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Kedves Kollégak!

A Gyermeknephroldgia idei seregszemléjét 2023 oktdber 6-7-én Zsdambékon
tartjuk. Jubileumi Ulésnek is tekinthetjik az eseményt, mert ez a huszadik
,,0sszevont” taldlkozdnk.

2002-ben Seregélyesen, festdi kérnyezetben rendeztik meg az elsd, kétnapos
konferencidnkat, ezt megeléz8en egynapos, Oszi és tavaszi liléseket tartottunk.

Az akkori recept bevalt, a példa hagyomanyt teremtett. A hagyomdny azonban
nem jelenthet megpihenést, a kereteket minden évben Ujra kell télteniink
mindazzal a klinikai és elméleti tuddssal, amit a gyorsan valtozé id6ben
megismertiink és kollégdinkkal megosztdsra érdemesnek tartunk, ebben pedig
segitségiinkre van a fiatal generacidk dinamizmusa, tudas- és kozlésvagya.
Tudomanyteriiletiink elméleti eredményei mellett a klinikai és klinikopatoldgiai
esetek ismertetése, valamint a nephrologiai centrumokban, laboratdriumokban
dolgozd kutatok elméleti és gyakorlati eredményei a program 6sszedllitdsdhoz b6
kindlatot nydjtanak.

Egy konferencia azonban nemcsak a tudds és a tények dtaddsdra, kozlésére
szoritkozik. Fdérumot is jelent egymas megismerésére, olyan kozeget és
kozosséget, ahol a gondolatok halmazabdl Uj gondolatok sziletnek, a kétetlen
beszélgetés soran baratsagok kottetnek, ahol Iétrejon az a haldzat és szévet, ami
nemcsak Osszetart minket, de megalapozza a tovabbi klinikai és kutatémunkankat.
Erre a kdzos élményre hivjuk sok szeretettel a gyermeknephrolégusok kézdsségét

Dr. Reusz Gyorgy Dr. Szabd Tamas

az Egyesilet elndke az Egyesiilet fétitkdra
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ALTALANOS INFORMACIOK

A Kongresszus id8pontja: 2023. oktéber 6-7.

A Kongresszus helyszine: Szépia Bio & Art Hotel ****
(2072 Zsambék, Nyarfas utca 2.)

AKKREDITACIO

A rendezvény PTE AOK/2023.11/00105 kédszdmon 26 pontra akkreditdlt szabadon valasztott
egyetemi tanfolyam, melyet tesztirds zar. A részvételr6l a helyszinen igazoldst adunk Kki.
Szakképesitések, amelyekhez szakma szerinti pontszdmként elszdmolhaté: 1. csecsemd és
gyermekgydgyaszati intenziv terdpia | 2. csecsemé és gyermekgydgydszat | 3. gyermeksebészet
| 4. nefroldgia

Szakdolgozdk: a 63/2011. (XI.29.) NEFMI rendelet 2. sz. melléklete alapjan a rendezvényen valé
részvételért 12 kreditpontot kapnak.

(Az igazolas kidllitdsahoz szikséges a nyilvantartasi szam.)



RESZVETELI DiJ (az drak az AFA-t tartalmazzak)

Cex 2023. 09. 25-ig | 2023. 09. 25. utan és

MGYNE tag 40 év folott: 27.000.- Ft 30.000.- Ft
MGYNE tag 40 év alatt: 30.000.- Ft 33.000.- Ft
Nem MGYNE tag: 35.000.- Ft 40.000.- Ft
Szakdolgozd: 16.000.- Ft 19.000.- Ft

Vacsora (péntek este): - Fakultativ - dra: 17 000-Ft/f6/alk. (tartalmazza az AFA-t)

A részvételi dij tartalmazza a tudomanyos programon vald részvételt, a kapcsolddé kiallitas latogatdsat, a program
és absztrakt fiizetet, névkitliz6t és a részvételi igazoldst, valamint a pénteki és szombati ebédeket, a
kavésziineteket.

Természetbeni juttatdsok: A részvételi dij étkezést is tartalmaz (kdvésziinet, ebéd), amely természetbeni
juttatasnak mindsiil. A természetbeni juttatds utan fizetendd adé mindenkor a részvételi dijat kifizetd felet terheli.

TECHNIKAI INFORMACIOK

Prezentacié
Az el6adashoz biztositott technikai lehet8ségek: PC, projektor, Microsoft Office Windows 10 és
Office 2013 program.

ETKEZES

Ebédet szervezetten a biztositunk a regisztrdlt résztvevék részére a végleges programban
feltlintetett id6pontban.

Helyszini vacsora rendeléseket nem tudunk elfogadni, kérjiik el6re rendelje meg a péntek esti
vacsorat!

Az egyes szolgaltatasok (étkezés, kiséré programok) a kiadott jegyek ellenében vehet6k
igénybe!

MAGYAR GYERMEKNEPHROLOGIAI EGYESULET 2022 EVI KONGRESSZUSA
PROGRAM ES ABSZTRAKT KOTET

szervezl iroda

Publisher
Expert-Quality Kft. I(E))l(jF;\EI;l_I'_I'Y
H-1052 Budapest, Kigyd utca 4-6. Kongresszusi es
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1052 BUDAPEST, KiGYO U. 4-6.
Printing-office Tel: 06 1311-6687,
PR-Innovation Ltd. Internet: http://www.eqcongress.hu

H-2013 POMAZz, ADY ENDRE UTCA 28. E-MAIL: CONGRESS(@EQCONGRESS.HU
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PROGRAM

2023. oktdéber 6. péntek

13:00-13:20 MEGNYITO

SULYOK Endre, TULASSAY Tivadar, REUSZ Gyorgy

13:20-14:50 TUDOMANYOS ULES I.

