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ARANYHINTALO DiJ

yorsan repiil az id6. Immadr 9 éve, hogy eldszor

mutattuk be a szerkesztdbizottsagi tagoknak a

Gyermekorvos Tovdbbképzés cimd dj, indulé lap
terveit, amelyben Czinner professzor urnak eléviilhetetlen
érdemei vannak. Ezt kovetGen 4 év milva a Magyar Gyer-
mekorvos Tdrsasdg azzal tisztelte meg a Promenade Ki-
adot, hogy rdnk bizta sajdt folydiratanak, a Gyermek-
gydgydszat lapnak a gondozdsat. Azdta ezt a két lapot
parhuzamosan, egységes szemlélettel, dsszehangoltan,
magas szakmai szinvonalon jelentetjitk meg,
Az idei év tovabbi tijdonsdggal szolgdlt, amikor a tdrsa-
sdg internetes honlapjdnak a mikodtetését dtvettiik. Nagy
orommel és lelkesedéssel lattunk munkdhoz, ami meg-
Gjult kiilsot, és kibdviilt szolgdltatdsi kort eredményezett.
A tdrsasdg 1dén Esztergomban megtartott kongresszusan
ott volt forgatécsoportunk is. A rendezvényen késziilt vi-
dedinterjik és videdbeszémold a két lap szakcikkeivel
egyltt a www.gyermekorvostarsasag.hu oldalon megte-
kinthet8. Az elmilt hetekben elindult a honlaphoz kap-
csoléddan az online Hirlevél szolgaltatds is, ami aktuélis
hireket, ijdonsdgokat, a napi terdpids gyakorlatot tdmo-
gatd informacidkat tartalmaz.
Az évek ota tartd hagyomdnyaink szerint innepi szerkesz-
tébizottsagi {ilés keretében decemberben keriilt sor az

ARANYHINTALO DIJ
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Aranyhintalé Dij dtaddsdra. Ebben az évben Gyurkovits Kal-
mdn foszerkeszto Gr munkajat készontiitk meg ezzel az el-
ismeréssel, aki hosszii évek dta a Gyermekgyégydszat lap
lelke, mozgaté rugdja. Ez alkalombél tartott eldadasabal
Mosdds multjat és a hazai gyermektiidégydgydszati beteg-
elldtdsban és oktatdsban betdltstt szerepél ismerhettiik meg,
Az elmult 20 évben Gyurkovits professzor neve valdsaggal
egybeforrt a Mosdéson végzett gydgyitd és oktatd munka-
val, aminek csak egy kis szelete az Eur6pai Unié altal t4-
mogatott TIMSIS Program hazai adaptdcidja. A webes tajé-
koztaté anyag a stlyos, krénikus betegségben szenvedd
gyermekeknek, tandraiknak és sziileiknek nytijt segitséget,
hogy megkonnyebbitsék visszatérésiiket egykori iskoldjuk-
ba, kénnyebbé tegyék beilleszkedésiiket a normadlis iskolai
Eletbe. Gyurkovits professzor hitvallasat hiien titkrozi Szent-
Gyorgyl Albert imdja: , Uram, azzal dicsérlek, hogy szebbé re-
sZem a teremies ram eso zugdt, hogy, fénnyel, meleggel, jo-
akarattal és Sromumel (oliom meg a vildgomat.”
Az Tinnepi Osszejovetel alkalmat teremtett arra is, hogy kd-
szdnetet mondjunk a szerkesztGbizottsdg és a szerzék 6n-
zetlen és faradhatatlan munkdjdért, valamint a lapok
megjelenését egész évben Iehetdvé teva partnereink té-
mogatdsaért.

Nadasdy Andrea




BEVEZETO

SzaLnal
ZSUZSANNA
A Gyermekorvos Tovabbképzés folydirat jelenlegi szama, amelyet az ol-
vaso kezében tart, kiilondsen kedves szimomra, mert a gyermekbdérgyd- Hem PAL
gyaszati cikkekre helyezi a hangstlyt. Minden széndl t6bbet ér az a gaz- GYERMEKKORHAZ,
dag képanyaggal tarkitott szines cikkgydjtemény, amelyet az érdekes BORGYOGYASZATI OSZTALY,
esetekb8l meritettiink. Az itt bemutatott kértorténetek csak egy toredé- BUDAPEST

két mutatjak annak a szertedgazé munkdnak, amelyet a Heim Pal Gyer-
mekkodrhaz Borgyodgyaszati Osztalydnak munkatarsai végeznek.

A betegoktatds kiemelten fontos napjainkban, amikor az egészségiigyi
nomenklatura altal gondozasnak nevezett ,térodésre” jut a legkevesebb
id6. Az anyajegyek vizsgalata borgyogydsz feladata, de érdemes kicsit el-
mélyedni a depigmentécio jelenségének fontos szempontjaiban. Az au-
toimmun betegségek és a ritka szindrémak szintén a napi munkank ré-
szét képezik. A bortiinetek értékelése, a szovédményes folyamatok felis-
merése fontos, a gyakori betegségek, mint a pikkelysémér 1j kezelési le-
hetéségeinek ismertetése pedig remélem érdekes olvasmanyul szolgal.

Az érdeklddd kollégak tovabbi érdekes esetekrdl hallhatnak beszdmold-
kat 2011. majus 6-7-én, az MDT Gyermekbdrgyogyaszati Szekcié soron
kovetkezd tilésén a Danubius Thermal Hotel Helia Budapest****-ben meg-
rendezendd konferencidn, amelynek a mottéja: ,Stilus és tradicié”

E koré szervezziik a meglepetés programot, érdekes eseteinket, eléada-
sainkat, a munkdnk sordn megtapasztalt, és a kiilféldi konferencidkon
megismert rengeteg djdonsdgot. Minden gyermekorvos, bérgyégyasz és
altalanos orvos kollégdt, védéndt, asszisztenst, tovabbd valamennyi ér-
deklodot szeretettel varunk.
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A cikk online viltozara
megralilhatd a
www.olo.hu weboldalon

kronikus betegségben szenveddk

kezelésének eredményességét segi-

tik el6 a kiilonféle pszicholdgiai és
edukdcios programok, igy az atopias der-
matitis gondozasa soran is kiemelten fon-
tosak ezen tevékenységek. A Heim Pal
Gyermekkérhdzban évtizedek dta miikodo
watdopia iskola" mintdjara orszdgos halozat
kiépitésére keriilt sor az utébbi idében.
Ennek kapcsén érdemes attekinteni, hogy
vilagszerte milyen tipusu programok md-
kodnek, milyen eredmény vdrhatdé az
egyes oktaté formaktol.
A pszicholégiai €s edukacios programok el-
sOsorban az j ismeretek megszerzésere ira-
nyulnak, de emellett kiilénbézé kezelési
technikdk elsajdtitdsdt is célozzdk. Olyan
lehetdséget teremtenek, ahol az informacio
€s a szokvanyos oktatds mellett a betegek
€s gondozok ismereteket szereznek a beteg-
ségrdl, ezért jobban megériik a kezelések
egyes formait €s a gondozas lépeseit.

Betegoktatd programok
.atépia iskolak” tipusai

Vilagszerte kiilonbozd tipusu atépia iskoldk
miikodnek. A kiilonbség abbdl adédik, hogy
mds-mds az iskola vezet&jének képzettsége,
a résztvevok szama, a foglalkozdsok gyako-
risaga, €s id6tartama. A programok haté-
konysaga nagymértékben fiigg a vezetd ra-
termettségétol és a részivevok Osszetételétdl
is. Az egyes betegoktaté progamok fajtai:

multidiszciplinaris, Korcsoportra bon-

tott, struktdralt csoportos tréning,

ekcéma munkacsoport,

atépids dermatitis szakértd: célzott

Osszpontositott oktatds,

novér altal vezetett ekcéma munkacso-

port, csoportos oktatas,

dnkéntes vezette strukturdlt edukacids

tréning,

BORGYOGYASZAT
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A BETEGOKTATO PROGRAMOK
JELENTOSEGE
ATOPIAS DERMATITISBEN

A KOLONBOZO PSZICHOLOGIAI ES OKTATOPROGRAMOKAT A KONVENCIONALIS
TERAPIA KIEGESZITOJEKENT HASZNALJAK ATOPIAS DERMATITISBEN, A HATE-

KONYABB TERAPIA ERDEKEBEN.

