyermekkori 1-es tipusu diabétesz (1 TDM) leggyakoribb
akut szovédménye, amely gyakran eltéré vércukorszinteknél jelenik meg, és még ugyanabban
a betegben is egyénenként kiilonbozo klinikai tiinetekkel jar. Célkitiizés: Az SE 1. szamu
Gyermekklinikdn 1 TDM-mel gondozott gyermekek korében a HG-s epizddok klinikai
jellemzdit (gyakorisagat, sulyossagat, tiineteit) vizsgaltuk, és Osszefiiggést kerestiink a
gyermekek metabolikus, demografiai és egyéb paraméterei, illetve a HG-s epizodok jellemz6i
kozott. Betegek: Randomszeriien kivalasztott 106 1TDM-os gyermek (48 fia, 58 lany).
Atlagéletkoruk: 12,8 év, tartomany: 1,75 - 21,75 év, diabétesz tartamuk: 4,3+3,2 év,
testtdmeg indexik (BMI): 18,943,7 kg/m®  4tlagos Hbal.: 8,1+2,0 %. Mdidszerck:
Rogzitettiik a gyermekek demografiai adatait (kor, nem, diabétesz tartam, testtomeg index),
anyagcsere paramétereit (Hbal.) kezelésiik tipusat (szubkutan [sc] inzulin pumpa vagy
konzervativ kezelés), napi testsulykg-onkénti inzulinsziikségletét, ajanlott szénhidrat
fogyasztasat). Kérdéives felmérésben vizsgaltuk a HG-s epizdédok (vércukorszint <3,9
mmol/l) heti gyakorisagat a megel6z6 két honap diabéteszes napldja alapjan; a HG-s tiinetek
(verejtékezés, remegés, szédiilés, faradtsag, figyelemzavar, homalyos latas, stb.) relativ
gyakorisagat, jellemzd vércukortartomanyat, a betegek életviteli szokdasait (sporttevékenység, napi
vércukorméréseik szama). Osszefliggést kerestiink a HG és az egyéb demogréfiai, klinikai és anyagcsere
paraméterek kozott, valamint 6sszehasonlitottuk a klinikai jellemzoket, a HG-k gyakorisagat (0-0,9;1-5:>5
epizdd/hét) harom kiilonbzé korcsoportban (11 év alatt; 11-16 év kozott, 16 év felett). Eredmények:
Sulyos, eszméletvesztéses HG: a vizsgalt populacioban a megadott iddszakban nem volt,
enyhe HG 91,5%-uknal fordult eld. Tinetmentes HG-val élete soran: 33%-uk talalkozott. A
HG-s tiinetek relativ gyakorisdgat az alabbi tdblazat abrazolja:

o Remegés 72% o Szivdobogasérzés 22%
o Faradtsag-, gyengeségérzés 55% o Figyelemzavar 21%
o Szédiilés 41% o Homalyos latas 11%
o Verejtékezés 38% o Hasféjas 10%

A legritkdbb HG-s tiinet a félelemérzés volt (4%). Az atlagos HG-s epizod/hét: 2,1+2,0. Az
atlagos HG tartomdny, amelyben a tiinetek elmondas alapjan jelentkeztek 3,3+0,9 mmol/l és
5,7£3,2 mmol/l kozott volt. Az alsé és felsO hatar korrelalt a testsulykg-onként szamolt
inzulinigénnyel (r=-0,234, p=0,022; r=0,251, p=0,020). A heti HG-s epizdéd szdm
Osszefiiggést mutatott a napi vércukormérésekkel (r=0,235; p=0,021), de a diabétesz
tartammal, Hbal. értékkel nem. A HG gyakorisdgaban nincs szignifikans kiilonbség a sc.
inzulin pumpa kezelésben, €s a konzervativ terapidban részesiilok kozott, valamint az iskolan
kiviil rendszeresen sportolok (heti min. 2 6ra az iskolai testnevelés oran kiviil), és a nem
sportolok kozott sem. A 11 év alattiak 20%-nak volt 5-nél tobb HG-s epizodja hetente, mig a
masik két csoportban: 3-4% volt (p=0,035). Ennek a csoportnak kevesebb a teststlykg-
onkénti inzulinsziikséglete (p=0,009), alacsonyabb a Hbal. ért¢ke (p=0,072). Kovetkeztetés:
A vizsgalt 106 1'TDM-es gyermek tobb mint harmada szamolt be tiinetmentes HG-r6l. A heti
atlagos HG-s epizodok szdma Osszefiiggést mutatott a napi atlagos vércukormérések
szamaval, ami arra utal, hogy gyermekkorban a HG-s epizodok gyakran felfedezetlenek
maradnak, és csak a gyakori vércukormérésekkel érhetdk tetten. Vizsgalataink alapjan
els6sorban a fiatalabb gyermekek veszélyeztetettek a HG-val szemben, ugyanakkor sem a
jobb anyagcsere helyzet, sem a rendszeres sporttevékenység nem jelent rizikét a HG
vonatkozasaban.

Témavezetd: Dr. Korner Anna
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Sas Eszter AOK V, Horvith Orsolya AOK II
Semmelweis Egyetem, 1. szdmu Gyermekgyogyaszati Klinika

Erfalrugalmassag vizsgalata elhizott gyermekekben

Elméleti hattér: Az érfalrugalmassag csokkenése a cardiovascularis mortalitds 6nalld
eldrejelzdje, a pulzushullam terjedési sebességgel (PWV) jellemezhetd. Az elhizasban megnd
a 2-es tipusu diabetes mellitus kialakuldsdnak veszélye, emellett jelentdsen ndveli a
cardiovascularis morbiditast és mortalitast.

Célul tiztiik ki a PWV ¢és a cukoranyagesere Osszefliggésének vizsgalatat obes
gyermekekben. Arra kerestik a valaszt, hogy az elhizasra jellemz6 paraméterek koziil,
melyek allnak 6sszefiiggésben a megvaltozott cardiovascularis statusszal.

Betegek és modszer: PWV-t non-invaziv médon, az applanécios tonometria elvén miikodo
PulsePen késziilékkel mértiik obesitas miatt kivizsgalason levd gyermekeken (n=11, 13.5+£2.4
év).

A PWV jellemzésére szamitottuk a PWV-Z-t értékeket. Vizsgaltuk a laborparamétereket
(htigysav, karbamid, kreatinin, CRP, 0sszkoleszterin, HDL, LDL, triglicerid, ¢homi
vércukor), az oralis glukoz terhelési proba (OGTT) eredményét (se-gliikkoz 0° és 120° perces)
é¢s a 0’ és 120’ perces inzulin szintek mellett a szénhidrat anyagcsere mérési index
(Homeostasis Model Assessment-HOMA-index) és a BMI-SDS (BMI standard deviacios
hanyados) értékét. Kerestiik az 6sszefiiggést a laborparaméterek, az OGTT eredmények és a
PWV-Z, valamint a BMI-SDS, a laborparaméterek és OGTT eredmények kozott.
Eredmények: A PWV-Z (1.1243.23) pozitiv korrelaciét mutatott az OGTT 120°, HOMA-
index ¢és inzulin 0’ értékeivel (r=0.64, p=0.04; r=0.65, p=0.04; r=0.62, p=0.05). A PWV-Z
szignifikans pozitiv korrelaciét mutatott BMI SDS-sel (r=0.64, p=0.043).

Osszegzés: Az elhizott gyermekekben megfigyelt, emelkedett PWV-Z érték arra utal, hogy
mar gyermekkorban kimutathatd az érfal rugalmassagénak csokkenése. Ennek hatterében
egyebek mellett az obesitas és az ezzel jard szénhidrat anyagesere zavara allhat. HOMA index
utalhat a felborult szénhidrat anyagcsere érfal mechanikus tulajdonsagaira gyakorolt negativ
hatasara gyermekkorban, ami a primer és a secunder prevencid jelentdségét egyarant
hangsulyozza.

Kutatasi elozmények: Munkacsoportunk az érfalrugalmassag csokkenésének vizsgalatat
tizte ki célul gyermekkorban. Kordbbi, egészséges gyermekeken végzett vizsgalatokban
létrehozta a PWV normalértékének életkorfliggd adatbazisat. EbbSl minden korcsoportra
szamithato a PWV standard devidcios hanyados (PWV-Z), mely alkalmas a kiilonb6z6 kora
¢s testi fejlettségli gyermekek adatainak dsszehasonlitaséra.