A BETEGOKTATO PROGRAMOK ELSOSORBAN AZ L) ISMERETEK MEGSZERZE-
SERE, VALAMINT A KEZELESSEL KAPCSOLATOS KES7SECGEK MEGSZERZESERFE
055ZPONTOSITANAK. OLYAN LEHETGSEGEKET TEREMTENEK, AHOL A BETEG
TOBB ISMERETET SZEREZ AZ ATOPIAS DERMATITISROL, EZALTAL JOBBAN TUD-

JA KEZELNI A BETEGSEGET.

A kiillonboz6 betegoktaté
programfajtak értékei

Multidiszciplinaris, korcso-
portra bontott, struktuaralt,
csoportos tréning

A struktirdlt korcsoportra bontott betegok-
taté programok segitik a megfeleld terdpia
kivitelezésének elsajatitasat. Elsdsorban a
szlil6knek nytijt segitséget gyermekeik ke-
zelésében. A betegség hatterének, kivaltd
tényezdinek megértése mellett a kezelések
kivitelezésének oktatdsa a fé feladat a hete-
gek szamdra. Egyes vizsgalatok bizonyit-
jak, hogy a betegoktatdé programokban
résztvevok esetében a betegség stlyossagi
foka is javul (Staab et al. 2006, Evers et al.
2009, Weisshaar 2008, Kupfer 2009, Gril-
lo). Ez a forma a legdsszetettebb, és a leg-
hatékonyabb. Az egyes betegcsoportok kor-
csoportra bontdsa segiti az adott életkorban
jelentkezd problémdk feltardsat, megoldasi
sémakat ad. A multidiszciplinaris szakértd
csoport tudja a legteljesebbkord tdjékozta-
tast nyujtani. A struktiralt szerkezet pedig
olyan egymasra épulo eléadassorozatot je-
lent, ahol a sziilék, betegek egyre boviild is-
mereteket szereznek az egymasra épiild té-
mak megtdrgyaldsa sordn. Ez az a program,
amely a legtobb eredménnyel jér, azonban
igen nagy szervezést igényld feladat. Az
egyes szakértdi csoportok munkaidén ki-
viili hossza tavi és rendszeres foglalkozta-
tdsa nehezen oldhaté meg és nem minden
egészségligyi rendszer altal elfogadott.

222

SzaLal
ZSUZSANNA
£sO6FIA DR.

HEM PAL
GYERMEKKORHAZ,
BORGYOGYASZATI OSZTALY,
Bupapest
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Ekcéma munkacsoportok

Olyan szakért6i csoport dltal rendszeresen
szervezett oktatd, tajékoztatd eléadasso-
rozatot jelent, ahol a tovabbképzés kor-
csoportra bontds nélkiil torténik, és a ta-
jékoztatd jellegli eladdssorozatba tébb
szakember is bekapcsolédik. Az ekcéma
munkacsoportok hatékonysagat kutaté
vizsgdlatok sordn kimutathatd volt, hogy
szignifikansan tdbb betegnél javult a si-
lyossagi index értéke a salyos formardl a
kdzepesen stlyos formdra (Moore 2009,
Darsow 2010), Klinikai bizonyitékok ta-
masztjdk ald, hogy az ekcéma munkacso-
portok jobb hatdsfokkal érik el az ekcéma
javuldsét, mint egy 6ndllé dermatologus
altal vezetett klinikai ambulancia. Ennek
magyarazata lehet a kiilénboz6 viszketés-
vakards kor megszakitasdt célzd, megeld-
zési technikak oktatdsa (Kupfer 2009)
vagy a pszichés stresszhelyzetek oldasa.
Ezek bizonyos esetekben a csoporton be-
lil addiciondlis pozitivumként jelentkez-
hetnek, azonban ez utébbi 6nmagdban
nem vonja maga utdn minden esetben a
stlyossdgi indexértékek javuldsat.

Ondlié szakértd, atépias
dermatitis oktaté

Nincsenek egyértelmi adataink arrél, hogy
egy ilyen tipusi intervencié befolydsolna
az atopids dermatitis javuldsanak mérté-
két, az életmindséget, a betegség kimene-
telét (Shaw 2008). Osszességében azon-
ban szakmai szempontbdl kielégits, széles
kori téjékoztatdst kap a szUld a betegség-
18], az egyes szakmai kérdésekre megfele-
16 vélaszt kap, megfelel6 id6t szdnva a fel-
meriilé probléméak megbeszélésére.

Névér altal vezetett program

Az ilyen tipusd programok a sajat betegség-
kezelési technikdk elsajdtitdasat segitik eld.
Egyértelmien j6 eredmények érhetdk el, el-
sdsorban a lokélis kezelések kivitelezés-
ének technikait ismerik meg részletesebben
a betegek. Egyes vizsgalatok a betegség su-
lyossagi indexének javuldsdt is aldta-
masztjak azon betegeknél, akik ezeken a
programokon részt vesznek. Egyértelmtien
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kimutathatd, hogy a betegek kisebb szam-
ban keresik fel a hdziorvost, vagy akar a
dermatolégust a tanfolyamot kdvetden. A
betegségge! kapcsolatos ismeretek fontosak
a javulas szempontjabdl (Courtenay 2006,
Moore 2009, Kup/fer 2009).

Onkéntes (laikus) altal
vezetett program

Osszehasonlitva a t6bbi betegoktaté prog-
ramokkal, statisztikailag kismértékben ki-
mutathatd az egészségi dllapotban tortént
javulds (fajdalom, elesettség, rossz kozér-
zet), kismértékben de statisztikailag szig-
nifikdns javulds mutatkozik a pszichés dl-
lapotban, de nem kdveti az életmindség ja-
vuldsa (Foster 2007, Os-Medendorp 2007).

Révid tavu célok
A beteg €s a sziil6 redlis képet kap a be-
tegség természetérdl és a felmeriild
problémak megoldasi lehetGségeirdl.
A betegséggel valo egylittélés gondola-
tanak elfogaddsa.
Az elérhet6 tarsadalmi timogatésok fel-
hasznalasa.
A sajat betegség-kezelés motivacidja.

Hosszu tavu célok a betegoktato
programok soran
A komplex intervencidk direkt és indi-
rekt haszonnal jarnak.
A folyamatban 1év6 kezelések megfele-
16bb kivitelezése.
Segiti a jobb orvos-beteg/sziild kapcsolatot
Az életmindséget javitja.

Az egyes betegoktato
programok eszkobzei
Kiilénb6zd atépia iskolak.
Eléaddsok, vitaférumok, demonstraci-
ok, relaxacios technikdk.
Direkt telefonos szolgdltatds (névér,
Jcall-center™.
Audiokazettdk, filmek, videofilmek.
Konyvek, flizetek, kiadvényok, frott ak-
cidtervek.
Weboldal informacio.

Gazdasdgl szempontok - kéitség-

hatekonysag (direkt, indirekt)

A KEZELES] KOLTSEGEK CSOKKENESE
Kortikoszteroidok mérsékelt hasznélata,
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viszketést befolyasolé gydgyszerek
(hisztamin antagonistdk) mérsékeltebb
haszndlata.

RITKABB ORVOS-BETEG VIZITEK
Kevesebb fellangolas esetén, vagy a no-
vérek vezette programok esetében — az
orvos idejének megtakaritdsa.
A kiilénb6zé betegoktatd programok
kéltséghatékonysdga és azok adaptaci-
oja a kiilénbozd egészségiigyi rendsze-
rekre a jovo feladata.

A betegek szempontjai

A betegoktaté programok a betegségrol
alkotott ismeretek boviilését eredmé-
nyezi (Foster 2007, Agner 2005, Cour-
tengy 2007, Holm 2005, Cork 2003).
Relaxdcids technikdk elsajatitasa (Vor-
reslet 2009, Zuberbier 2006 ISOLATE
study, Ersser 2007).

A betegség stlyossagi indexe javul, bar
egyes szerzok ezt vitatjak (Ersser 2007,
Grillo 2006, Weisshaar 2008, Staab et
al. 2006, Shaw 2008, Evers et al. 2009,
Moore 2009).

A viszketés-vakards kor javuldsa rovid
és hosszi tavon (Evers 2009, Staab
2009, Moore 2009, Weisshaar 2008,
Kupfer 2009).

A betegek reményvesztettsége sziinik
(Os-Medendorp 2007).

A csalad dinamikdjat segitik megérizni
(Foster 2007).

Az edukaciés programok jobb €letmingd-
séget biztositanak.

Elésegitik az orvos-beteg egytittmiiko-
dést.

Megbeszélés

Nem egyszert a kiillénbézd betegoktatd
formdk hatdsossaganak osszehasonlita-
sa. A kiillonbézd orszagokban mds-mds
egészségligyi rendszer miikodik, kiilonbo-
z0 feltételek mellett. A struktirélt beteg-
oktaté programok javitjék a betegséghez
vald hozzaallast, és a megfeleld kezelési
technikak elsajatitasat. Az ekcéma mun-
kacsoportok tevékenysége altal kimutat-
hatéan javul a betegség sulyossdgi inde-
xe, a viszketés megel6zd technikak alkal-
mazdsa sordn javul a pszichés dllapot, va-
lamint a csalddok betegség kezelési stra-
tégidja is jobb. A névérek altal vezetett
programok a lokdlis terdpidkkal kapcsola-
tos ismereteket bévitik, emellett megfi-
gyelhetd a betegség stilyossagi indexének
javuldsa. Nem hanyagolhat6 el az a szem-
pont sem, hogy ezekkel a programokkal
megtakarithaté az orvosok idejének egy
része.

A betegoktaté programok a csaldd védel-
meére is szolgdlnak, és az életmindséget ja-
vitjdk. Az orvosi kontrollok szdménak
csokkenése és a kronikus betegség hosszu
tdvon szamitott kdltségei is csokkennek a
programok dltal.
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Viszketd foltok qélgiil.
vidaman...

Egyiitt - tobbet - az ekcémarol!

Az atoplas ekeéma az egylk leggyakrabban eiforduld
bérbetegség ayermekkorban, ezért fontos a kiinikai
tinetek korai felismerése és elklilanitése maés
| viszketéssel jaré bérbetegségekial. A kellemetlen
tiinetekkel egylitt jaro betegségrél kérdeztiik Dr. Szalai
Zsuzsanna gyermek- &s borgydgydsz szakorvost, a Helm Pal Kérhaz

Borgyogyaszatanak osztalyvezetd foorvosat, aki egyben a most:

szervez6do Vidam Zsiraf Kiub halézat védnike s,

Melyek azatopias ekcéma jellegzetestiinetei?

Kronikusan fenndlle hérgyulladdsrdl van szo, amely bérszarazsagaal,
intenzivviszketéssel, gyakori fellangolasokkal jar. A fizikal és emocionalis
stressz provokalia a folyamatot. A korfolyamat hatterében a bér
megvaltozott és tdlzott reakcidja 4l a killonbozé kilsé és balsd
behatasokra, ugyanakkor konkrét, a folyamatot kivalté vagy befolyasolé
tényezét igazolni sokszor nem sikeriil. Az atopias ekcéma krénikus
allapot, amelynek kezelésében elsérendden fontos a megfelels gyermek-
szlo-orvos kapesolat.

Hogyankezelhetd az ekcéma?

Az atopias ekcéma kezelése hosszan tarté, nehéz feladat, mely kemoly
terhet ré a kis betegre és a csalddtagokra fs. Bar pontosan definialt
kezelési elvei ismeratesek, a terdpla mindig egyénre szabott, A betegek
eqy része tinetmentessé valik kisgyermekkorra, masik résziik tiinetes
marad a felnottkorra is. Ezekben az esetekben a kronikus betegségekre
jellemzé médeon teljes gydgyulasrdl nem beszélhetiink. Rendelkezésre
allnak olyan kezelések, melyekkel a betegség hosszabb iddszakra
tinetmentes dllapotban tarthato, és ezzel az életmindség jelentdsen
javithato. Az ekcéma kezelésében a provokiléd faktorok azonositdsa,
majd kilktatasa mellett a legfontosabb a borbarrier vad&funkcidjanak
helyredllitisa és fenntartdsa, a fellingolssok megelozése és a

lergy Clin Immancl 2006; 118 (11: 226-232

tinetmentes idészakok megnyujtasa. Mindez a szubklinikus gyulladas
visszaszoritasaval, a szaraz, viszketd bor dpoldsaval, fenntarto kezeléssal,
hidratalo és zsirozd készitmeények mindennapos, egész testfeliileten
tértend hasznalataval érhetdel.

Hogyan tudnak a kezelé orvosok még tébbet segiteni az érintet-
teknek?

Az Ekcéma Tudastar kezdeményezésére és tdmogatasaval orszigos
Vidam Zsiraf Klub haldzat alakul, amely azoknak az atopids ekcémaban
szenvedd gyermekeknek és csaladjuknak nyljthat segitséget, akik
tobbet szeretnének megtudni a betegséarol, a terdpids lehetdségekrdl,
illetve a gyodgyuldsi esélyekrdl. A rendezvényeket bérgydgyasz
szakemberek segitségével szervezik orszagszerte, ahol kitetlen
heszélgetésre, tandcsadasrais lehetbséq nyilik. Fontosnalk tartjuk, hogya
szllifk mellett a gyerekek is aktivan részt vegyenek a foglalkozasokon,
hoay jatékos formaban tanuliak meg a bértiinetek kezelését, s végiil
onalléan is el tudjak végezni a mindennapi bérapolast az aktualis
tineteknek megfelelden.

Kerjilk a gyermekorvos kollégakat is, hogy ajanljdk betegeiknek a
betegkiub halozat adta lehetdségeket! Ha Onak is kivancsiak az ott folyo
munkara, a szervezdk Ont és kollégait (asszisztens, vadona) is szivesen
latjak! AViddm Zsiraf Klubok helyszineirdl, a rendezvényekidépontjairdl a
www.vidamzsirafklub.hu oldalon tijékozddhat,

A www.ekcema.betegeinkert.net weboldalon regisztracidt kovetden
elerheto egy szakmai aloldal is, amely tovabbi hasznos informacidkat
nyujt a betegséagel kapcsolatban, Ugyanitt megtalalhato tobbek kazott
a betegek es gondozoik szamdra keészillt ,Top Tiz Tipp a bérddért”
elnevezési kiadvany Is, amely praktikus tanacsokkal szolgal a tinetek
enyhitésére, illetve a tiinetmentesiddszakok fenntartdsara.

&,
ekcéma
tudastar’
Astellas oktatds)-kezelés) rendszer

wwwekeemia botwgsnkor. et
wncrldanmzairafkiuly hy
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IX. EVFOLYAM 5. SZAM

DEPIGMENTACIO, REGRESSZIO,
HALO JELENSEG A GYERMEKKORI

NAEVUSOKBAN

ANYAJECYSZURES RENDELESUNKON TiZ EV OTA A MEGJELENG GYEREKEK
PICMENTALT NAEVUSAIT RENDSZERESEN — 3, 6, 12 HAVONTA — MEGFI-
GYELJOK, A KUNIKAI ES A DERMATOSZKOPOS KEPEKET ROGZITJUK ROLUK DI-
GITALIS FORMABAN, MOST ATTEKINTUNK OLYAN ESETEKET, AHOL DEPIGMEN-
TACIOT, REGRESSZIOT VAGY HALO JELENSEGET ESZLELTUNK. VIZSGALTUK A
HALO NAEVUSOK MEGJELENESET WITILGO KELETKEZESEVEL PARHUZAMOSAN,
AKAR AZ EGYIK, AKAR A MASIK JELENSEG JELENT MEG ELGBB. OSSZEFUG-
GESEKET, EGYUTTES ELOFORDULAST KERESTUNK AUTOIMMUN BETEGSEGEK-
KEL, AMELYNEK AZ ETIOLOGIAI TENYEZOK TiSZTAZASABAN VAN JELENTOSEGE,
MINDEN ESETUNKBEN A MELANOMA KUTATAS NEGATIV EREDMENNYEL ZA-
RULT, ALATAMASZTVA EZZEL A FELTEVEST, HOGY E JELENSEGEK GYERMEK-
KORBAN NEM SZUKSEGSZERUEN TARSULNAK MALIGNIZACIOHOZ.

AsBOTH
DoROTTYAR DR.