Pulse wave velocity in children following renal transplantation. Cseprekal O, Kis E, Schéffer
P, Othmane TE, Fekete BC, Vannay A, Szab6 AJ, Remport A, Szabd A, Tulassay T, Reusz
GS. Nephrol Dial Transplant (2008)

Témavezetd: Prof. Dr. Reusz Gyorgy, Dr. Kérner Anna
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Schuler Zséfia AOK VI
Semmelweis Egyetem II. Sz. Gyermekgyogyészati Klinika, Budapest

Biszfoszfonat terapia az osteogenezis imperfecta gyermekkori kezelésében: intravénas és per
os kezelés hatékonysaganak vizsgalata

Az osteogenezis imperfecta ritka, rendkiviil silyos mozgasszervi és egyéb tiinetekkel jard
velesziiletett anyagcserebetegség, melynek kezelésében a biszfoszfonat terdpia megjelenéséig
gyakorlatilag semmilyen valdodi eredménnyel jaré kezelés nem allt rendelkezésiinkre. A
biszfoszfonat terdpia alkalmazdsdval az ezen betegségben szenvedd paciensek allapotaban
szamottevd javulas érhetd el, mely a betegség tlineteinek objektiv és szubjektiv csokkenését
mutatja. A betegségben a gyakori csonttdrés a fokozott csontturnover miatt 1étrejoved csdkkent csont
asvanyianyagtartalom kovetkezménye. Az osteocalstok mikodését gatldo  biszfoszfonat
vegyliletcsoport a betegség kezelésében oki terapiaként jon szoba.

Az éaltalunk folytatott vizsgalatban arra a kérdésre kerestiink valaszt, hogy a biszfoszfonat
terapiaval milyen foku javulas érhetd el a kezelést nem kapd betegekkel Gsszehasonlitva, illetve
milyen mértékben hatékony a kezelés intravénasan illetve per os alkalmazva. Osszesen 46 (21 lany,
25 fia) osteogenezis imperfectdban szenvedd, 2 és 23 év kozotti életkort beteg adatait vetettiik
Ossze. A betegek tobbsége az osteogenezis imperfecta 1. vagy III. tipusaban szenvedett. Koziiliik
kizartuk azokat, akiknek kevesebb, mint két ép, nem Osszeroppant csigolydjuk volt, valamint egyéb
koros szervi manifesztacioval is rendelkeztek. fgy 10 beteg (4 lany 6 fia) felelt meg a vizsgalat
kritériumainak. 6 beteg kapott intravénds és 4 per os biszfoszfonat kezelést 2 éven keresztiil. A
betegség tlineteinek objektiv csokkenését a kezelés ideje alatti csonttorések szamaval,
osteodenzitometrids mérésekkel, csontmarkerek ( ALP, béta-crosslaps, osteocalcin, D-vitamin
szint, parathormon) szérumszintjének meghatarozdsa segitségével dallapitottuk meg. A
csonmarkerek szérumszintjét folyamatosan monitoroztuk a vizsgélat alatt, osteodenzitometrids
mérésekre a kezelés megkezdésekor és befejeztével keriilt sor. A csonttorések szamat a kezelést
megel6zd évek alatti gyakorisaghoz hasonlitottuk. A tiinetek szubjektiv csokkenését a Wong-Baker
FACES Pain Rating Scale szubjektiv fajdalomértékeld skala segitségével itéltiik meg. A csont
asvanyianyagtartalmat dual X-ray absorptiometry technikaval (DXA) LUNAR DPX-L késziiléken
mértiik, meghatarozva a teljes test és a lumbalis L2-4 szakasz csontdenzitasat, melyet az egészséges
populacié adataival is Osszehasonlitottuk, figyelembe véve az életkort, csontkort és a Tanner
stadiumot. A betegek allapotaban a kétéves biszfoszfonat kezelést kdvetden a csont dsanyianyag-
tartalom, a csonttorések és a csontmarkerek tekintetében szignifikans javulas volt mérheto.
Ugyancsak szignifikans javulds volt észlelhetdé a paciensek egyéni fajdalomértékelésében a
fajdalomskala szerint. A vizsgalat eredményei szerint az intravénds alkalmazas a pontos dozirozas,
a compliance és a mellékhatasok szempontjabdl is elénydsebb gyermekkorban.

A biszfoszfonat terapia mejelenését megeldzden a mas egyéb kisérleti kezelések nem hoztak
megfeleld eredményt, és az osteogenezis imperfectdban szenvedd betegek nagy része igen hamar
sulyosan mozgaskorlatozottd valt. Figyelembe véve a vizsgdlat eredményeit és azok biszfoszfonat
kezelést nem kapod betegek értékeivel vald Gsszehasonlitasat kijelenthetjiik, hogy a biszfoszfonat
terapia jelenleg az egyetlen olyan, ostegenezis imperfecta kezelésében alkalmazhato eljaras, mely a
betegek életmindségének jelentds javulasat eredményezi. A vizsgéalat eredményeit illetéen a
témavezetotdl publikacié még nem jelent meg.