Regresszid/depigmentacio

Spontdn regresszio figyelhetd meg a fejen,
Hei PAL torzson, talpon, nyelven, 1dbon, térden
CYERMEKKORHAZ el6forduld kongenitalis melanocitds nae-
BoroyoavAszan OSZTAY,  vusok esetében. Az esetek déntd tébbsé-
Bupapest gében teljes (1. dbra) vagy majdnem teljes
(2. dbra) a regresszié, illetve lényeges a de-
pigmentacié, hdtrahagyva maradvény,

1. ABRA: TELJES REGRESSZIO, A) KLINIKAI, ES B) DERMATOSZKO-
POS KEP AZ ESZLELESKOR, C) KLINIKAI ES D) DERMATOSZKOPOS
KEP A PIGMENTACIO TELJES ELTONESET MUTATJA
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pontszer(i pigmentrégdket. Ez a jelenség
észlelhetd halo naevusokban és naevus
spilusban is (1).

Ez az észlelés az alapja annak a vélemény-
nek, hogy kiiléndsen a tenyereken el&for-
duld tipusos pigmentnaevusokat nem
sziikséges 5 éves kor el6tt eltdvolitani,
nagy az esélye a spontdn regresszionak.
Magyardzata egy nem specifikus gyulladds,
amit kivdlthat trauma, eréziét, fibrézist, he-
gesedést idézve el6. Ezt a jelenséget hasz-
ndlja ki a curettage technika, amit az élet
elsd heteiben lehet elvégezni (3. dbra). Des-
moplasia, autoimmun gyulladds zajlik,
amely viszketésben, a sz0rzet csdkke-
nésében és depigmentaciéban nyilvanul
meg, Az innen végzett szovettani vizsgélat
gyulladdsos jelenségeket nem igazol.
Amennyiben halo naevust vizsgalunk, a
naevus koriil, az udvarban az epidermis
melanocitait, illetve magaban a naevusban
a melanocitdkat destrudlja a gyulladds, ami
a késébb részletezendd vitiligo esetén lejat-
sz6d6 immunoldgiai folyamathoz hasonlé.
Nem specifikus gyulladasrol beszélhetiink
akkor is, amikor az nem a melanocitdk el-
len irdnyul. llyen jelenség a Meyerson na-
evus, ahol az ekzematizacié elmildsa nem
kapcsolddik a naevus depigmentdcidjahoz,
és nem felel6s a naevus kdrnyezetének de-
pigmentalodasaért.

Fentieken kiviil bizonyithaté kivalté ok
nélkiil is el6fordulhat.

Halo naevus

Sutton 1916-ban irta le elsének Leukoder-
ma acquisitum centrifugum néven az dlta-
la észlelt jelenséget. Neuroektodermdlis 1€-
zidk kortil, ezek lehetnek naevus sejtes na-
evusok, orsésejtes naevusok, epitheloid na-
evusok, kék naevusok, neurofibromdk,
vagy melanoma (primer, metasztdzis) ala-



2. ABRA: RESZLEGES DEPIGMENTACIO DERMATOSZKOPOS KEPE FELEVENTE

kulhat ki depigmentalt udvar (4. dbra). Sz6-
vettani feldolgozdskor a ,normdl” békés
naevus sejtek kozé sok limfocita keveredik,
ez a hatdrokat elmossa, nem lehet l4tni a
szokéasos naevus szerkezetet, a besziird-
désben tébb melanofag is van (5. dbra).
A halo naevusok incidencidja 1%, el6fordu-
ldsa familidris is lehet. Atlagban, leggyak-
rabban 15 éves korban jelenik meg, a tor-
zset preferdlja, de a test barmely részén ke-
letkezhet. 25-50%-ban tobbszorés.
A regresszid és repigmentalédo halo torté-
nései négy szakaszra bonthatdk:
depigmentalt udvar megjelenése (6/a cib-
m),
a kozponti naevus vildgosodasa, vors-
sédése (6/b abra),
involiicid és teljes regresszid (6/c dbra),
a pigmenthidnyos folt visszapigmenta-
lédasa (6/d dbra).
Az esetek egy részében eldfordul, hogy a
naevus és a kérnyéki halo hosszt idén ke-
resztlil perzisztal, nem valtozik (7. d¢bra).
A depigmentdlt udvar kialakuldsa gyako-
ribb szerzett naevus, ritkdbb kongenitdlis
melanocitds naevus, €s nagyon ritka orias
naevus (GCNN) kériil.
A halo altaldban koncentrikus, de ritkdn
aszimmetrikus képleteket is észleliink,
ezekben az esetekben a fokozott 6vatossag,
a szorosabb obszervacié indokolt (8. dbra).
A halo jelenség etiolégiai tényezdi még
nem tisztdzottak, idiopatidsnak tartjuk.
Gyakran kévet napégést, amit azok az ese-
tek igazolnak, amelyekben a térzs azon ré-
szén alakul az egyébként nagyszami pig-
mentdlt naevusok koéziil a depigmentalt
udvar, ahol a napégés tértént, a megkimélt
teriiletek naevusai koriil nem. Minden vizs-
gdlat aldtdmasztia a CD**T-limfocitdk
kulcsszerepét a folyamatokban.
A vitiligo és a halo naevusok gyakori
egyiittes eléforduldsa miatt vizsgaltak az
esetleges kdzos etioldgiai tényezdket. Mint
mar emlitettiik, a halo naevus a kaukézusi

BORGYOGYASZAT |

3. ABRA: VoLk-
MANN-KANALAS
ABRAZIO TORTENT
Az 0JszOLOTT TI-
ERFELL NAEVUSAN
2 HETES KORBAN,
AZ EREDMENY 4
EV MULVA

4. ABRA: LEUKO-
DERMA ACQUISITUM
CIRCUMSCRIPTUM
COMPOUND NAE-
VUS KOROL

5. ABRA: SzOVET-
TANI KEP (HE)
HALO NAEVUSROL
(HARSING JuDiIT
DR. SEMMELWEIS
EcYETEM BOR-,
NEMIKORTANI ES
BORONKOLOGIAI
KLINIKA)
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6. ABRA: A HALO NAEVUS KELETKEZESENEK
NEGY FAZISA

7. ABRA: PERZISZTALO HALO NAEVUS

népcsoportban a felndtt kor elétt jelentke-
zik a lakossdg 1%-dban, a vitiligo esetében
a teljes populdcidéban 1-2% az arany. A viti-
ligoban szenvedd betegek 20-50%-dban ala-
kul ki a késébbiekben halo naevus, mig
megforditva, halo naevus jelentkezése utan
18-26%-ban keletkezik vitiligo. A pigment
destrukcidja kozds immunolégiai mecha-
nizmust sejtet, antipigment sejt antigén je-
lenlétére utal, habdr a molekuldris fehérje
expresszid és HLA genotipus kutatdsok
eltérd patogenezis lehetdségét is felvetik (2).
Melanomaval valé kapcsolatra utalnak azok
a megfigyelések, amelyek halo naevust ész-
leltek csaladi vagy egyéni anamnézisben
szereplé melanomds esetben, illetve a mela-
nomaban kimutatott keringé ellenanyagok
a naevus sejtek ellen, hasonléaknak bizo-
nyultak a halo naevusban elfordultakhoz.
Genetikai betegségekhez vald kapcsol6dast
mutathat a Turner-szindromdasok kdzott na-
gyobb halo naevus prevalencia.

8. ABRA: NEM KONCENTRIKUS HALO NAEVUS
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A vitiligo etiolégiai kutatasai 3 alappillért 9. ABRA:
valdszintsitenek (9. @bra). : ViTiLiGo

Az autoimmun eredetet tdmasztja ald mas mas Al betegség: ETIOLOGIAJAL
autoimmun betegségekkel vald korrelacid, mut“‘m?mm )

példul thyreoiditis, theumatoid arthritis, Wileniteons i)

vagy coeliakia esetében gyakrabban észlelt
vitiligo, amennyiben az autoantitestek
jelenléte igazolt (70. dbra). Ezt az etioldgi-

s

ai tényezdt erdsiti a fényterdpia és a szte- nwmmﬁlm
roidkezelés hatdsossdga. destrukel6, ph szegmentélls
A biokémiai modell kataldzok miksdésé- vitiigo, dematomak

vel, illetve toxikus hidrogén-peroxiddz fel-
halmozodas depigmentélé hatdsdval ma-
gyarazza.

A neuralis tedria neurotoxinok medialta
destrukciot sejtet, amelyet a szegmentdlis
elrendez8dés( vitiligo és a dermatomakhoz
igazodd depigmentdcié tamaszt ala (/1.
abra).

Legvalészintibb, hogy mindezen folyamatok
egyiittesen okozzdk a pigment eltlinését. A
konvergencia tedria szerint sériilés, vagy
neuralis stimuldcié hatdsdra a melanocita
metabolizmusa megnd, toxikus metabolitok
a sérillt sejtekbdl pigment antigéneket sza-
baditanak fel, és az autoantitestek Gjabb
sejtszintd sériilést idéznek el6, amellyel a
folyamatot tijra beinditjak. A T-limfocitdk,
amelyek infiltrdljdk a kornyéket, CD®** cito-
toxikus T-sejtek, hatasukra naevus sejt an-
tigének elleni autoantitestek szabadulnak
fel, amelyek sajattal szembeni immuntole-
rancia hibajaként értékelhetdk.

Erdekes még, hogy vitiligos egyén melano-
méja megfigyelések szerint jobb prognézisi.

10. ABrA: GYER-
MEKKORI RHEUMA-
TOID ARTHRITIS ES
VITILIGO EGYUTTES
ELOFORDULASA

11. ABRA: SzEG-
MENTALIS VITILIGO

Meyerson-fenomén -
halo dermatitis 12. ABRA:

MEYERSON-NAEVUS

Szintén pigmentdlt naevus koriili enyhe
depigmentdlédast idéz el6, de alapvet&en
mas mechanizmussal az ekzematizacié a
szerzett benignus melanocitds naevusok
koriil. 1971-ben irta le Meyerson a jelensé-
get, amely altalaban ellendll a szteroidke-
zelésnek, és gyakoribb férfiakban (7.2. db-
ra). A térzsén, €s proximalisan a végta-
gokon jelenik meg, enyhe pruritus vagy
panaszmentesség jellemzi. El&fordulhat
még kongenitalis naevus, Tierfell-naevus,
keratosis seborrhoeica, basalioma, spinali-
oma, keloid, dysplasticus naevus, vaszku-
laris malformacidk, dermatofibroma, mor-
sus insecti koriil is (3).
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1. Ciampo L, et al. Prevalence of sponta-
neous regression in congenital melano-
cytic nevus. Eur | Pedlatr Dermatol

2008; 18: 164-73,

| BERGYOGYASZAT

Patogenezisében a stresszorok, pl. az UV ir-
radidcio, kemoterdpia szerepelhetnek.

A hisztolégia intersticidlis limfohisztiocitds
gyulladést a dermisben a naevus mellett,
és epidermdlis spongidzist, vezikulakép-
zodést, limfocitds exocitdzist, akantdzist s
parakeratdzist ir le,

Immunhisztokémiai vizsgdlattal vizsgalva a
gyulladdsos infiltratum CD**T-sejtekbd] 4ll,
és igazolhat6 a CD** T-sejtek és az IL-2-recep-
tort hordozd sejtek hidnya. Az el6bbi, mint
mar lattuk, a halo naevusokban lelhetd fel,
az utobbi az ekcémas bérre jellemz6.

Osszefoglalas

A fentiek alapjdn a hozzdnk fordulé halo
naevusos gyermekeket obszervaljuk, der-

Ped Derm 2009; 26: 414-424.

2, Stierman SC, et al Halo congenital nevocel-
|ular nevi associated with extralesional vi-
tiligo: case serles with review of literature,

matoszkdpos digitdlis fotét készitiink ré-
luk, és archivéljuk. A kontrollvizsgélatok
3-6 havonta térténnek, fiiggden a halo na-
evusok szamartdl, a gyermek kordtdl, és az
észlelt valtozds mértékétdl. Amennyiben vi-
tiligot is észlellink, a kivizsgalas az auto-
antitestekre is kiterjed, illetve reumatolégiai
(theumatoid arthritis gyanujakor), endo-
krinolégiai (thyreoiditiszes esetekben) vagy
gasztroenterologiai (coeliakidban) gondo-
zasra iranyitjuk.

A 18 év alatti gyermekek kozétt melanoma
malignumot ebben a beteganyagban nem
taldltunk.

Mindezek alapjan megalapozottnak latjuk
a véleményt, ami szerint gyermekkorban a
depigmentalddas, a regresszios jelenségek,
illetve a halo fenomén nem utal malignizd-
cidra, de obszervaciot igényel a tovabbiak-
ban a felnéttkorra kiterjedden is.

3. Eolland 5, et al. Meyerson phenome-
non In children: observation in flve
cases of congenital melanocytic nevi
Ped Dermatol 2009; 26 13); 292-297.

A SpringMed Kiadé gondozasaban megjelent

Dr. Réthy Lajos Attila:
Csecsemdkori allergiaprevencio
cimii kdnyve.

Dr. R

athy Lajos

Csecsemokori
allergiaprevencio
Szakmai iranyelvek
A Konyy dra és gyakorlati tanacsok
1280 Rt

A konyvrdl: A csecsemokori allergiak sokféle
forméban jelentkezhetnek. A megbetegedések
az atopias (allergids) dermatitisztél egészen a
taplalekallergiak kialakulasaig terjedhetnek. Az
allergiak elsddleges megel6zése a helyes tap-
lalason alapul. Meddig ajanlott a csecsemaok
szoptatasa? Mit ehet a varandos anyuka és mit
egyen, ha a csecsemdjénél szeretné az allergi-
ak kialakulasat csokkenteni? A csecsemék he-
lyes taplalasanak kérdése még ma sem jutott
nyugvopontra. Az allergologus-immunologus,
gyermekgyogyasz szerzf a szakirodalom rész-
letes attekintésével probal ravilagitani a jelen-
legi szakmai allasfoglalasok helyességére és
nyujt gyakorlati tandcsokat a védonGknek és a
kismamaknak egyarant.

Terjesztés: A kinyv kaphatd a nagyobb kényvesboltokban (Lira és Lant, Libri, Alexandra, Bookling), egyes patikakban, valamint meg-
rendelhetd az alabbi honlapokon: www.springmed.hu, www.lira.hu, www.bookline.hu, www.libri.nu/konyvkereso/, www.alexandra.hu,
www.gyogyhirhu. A megrendeléseket az info@springmed.hu e-mail cimre, vagy a (06-1) 279-0528-as faxszamra varjuk.
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OKOSITO OMEGA-3 ZSIRSAVAK

S7AMOS KOZELMULTBAN VEGZETT ORVOSI VIZSGALAT KIMUTATTA, HOGY AZ OMEGA-3 ZSIRSAVAKAT SZEDO GYERMEKEK FIGYELME
£S FELFOGOKEPESSEGE MAR PAR HONAP ALATT JELENTOS JAVULAST MUTATOTT. EZEK A ZSIRSAVAK UGYANIS HOZZAJARULNAK A
MEMORIA £S A KONCENTRALO KEPESSEG JAVULASAHOZ, VALAMINT SEGITENEK A SZETSZORT FIGYELEM ES MAS TANULAS| PROB-