Témavezetd: Dr. Hosszi Eva
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Siklaky Virag AOK V, Gombos Andrea AOK V
Semmelweis Egyetem, II. sz. Gyermekgyogydszati Klinika, Budapest

Epidemiolégiai vizsgalatok gyermekkori hypertrophias cardiomyopathiaban

Kérdésfeltevés: A hypertrophias cardiomyopathia (HCM) primer forméja a szivizomszovet
betegsége, melyet aszimmetrikus septumhypertrophia, malignus ritmuszavarok, €s a hirtelen
szivhalal (SCD) fokozott kockéazata jellemez. Ezen aluldiagnosztizalt korkép a gyermekkori
SCD leggyakoribb oka. A betegség eléfordulasi gyakorisdga irodalmi adatok szerint 1:500 —
1:1000, amely felnéttek korében végzett vizsgdlatok eredménye, ugyanakkor nem ismert a
gyermekkori HCM prevalencidja. Vizsgalatunk célja a HCM elsddleges formaja el6fordulasi
gyakorisdganak meghatarozasa volt a 0-18 éves koru gyermekek korében.

Betegek és modszer: Beteganyagunkat a 1993. januar 1. és 2008. november 30. kozott, a
Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermekklinikdn szivultrahang-vizsgalaton atesett, 0-18 éves
kort gyermekek képezték. A HCM diagnodzisa akkor volt felallithatd, ha a kamrai septum
(IVS) vastagsadga meghaladta az életkori normalérték 95 percentilisét, és ha az IVS- és a bal
kamra hatsé fal vastagsagdnak hanyadosa meghaladta az 1,3-at. Kizar6 kritérium volt a
secunder tipusit HCM (szivfejlédési rendellenességhez masodlagosan tarsulo HCM — pl.:
aortastenosis, coarctatio aortae, kamrai septumdefectus, stb.; hypertonia, jsziilottkori sepsis,
hypoxia, persistalé foetalis keringés, diabeteses gravida 0jsziilottje, anyagcsere-betegség).
Eredmények: 14534 beteg Osszesen 29190 szivultrahang-vizsgélata tortént a fenti 16 éves
periddusban. Definicio szerinti primer HCM 14 betegnél (0,096%) mutatkozott (életkor: 0,1-
12,9 év, atlag: 4,9 év; 11 fia, 3 lany), igy a prevalencia 1:1030. Obstruktiv tipusu
hypertrophids cardiomyopathiat (HOCM) 4 betegnél (28,6%) diagnosztizaltak. Klinikai tiinete
5 betegnek volt (35,7%), EKG eltérést 10 paciensnél (71,4%) detektaltak — a prezentacids
tiinetet produkal6 betegek mindegyikének volt EKG eltérése. Molekularis genetikai vizsgalat
korabban 10 gyermek esetében tortént, két esetben sziiletett genetikai diagn6zis. A nyomon
kovetési idészakban (1,3 — 9,1 év, atlag: 3,4 év) 4 beteg exitalt - harom gyermek esetében a
halal kozvetlen oka szivelégtelenség volt (egy betegnek volt HOCM-4ja), egy paciens
haladlanak oka nem ismert. Utobbi beteg kivételével HCM pécienseink korben SCD nem
fordult el6. Pacemaker-beiiltetésre 1 esetben keriilt sor, ICD implantacié egyetlen paciensnél
sem tortént, myectomian 2 beteg esett at. Sziv-MR vizsgélat 2 esetben tortént, amely a
betegség rizikobecslésének fontos eleme.

Kovetkeztetés: A  klinikankon  vizsgdlt gyermekpopuldcioban a  hypertrophias
cardiomyopathia els6édleges formajanak prevalenciaja 1:1030. Eredményeink alapjan a korkép
gyermekkori eléforduldsi gyakorisdga megfelel a felndttek korében kapott értékeknek. A
diagnozis felallitasakor a betegek kb. 1/3-anak volt klinikai tiinete, és EKG eltérést a
paciensek 71%-4ban észleltiink, ami magyarazatul szolgalhat arra, hogy a hypertrophids
cardiomyopathia miért aluldiagnosztizalt korkép.