LEMAK LEKUZDESEBEN,

gter Judit fejlesztd pedagdgus
P tébb mint 30 éve foglalkozik ta-

nuldsi nehézségekkel kiiszkodd
gyerekekkel. — A gyermekek szamdra az
iskoldban a legnehezebb feladat a hosz-
szas figyelem, egyhelyben {ilés az 6ra-
kon, koncentrdlas a feladatokra. Emel-
lett felléphetnek olvasdsi- és tanuldsi
nehézségek is.
A legiijabb tudomdnyos eredmények
szerint azonban a megfeleld omega-3
zsirsavak szedésével jelentdsen javitha-
tok ezek a problémak. — Megddbbentden
pozitiv véltozdsoknak voltam tanija a
kézelmiltban, €s a sziilktdl is szamos
hasonlé visszajelzést kapok. — meséli
Péter Judit. — VoIt példaul egy tanitva-
nyom, egy 9 éves kisfid, akinek iskolai
teljesitménye meglehetdsen gyenge volt.
Kiildndsen az olvasds jelentett szamdra
problémadt, és nem volt sikerélménye a
tanuldsban sem. Amidta elkezdte szed-
ni az omega-3-at, latvanyos vdltozason
ment keresztill. Sziilei szerint mdr ma-
gatdl valaszt konyveket, amiket el sze-
retne olvasni, és az iskoldban is egyre
jobban teljesit. Rdadasul nemrég meg-
kapta matematikabdl az elsd otdsét. Az
anyukéja mesélte, milyen biszkén mu-
tatta otthon az ellendrzdiétl Tébb mésik
tanitvanyomnal is észrevettem, hogy
egy ideje jobban figyelnek az drdakon €s
jobban tanulnak. A sziileikkel beszél-
getve kideriilt, hogy &k is elkezdiek
omega-3 készitményt szedni.
Az omega-3 zsitsavak tapldlkozasunk
létfontossagu elemei. A két legfontosabb
fajtdjuk az tin. DHA és EPA, amelyek
nélkillézhetetlenek az agy [ejlddése
szempontjabdl. Ezek a zsirsavak ugyan-
is alapvetd szerepet jatszik azokban az
agyi folyamatokban, amin az intelligen-
cia és az értelmi képességek alapulnak.
A szervezet omega-3 hidnyat tébbnyire
a tipikus modern taplalkozds okozza,

ami gazdag gabonafélékben, de szegény
tengeri halfélékben, pedig czek a halak
az omega-3 zsirsavak legfGbb forrdsai.
Magyarorszagon a lakossdg, igy a gyer-
mekek jelentds része is csupdn nyolcad
annyi halat fogyaszt, mint kellene! Az
omega-3 bevitel azonban éppen akkor
lenne kiilénésen fontos, amikor a gyer-
mekek agya a legnagyobb mértékben
fejlodik, azaz kb. 12 éves korig,

Egy angol kutatd, Dr. M. Crawford elmé-
lete szerint az emberi agy méretében kb.
6 milli6 évvel ezelStt bekdvetkezett dra-
mai ndvekedés nem annak volt készon-
hetd, hogy a majmok lemdasztak a fardl
¢s vadaszni kezdiek a szavanndkon,
hanem annak, hogy elérték a tengerpar-
tokat, ahol a halak révén kelld mennyi-
séali DHA-hoz jutottak.

Egy vizsgalat példaul kimutatta, hogy
azoknak a gyerckeknek, akiknek ét-

rendjét megfeleld mennyiségl omega-3-
mal egészitették ki, jobb lett a problé-
mamegoldé és koncentrald képessége,
valamint gyorsabb lett a felfogdsa. Egy
masik, 8-9 évesek korében végzert ku-
tatds azt mutatta, hogy a rendszeresen
omega-3-hoz juté gyermekek 81 szdza-
Ie¢ka jobban olvasott, 67 szdzaléka job-
ban irt, 74 szdzaléka pedig jobb ered-
ményeket ért el matematikdbol. A kuta-
tok szerint a pozitiv valtozdsok hatteré-
ben a koncentrdld képesség javuldsa 4ll.
Ez kiilondsen fontos lehet azokndl a
gyerekeknél, akik szétszdrtak és nehe-
zen tudnak figyelni a feladatokra.

A gyermekek agyanak ,olajozott miko-
déséhez” sziikség van tehat a megfeleld
mennyiségli omega-3 zsirsavakra. Ma
mar léteznek olyan izesitett, jéizi ome-
ga-3 készitmények, amit a gyerekek
orémmel szednek.
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SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS
CYERMEKKORBAN

A SZISZTEMAS LUPUS ERYTHEMATOSUS EGY SULYOS, KRONIKUS AUTOIMMUN
KORKER AMELY SZINTE MINDEN ELETKORBAN ELGFORDUL,

A DIAGNOSZTIZALT ESETEK KB. 15%-A JELENTKEZIK GYERMEKKORBAN,

A SZERZOK ROVIDEN OSSZEHASONLITIAK A BETEGSEG FELNGITTKORI

ES CYERMEKKOR| MEGJELENESI FORMAIT A KEZDETI TUNETEK, SZERVERIN-
TETTSEG, A BETEGSEG SULYOSSAGA ES PROGNOZISA VONATKOZASABAN.

SikLoS szisztémds lupus erythematosus
KRiszTINA DR., (SLE) szinte valamennyi Kkorosz-
SzaLal

ZSUZSANNA DR.

talyt érintd, krénikus autoimmun
betegség, incidencidja 2-5/100.000 f8, en-
nek kb. 15%-a fordul el 18 éves kor alatt
(1). Az USA-ban az SLE gyermekkorban 6-

HEiw PAL 8-szor gyakoribb afroamerikaiakndl, mint
GYERMEKKORHAZ, fehéreknél, ehhez hasonld eltérést figyeltek
BorovocvAszAT OSZIAY,  meg Franciaorszdgban is. Erdekesség, hogy
BupApEST az afrikai orszdgokban ez a szignifikdans

kiilénbség nem volt megfigyelhets, amely-
nek valészind oka, hogy sok SLE-s esetet
nem diagnosztizdlnak, illetve félre diag-
nosztizdlnak (pl. maldridnak, ami az SLE-

1. TABLAZAT: ARA (AMERICAN RHEUMATISM
AssoclATion) KRITERIUMOK

Klinikal tinetek
plllangészarny eritéma
diszkoid rash
fotoszenzitivitas
oralls ulkuszok
artritisz

szerozitisz (pleuritisz vagy perikarditisz)

renalis érintettség
KIR érintettség

Laboratoriumi eltérések

hematologial eltérések (hemolitikus anémia,
leukocitopénia, limfocitopénia, trombocitopénia)

immunologial eltérések (anti-csDNS autoantitest, anti-Sm autoanti-
test, fals pozitiv VDRL)

pozitiv ANA
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hez hasonloan jol reagal klorokvinra). Bar
a diagnozis feldllitdsa felnétt és gyermek-
korban ugyanazon kritériumok szerint tor-
ténik, mégis a kezdeti tiinetek, a szervérin-
tettség, a betegség stlyossdga, igy a prog-
nozis vonatkozasaban kiilénbségek lehet-
nek (2). A kérképbe torténd besorolds az
ARA (American Rheumatism Association)
kritériumok alapjan valésul meg, a 11 kri-
tériumbdl (7. tdbldzar) 4 kritériumnak
szlikséges fenndllnia. Az osztélyozds szen-
zitivitdsa 96%, specificitdsa 100%.
Gyermekkorban az atipusos tiinetek (l4z,
gyengeség, hasi fajdalom, hepatospleno-
megalia) gyakoribbak, ami megneheziti a
diagnézis felallitdsat. Szabdly, hogyha egy
adoleszcens €letkorban 1évd személynél
gyorsult vérsiillyedéshez 1az és megma-
gyardzhatatlan szervérintettség tarsul, SLE
gyanija felmeriil. Egy francia retrospektiv
multicentrikus tanulmdny alapjn a leg-
gyakoribb kezdeti tiinetek a pillangészarny
eritéma, az artritisz és a laz (3).

SLE-ben tébb mint 95%-ban taldlkozunk
antinukledris antitest (ANA) pozitivitassal.
ANA pozitivitds akar 10 évvel megel6zheti
a jellegzetes klinikai tiinetek megjelenését,
igy korai markernek szamit. 20-60 éves
korosztalyban 1:40-es higitdsban kb. 30%-
ban fordul elé ANA pozitivitds definitiv au-
toimmun betegség nélkiil, amelyet egyéb
stimulusok (pl. gyégyszerszedés, infekcidk
és krénikus mdajbetegség) is kivdlthatnak.
1:160-as higitdsban a teszt specificitdsa je-
lentdsen megnd. Egy brit tanulmény alap-
jan a korai gyermekkori mumpsz, illetve
rubeola fertdzés szignifikdnsan megndvel-
te — a felnSttkorban nagyobb higitdsban
mérhetd ANA pozitivitdst (4). SLE-ben a
legnagyobb diagnosztikus értékkel az anti-
dsDNS-teszt elvégzése bir, ami 85-95%-ban
pozitiv. Anti-Sm autoantitest pozitivitas kb.
31%-ban észlelhet6.



2. TABLAZAT: MUKOKUTAN TUNETEK
pillang6szarny eritéma
vaszkulitisz
fotoszenzitivitas

oralis ulkuszok

alopecia
Raynaud-fenomenon
makulopapuldzus exantéma
diszkoid rash

livedo reticularis

urtikaria

bulldzus LE

facialis 6déema

cheilitis

palmaris eritrozis

Gyermekkori SLE-ben veseérintettség gyak-
rabban fordul eld, mint felnéttkorban
(gyermekkorban 97%, feln6ttkorban 82%).
Azoknal, akiknél kialakul a rendlis érintett-
ség, a prognozis rosszabb, mint felndttkor-
ban, 20%-ban vélik szlikségessé dializis,
12%-ban vesetranszplantdcio. Ezek az ada-
tok aldtdmasztjdk az agressziv kezelés
sziikségességét veseérintettség esetén.

A gyermekkori SLE a miokardialis infark-
tus rizikofaktora, felndttkorban a miokar-
didlis infarktus incidencidjat jelentds mér-
tékben megndveli. 9-17%-ban fordul eld vé-
nds, illetve artérids trombézis, ami alta-
ldban antifoszfolipid antitest pozitivitassal
tarsul, valamint a lupus antikoagulans is
jelentds mértékben hozzdjérul a trom-
boziskészség kialakuldsdhoz.

A betegségre gyakran a laikusok szdmdra
is szembetind a mukokutdn tiinetek hiv-
jak fel a figyelmet. A 2. t@bldzatban a tiine-
tek eléfordulasi gyakorisaguk sorrendjében
vannak feltiintetve, leggyakrabban pillan-
g6szarny eritémaval, vaszkulitisszel, foto-
szenzitivitassal és oralis ulceraciéval kell
szamolni.

A betegség korjoslata gyermekkorban 1é-
nyegesen rosszabb, mint felndttkorban, 24
éves kor alatt a mortalitas kb. 8-szorosa a
felnéttkori eseteknek. Hosszd tavi re-
misszids periddusok gyermekkorban vi-
szonylag ritkdk, valamint a hosszabb ide-
ji és agresszivabb terdpidnak koszoénhe-
téen gydgyszermellékhatdsok is gyakrab-
ban fellépnek. A prognozis a kezelés

BORGYOGYASZAT

korszertisodésével az utébbi évtizedekben
sokat javult: mig a 80-as években az 5
éves tilélés minddssze 60-90% volt, ez a
90-es évekre 90-100%-ra nétt (5). A vér-
hatd élettartam kitolédasaval azonban a
késdi szovédmények (ateroszklerdzis, mi-
okardialis infarktus, stroke, neurokognitiv
tiinetek, oszteopordzis) is nagyobb jelen-
téséggel birnak.
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1. ABRA:
PILLANGOSZARNY
ERITEMA SLE-BEN

2. ABRA:
VAszkuLITISZ
SLE-BEN
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ben az életkorban @ patella csontosoddsa még
csak elkezdodik, kiegészitd térdultrahang-vizs-
galat is tortént, amely mindkér oldalon normd!
nagysdgi, tdbbségeben még porcos patelide mu-
tatott. Ketirdnyu alkar rontgenfelvétel kissé re-

A KOROM-PATELLA-SZINDROMA EGY AUTOSZOM DOMINANS MADON, VALTOZO
EXPRESSZIVITASSAL OROKLODG KORKEP AMELYNEK JELLEMZO! A RESZLEGES
VAGY TELJES KOROMHIANY, CSONTRENDSZER! RENDELLENESSEGEK £5 AZ ESETEK
30%-ABAN VESEERINTETTSEG, KOZLEMENYUNKBEN EGY 9 EVES LEANY ESETEN
KERESZTUL MUTATJUK BE A KORKEPET. A GYERMEKNEL A KOROMTUNETEK MIATT

TORTENT BORGYOGYASZATI VIZSGALAT IRANYITOTTA A FIGYELMET A TARSULO
CSONTRENDSZER! ELTERESEKRE (HIPOPLAZIAS PATELLAK £S ,ILIAC HORN®),
AZ ORTOPEDIAl GONDOZAS ES A RENDSZERES ELLENORZES SZUKSEGESSEGERE.

CsanApy

Kinea pr.1,
Kassay
ERZSEBET DR.',
SzaLal
ZSUZSANNA DR.T,
HoRrvATH
NIKOLETTA DR.?

THEM PAL GYERMEKKORHAZ
BORGYOGYASZAT, BUDAREST
2SEMMELWVEIS EGYETEM
OrToPEDIAI KUINIKA,
Bupapest

1. ABRA:
KOROMHIANY
A KEZEK |, uniaIn

Kértérténet

A jelenleg 9 éves ledny csalddjdban anyai dgon
(0bb csalddtagndl kiromfgilodes rendellenesseg
Sordude eld.
A gyermet elsd vizsgdalatira & éves kordban keriil
Sor rendeldnkben. Ekkor mindkét kéz I. wjjin ko-
romhidnyt (1. abra), @ I, yjiakon csokevényes,
hasadt kérmdket (2. dbra), a kdrkémre jellemzd hd-
romszégletd lunuldt (3. dbra) észleltiink. Edes-
anyjdnd! a kezek I. wijainak kéromérintettsége volt
megfigyelhetd.
A ldtoet klinikat kép és a kérémtiinetek csalgdi
eldforduldsa_felvetette korom-patella-szindroma
leherdseget, annak ellenére, hogy térdiziilett vagy
egyéh mozgdsszervi panasza & gyermeknek ak-
kor még nem volt. A diagndzis tisztdzdsdra és
az esetleges tarsuld tiinetek-kirképek kizdrdsd-
ra az alabb részletezert vizsgalatokar végeztiik,

Vizsgalatok

Kétirdnyu térdrontgenfelvételen mindkér oldalon
kis patella csontmagok dbrdzolddiak. Mivel eb-

3. ABRA:
HAROMSZOG-
LETO LUNULA

4, Asra:
TERD RONTGENFELVETEL:
MINDKET OLDALT LUXALT,
HIPOPLAZIAS PATELLAK

2. ABRA:
HasSADT kOROM
(ONYCHOSCHISIS)

tarddit csontkort (~6 év) és normdlis nagysdei
radiugféfer irt le: Szemészeti vizsedlat sordn az
iriszekben heterokromia nem ldtszote, szemfendk
kdros eltérést nem mutatott. Laboratdriumi vizs-
Ldlataiban a vesefunkcids értékek és vizeletlelet
normdl tartomdnyban voltak,
Egy évvel késdbb mozgdsszervi panaszat miatt a
gyermek a Semmelwels Egyetem Ortopédiar Kii-
nikdjan jelentkezett, ahol a kétirdnyl rontgen-
Selvétel mdr mindkét oldalon luxdlt, hipopldzids
patellakar, valamine hipoplézids combesont-feje-
cseket irt le (4. dbra).
Eziddtdje vilt esedékessé kontrolija intézetiink-
ben 1s, ekkor (9 éves életkorban) készil vizsgd-
lataink kéziil a csipd-rontgenfelvérel igazolta a
betegségre patognomikus ,iliac horn” jelenlétét
(5. dbra). Vesgfunkelds laboratoriumi paraméte-
rel (se. karbamid, kreatinin, 4, mikroglobulin, vi-
zelet B, mikroglobulin, d@lt. vizelet) tovdbbra is
normdl tartomdnyban voltak. A gyermek mérse-
kelr révididtdsiastigmia miaet rendszeres szemé-
szeti gondozds alatt dll, egyéb szemészeti prob-
lemdja nincs,

Kezelés

A korkép kezelésében a kérmék kezelési lehetd-

sége korldtozott, kozmetikai jelentdség(.

Lényegesebb a mozgdsszervi panaszokat okozd

térd- (esetleg konyok-) iziileti panaszok kezelése,

5. ABrA: A csirfLapATok
KOZEPEN ,ILIAC HORN"-NAK
MEGFELELS HAROMSZOGLETU
CSONTARNYEK




ami esetiinkben egyeldre gyégytornat jelent. A késGbbiekben,
a gyermek fejlddésének és a térdelvéltozasok alakuldsanak
fliggvényében mitéLi megoldés jon szdba a térd stabilizdlasa-
ra. A betegség lefolydsat meghatdrozo veseszovddmények ese-
tinkben nem voltak észlelhetdk, emiatt azonban a beteg rend-
szeres ellendrzése sziikséges.