Témavezetd: Dr. Szabolcs Judit, Dr. Losonczi Laszlo
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Téth Réka AOK IV, Peké Nora AOK IV
SE I. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, Budapest

Poszttranszplantacios szénhidrat anyagcserezavar felmérése és kovetése vesetranszplantalt
gyermekekben

Bevezetés: A poszttranszplantaciés  diabetes  mellitus  (PTDM), illetve
posttranszplantacios szénhidrat anyagcserezavar a transzplantacid utdni immunszuppressziv
kezelés ismert szOvodménye, mely ndvelheti a transzplantalt betegek kardiovaszkularis
rizikojat, csokkenti a graft tulélést és igy a hossza tavl véarhatd élettartamot. Az idejében
felismert szénhidrat anyagcserezavar diéta mellett tobbnyire reverzibilis, ezért kezdtiikk meg a
vesetranszplantalt (NTx) gyermekek regularis szlirését szénhidrat anyagcserezavar iranyaba
is. Munkacsoportunk 2006-ban 50 vizsgalt NTx gyermek koziil 32%-nal diagnosztizalt
szénhidrat anyagcserezavart (16% megzavart cukor anyagesere (IGT), 16% PTDM). Jelen
munkankban, a 2006-ban kisziirt betegek szénhidrat-anyagcseréjének alakuldsat vizsgaltuk,
valamint feldolgoztuk az elmult 2 évben vesetranszplantacion atesett gyermekek adatait is.
Betegek és modszer: A korabban kisziirt 13 betegbdl a vizsgalat idején 10 gyermek adatai
voltak elérhetdk a vizsgalt idétartamra vonatkozdan. A kovetett 10 beteg koziil 5 fia és 5 lany
volt, életkoruk 12-23 év kozé esett (atlag: 17,2 év, median: 16 év). A gyermekek koziil
jelenleg 6 tacrolimus, 4 pedig cyclosporin alapi immunszuppressziv terapidban részesiil. Az
éves kontrollok sordn a rutin laboratériumi paraméterek vizsgalata mellett ¢homi vércukor
vizsgalat, oralis glukoz tolerancia teszt (OGTT) és inzulinszint meghatarozas tortént. A fenti
idészakban 18 uUjonnan vesetranszplantalt gyermekeknél is ugyanezeket a vizsgalatokat
végeztiik. Ez utobbi gyermekek koziil 14 fia és 4 lany volt, életkoruk 4-22 ¢év kozé esett
(atlag: 14,7 év, median: 15 év). Egy kivételtdl eltekintve mindannyian tacrolimus alapt
kombindlt immunszuppressziv kezelést kaptak. Eredmények: Tiz kdvetett betegbdl az elsd
évben 5 gyermeknél IGT, 3 esetben valtozatlanul PTDM allt fenn, 2 beteg szénhidrat
anyagcserezavara megsziint. Gyogyszervaltds 1 esetben tortént. A masodik évben 6
gyermeknél IGT-t, 2-nél PTDM-t diagnosztizaltunk, 2 gyermek cukorhaztartisa normalis
volt. A 2 év alatt ijonnan vesetranszplantacion atesett 18 gyermek koziil 4 gyermeknél (22%)
alakult ki szénhidrat anyagcserezavar (1 PTDM, 3 IGT). Osszefoglalas: Diéta mellett a mér
kiszlirt szénhidrat anyagcserezavar részben megsziinik. A 2006-ban bevezetett protokoll
(rendszeres €homi vércukor vizsgdlat + OGTT inzulinszint meghatirozéssal) alapjan 4
ujonnan vesetranszplantalt betegnél sziirtiink ki szénhidrat anyagcserezavart. Eredményeink
alatdmasztjak a folyamatos ellendrzés sziikségességét.

Témavezetd: Dr. Szabo Attila, SE . sz. Gyermekgyogyaszati Klinika
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Turi Alexandra AOK V, Imre Bence AOK V
Semmelweis Egyetem II. Sz. Gyermekgyogyészati Klinika, Budapest