Megbeszélés

A korom-patella-szindréma (Fong-szindréma, Hereditaer os-
teoonychodysplasia, ,lliac horn” szindréma, Turner—Kieser-
szindréma) egy nem talségosan ritka, drokletes megbetege-
dés, eldforduldsa a populaciéban kb. 1:50 000. Oroklddés-
menete autoszom domindns, valtozd expresszivitassal (azaz
az egyes érintett csalddtagokban a tiinetek kiterjedtsége, erds-
sége eltérhet). A hibds gén I6kusza 9934 (1).

A jellemzd kérdmtinetek a kérmok csokevényessége, illetve
teljes hidnya (hipoplazia, apldzia), illetve hasadtsdga (onyc-
hoschisis). A tiinetek eléfordulhatnak a kéz €s ldbkérmdkon
egyarant. Elsdsorban az I-111. ujjak korme érintett. A harom-
szdglett lunula, az épnek tind kdrmdkdn is j6l lathatd, és a
betegségre kérjelzd tiinet (2).

Jellemz§ ortopédiai tiinetek a patella hipo- vagy apldzidja és
szubluxécidja, a rontgenfelvételen a csipélapatokon dbrazo-
16d6 iliac horn"-nak nevezett hdromszégletd csontarny€k,
amely a betegségre nézve kdrjelzd jelentéségi. Ezen kiviil el6-
fordulhar a capitulum radii hipoplazidja és szubluxdcidja, a
capitulum femoris hipoplazidja. A szemészeti tiinetek koziil
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j61 1athato a heterokrom iris és a késdbbiekben glaucoma, il-
letve cataracta is kialakulhat. A korkép prognézisa szem-
pontjabdl legfontosabb veseérintettség a betegek 30%-andl
fordul el8, Leggyakrabban nephrosis szindrdma, glomerulo-
nephritis képében jelentkezik, ritkdbban vesefejlddési rendel-
lenesség, kovetkezményes pyelonephritis észlelhetd (3).
Bérgydgyaszati szempontbdl a karkép differencidldiagnoszti-
kédjaban egyéb korom hipopldziaval jaré szindrémadk, illetve
sériilés, gyulladds utdni koromdisztréfia jon széba.
El&bhiektd] a tarsuld tinetek és a haromszogletll lunula jel-
legzetessége, mig utdbbiaktdl a traumdas anamnézis segiti az
elkulonitést.

A betegség prognozisat quo ad vitam a veseérintettség hataroz-
za meg, Az €életmindséget a mozgasszervi érintettség mértéke, a
szemészeti szdvédmények (glaucoma, cataracta) fenndllasa be-
folydsolja. A kordmeltérés csupdn kozmetikai jelentdségil.

Osszegzés

Esetiinkben az ambuldns vizsgalat sordn észlelt, csalddban
halmozdédé kérémeltérés alapjdn dertilt fény az els6 vizsgé-
latkor mozgdsszervi tiinetet még nem okozd szindrémara.

A beteg kovetése sordn egy évvel késGbb mér észlelhetévé
valt a mozgdsszervi panaszt okozd patella-hipoplazia és
szubluxacid, veseérintetiség eddig nem igazolddott. A beteg
allapotat ortopéd szakorvos kollégaval egyiitt a tovabbiakban
is kovetjiik, vese és szemészeti szévidmények irdnydban
rendszeresen ellendrizziik.

1.5zindréma Atlasz (szerk: Kiss P! 2, Braun-Falco 0, Plewing G, Wolff HH 3. Tarok E, Rutkal K. Gyermekbargyogys-
Colden Books Kiadd, 2000, Dermatologie und Venerologle 4. Auf- szat 2. kiadas, Medlicina; 1995. 200.
290-211 lage Springer; 1997, 1040.
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Proteus-szindroma ritka hamarto-

matosus, sporadikus eléforduldsa

kérkép, amit valészindleg szomati-
kus mozaicizmus okoz. Extrém variabili-
tas, progressziv lefolyds jellemzi. Coken és
Hayden irtak le els6ként 1979-ben (1). A
ritka hamartomatosus szindréma" elne-
vezést haszndltdk két gyermek kapcsan,
akiket kordbban neurofibromatosis I-es ti-
pusdnak tartottak. Wideman és munka-
tarsai, nem ismervén az elsd leirdkat,
1983-ban Proteus-szindroma néven kozol-
ték a betegséget (2). Proteus alakjat val-
toztatd gorog isten volt, igy utaltak a be-
tegség nagyfoki variabilitdsara.

Etiologia, patogenezis

Tulndvekedés kévetkezhet be hiperplazia
(a sejtek felszaporoddsa), hipertréfia (a
sejtméretek névekedése) vagy az interstici-
alis matrix felszaporoddsa kévetkeztében.
Proteus-szindromand! lokélis hiperpldzia
okozza a tilnovekedést, amelynek geneti-
kai alapja eddig nem ismert. Lehetséges,
hogy a mutécid a szdveti ndvekedési fak-
tor receptorat vagy a névekedési faktor egy
helyi reguldtor molekuldjét érinti (3). Ru-
dolph és mesai. kimutattak, hogy az érin-
tett sz6vetekben a fibroblastok szokatlan
mintazati inzulinszeri novekedési faktort
(IGF) és ennek kotd proteinjét (IGFBP) ter-
meltek (4). Az IGFBP nagy affinitdssal volt
az IGF-II-hoz.

Barmelyik testrész tilnovekedése eléfor-
dulhat. Nagyfoki klinikai variabilitas és
megfelelé molekuldris marker hidnya mi-
att nehéz szenzitiv és specifikus kritériu-
mokat megéllapitani. Kordbban a Darms-
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PROTEUS-SZINDROMA

A PROTEUS-SZINDROMA RITKA HAMARTOMATOSUS, SPORADIKUS ELGFORDU-
LASU KORKER AMIT VALOSZINULEG SZOMATIKUS MOZAICIZMUS OKOZ. ExT-
REM VARIBILITAS, PROGRESSZIV LEFOLYAS JELLEMZI, COHEN ES HAYDEN [R-
TAK LE ELSOKENT 1979-BEN. 1999 OTA BIESECKER ES MTSAIL ALTAL Ki-
DOLGOZOTT KRITERIUMOK ALAPJAN ALLITJUK FEL A DIAGNOZIST. A CIKK ELSB
RESZE (SSZEFOGLALAST NYUJT A BETEGSEGROL, A MASODIK RESZBEN A
SZERZO EGY 14 HONAPOS LEANYGYERMEK ESETET ISMERTETI,

Kassay

tadt-Lane altal kidolgozott pontrendszer
ERZSEBET DR.

szerint diagnosztizaltak az eseteket. A di-
agnozis feldllitdsdhoz legaldbb 13 pont
volt sziikséges. Napjainkban a Biesecker és
munkatdrsai altal 1999-ben kidolgozott
kritériumrendszert hasznaljuk (5). Kotele-
z06 altalanos kritérium a sporadikus el6-
fordulds, a progressziv lefolyds, a 1ézidk
mozaik elrendezddése. A kotelezd altala-
nos Kritériumok mellé specifikus kritériu-
moknak kell tarsulniuk, amelyeknek kate-
goriankeént (A, B, C) valtoz6 diagnosztikus
értékik van (1. tablizat).

Hem PAL
CYERMEKKORHAZ,
BorayoayAszan Oszraly,
Bupapest

1. tablazat: A Proteus-szindréma diagnosztikus kritériumai

Altalanos, kételezd kritériumok
Mozaik elrendezédés
Progressziv lefolyas
Sporadikus eléfordulds

Specifikus kritériumok (egy A vagy két B vagy harom
C tlinet sziikséges)

A)
1. Kbtbszbvetes naesvusok
B)
1. Epidermalis nasvus barhol a testen
2. Ardnytalan tuindvekedés (egy vagy tobb)

csip6, kez, 1ab, ujjak csontjainak elongécidja, csigolyaeltérések,
visceralls szervek, koponya, kiilsd hall6jarat exostosisa

3. Parotis monomorf adenomaja vagy bilateralis ovarium
cystadenoma 20 éves kor el6tt

C)
1. Regionadlis zsirszOvet hidnya vagy lipomatosus 1ézidk
2. Vascularis malforméacidk (egy vagy tébb)

3. Arc fenotipus: hosszu arc, alacsony orrgyok, nyugalomban nyitott
szaj, eléredlld orrnyilds, enyhe ptosis, kissé lejté szemhéjredd
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