Szérum csontmarkerek referencia értékei gyermek és serdiilokorban

Bevezetés: A csontrendszer aktudlis allapotanak felméréséhez a csontdsvanyianyag-
tartalménak vizsgéalata mellett fontos a turnover aktualis allapotarol informécidt nyujtod
csontmarkerek adatainak ismerete is. Magyarorszagon kordbban még nem keriilt sor az
utobbiak gyermekkori normalértékeinek meghatarozésara, igy ezt valasztottuk tanulmanyunk
céljaul. Metodus: Vizsgalatunk sordn az osteoclastok csontbontd tevékenységét mutatd B3-
crosslaps (BCL) , a csontépités folyamatarol informald osteocalcin (OC) és csont alkalikus
foszfatdz (BALP) szérum szintjeit vizsgaltuk. Munkéank soran 514 egészséges 4,5 és 18,5 éves
kor kozotti gyermek laborértékeit elemeztiik, ebbdl 245 fia és 269 lany. Az emlitett
csontmarkereket életkorral, bioldgiai korral, serdiilési stddiummal illetve filknal a testisek
méretével Osszefiiggésben is vizsgaltuk. A normalértékek meghatdrozasa utan kiszamoltuk
polinomialis egyenletet illesztettiink. Ugyanezt a szordsra is elvégeztiik.

Eredmények:

x=szamitott kor

Fiuk Lanyok

OoC y =-0,2408x3 + 5,1867x2 - 26,826x + 130,46 y=0,0102x3 - 1,3906x2 + 12,972x + 90,466
Szoras y=-0,1279x3 + 3,1698x2 - 20,058x + 60,668 y=-0,1127x3 + 2,1553x2 - 10,305x + 50,823
BCL y =-2,583x3 + 54,718x2 - 305,71x + 1600,5 y =0,3908x3 - 18,284x2 + 133,06x + 1016,5
Szoras y =-1,2586x3 + 29,48x2 - 173,85x + 605 y =-0,6203x3 + 10,604x2 - 48,554x + 500,57
BALP y =-9,5843x3 + 91,41x2 - 213,8x + 518,72 y=1,4971x3 - 33,768x2 + 129,72x + 345,41
Szords  y=-6,9135x3 + 69,685x2 - 166,6x + 217,74 y =-3,9869x3 + 37,018x2 - 86,142x + 210,13
x=csontkor

OoC y=-3,1639x2 + 30,221x + 56,767 y =-1,9683x3 + 17,498x2 - 37,607x + 122,43
Szoras y =-1,4694x3 + 16,291x2 - 47,48x + 63,021 y =-0,7496x3 + 7,1561x2 - 16,124x + 40,236
BCL y =-29,803x3 +317,76x2 - 862,82x + 1665,8 y =-5,8515x3 + 11,402x2 + 149,3x + 929,29
Szoras y =-14,579x3 + 159,96x2 - 460,71x + 683,37 y =-5,9811x3 + 45,845x2 - 54,959x + 424,13
BALP y =-15,608x3 + 168,73x2 - 495,25x + 813,77 y =-2,4779x3 + 4,5332x2 + 60,043x + 356,26
Szoras y =-9,9994x3 + 116,82x2 - 372,38x + 444,93 y =-3,7424x3 + 34,194x2 - 73,228x + 181,44

x=Tanner stadium

oC y =-3,9522x3 + 17,138x2 + §,9688x + 83,106 y =5,6446x3 - 59,998x2 + 168,36x - 4,348

Szoéras  y=-3,4215x3 + 25,9562 - 48,463x + 60,262 y =1,6936x3 - 20,457x2 + 66,291x - 6,2168

BCL y =-27,408x3 + 94,042x2 + 201,06x + 882 y =24,393x3 - 283,9x2 + 772,61x + 671,07

Szoras y = -27,282x3 + 208,42x2 - 365,22x + y = -18,193x3 + 122,05x2 - 215,16x +
560,9 541,95

BALP  y=-8,2276x3 +21,141x2 + 80,664x + 333,51 y =22,352x3 - 228,42x2 + 612,65x + 26,542

Széras  y=-13,433x3 +90,122x2 - 122,96x + 212,05 y =6,4124x3 - 63,555x2 + 187,25x + 39,335

x=testis méret

ocC y =-0,7923x3 - 2,7715x2 + 48,836x + 56,47
Szoras  y=-1,4316x3 + 12,075x2 - 23,931x + 51,108
BCL y =13,583x3 - 239,39x2 + 1063,3x + 185,16
Széras  y=11,313x3 - 188,53x2 + 877,44x - 594.,4

Kovetkeztetés: Kapott eredményeink azt igazoljak, hogy sziikség van az adott orszagra
jellemzd referencia értékek meghatirozdsara, mivel azok kiillonboznek mas orszagok

adataitol.
Eddig ebben a téméaban Magyarorszagon publikacié még nem jelent meg.
Témavezetd: Dr. Hosszl Eva
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