13:40

13:50

14:00

14:10

14:20

Uléselndkék: FEKETE Andrea, SZABO Tamas

REFERATUM

Csecsemdkori  hydronephrosis: Hogyan értékeljik a dinamikus vese
scintigraphias leletet a m(itéti indikacié szempontjabdl? (15+5’)

MATTYUS Istvan, Bartfai K., Varkonyi .

SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (BSkay utcai részleg), Budapest
Tubulointerstitialis nephritis és Uveitis (TINU) szindréma (8+2)
JAKAB Daniel, Sinké M., Bereczki Cs.

SZTE SZAKK Gyermekgydgydszati Klinika és Gyermekegészségligyi Kézpont, Szeged
Harom betli és veseelégtelenség lehet beldle. Mi az? (8+2’)

Gilitsch A., Hartmann A., Nyikuly K., Juhdsz Zs., LAKATOS Orsolya

PTE KK Gyermekgydgydsztai Klinika, Pécs

Nyolcéves kislany ritka esete a Bethesda Gyermekkdrhaz nefroldgia
ambulancidjan (8+2’)

Peth6-Orosz P., KESZTHELYI Veronika

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Budapest

Gennyes zsdkvese napjainkban - esetbemutatas (8+2)

RUDOLF Judit, Meichelbeck K., Sulya B.

Heim Pdl OGYI Gasztroenteroldgia és Nefroldgiai Osztdly, Budapest
Velesziiletett ureterectasia lehetséges okai egy esetiink kapcsan: VUR
vagy stenosis? (8+2’)

BIRO Kinga

Soproni Erzsébet oktatd kérhdz, Sopron

14:30-15:00  KAVESZUNET

15:00-15:30  SZIMPOZIUM - MEDISON PHARMA

PRIMER HYPEROXALURIA

Moderator: KAUCSAR Tamas
Hogyan ismerjiik fel? - Utmutatd a primer hiperoxaluria betegséghez (15')
KAUCSAR Tamas
Dializis primer hyperoxaluridban- Két eset tanulsagai a névér szemével (10)
HALASZ Hajnalka
Megbeszélés


https://u-szeged.hu/

15:30-15:35 TECHNIKAI SZUNET

15:35

15:55

TUDOMANYOS ULES II.

Uléselnok: REUSZ Gyérgy

REFERATUM

HUS gyermekintenziv osztalyon (15+5’)

LODI Csaba

SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (BSkay utcai részleg), Intenziv Terdpids Osztdly
Haemolyticus uraemids szindroma: Kezelési kihivdsok eseteink

tlkrében (8+2’)

LAKATOS llona Erzsébet, Varga P., Szikszay E., Berkes A., Biré E., Szabd T.
DE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Debrecen

16:05-17:05 SZIMPOZIUM — ASTRAZENECA

TROMBOTIKUS MIKROANGIOPATIAK ES HEMOLITIKUS UREMIAS
SZINDROMA: DIAGNOSZTIKAI ES KEZELESI KIHIVASOK
Moderétor: SZABO Attila
Gyakorlati megfontoldsok az aHUS diagnézis feldllitasaval kapcsolatban (20')
PROHASZKA Zoltan
TTP és HUS szakmai irdnyelv bemutatdsa (20')
REUSZ Gyoérgy
Antitest medidlta atipusos HUS kezelése az eculizumab éraban (10')
HORVATH Orsolya, Mikes B., Kaucsar T., Csizek Zs., Tory K., Szabd A.,
Reusz Qy.
Megbeszélés (10")

17:05-17:30 SZUNET

17:30-18:50 TUDOMANYOS ULES III.

17:50

Uléselnoksk: SZABO LaszIé, JUHASZ Zsolt

REFERATUM

Hdlyagaugmentdcid (20)

JUHASZ Zsolt

PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Uromodulin mutdcid dltal okozott autoszom dominans tubulointerstitialis
vesebetegség (ADTKD UMOD varidns) egy érintett csalad ismertetése
kapcsan (8+2’)

MARTYN Mdria, Tory K.

MRE Bethesda Gyermekkdrhdz, Budapest



18:10

18:20

18:30

18:40

18:50

20:00

Alport és Marfan szindréma talajan kialakult veseelégtelenség (8+2’)

BiRO Erika, Szabd T., Berkes A., Szakszon K., Balogh 1., Bidiga L. Szikszay E.,
Varga P., Lakatos E.

DE KK Gyermekgydgydszati Intézet, Debrecen

COL(4)A(5) szinli vizelet, avagy mikroszkdpos hematuria a csaladban (8+2”)
HARTMANN Agnes, Péley D., Kalmar T.

PTE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Pécs

Peritoneadlis Dializis Eredetl Extracelluldris Vezikuldk Szerepe a Fibrdzis
Mechanizmusaban (8+2’)

BOKROSSY Péter, Szebeni B-, Pap D., Veres-Székely A., Szasz Cs., Bernath
M., Reusz S. Gy., Szabé J. A., Vannay A.

SE Gyermekgydgydszati Klinika, MTA Kivdlé Kutatdhely, Budapest

A peritonedlis mesothelium molekularis és funkciondlis lefrasa, eddig nem
ismert barrier a kismolekul3ju anyagok transzportjdban (8+2)

Marinovic I., Bartosova M. LEVAI Eszter, Herzog R., Saleem A, Du Z,,
Pitaraki E., Sinis S., Szabo A., Hausmann M., Pap D., Kratochwill K.,
Zarogiannis S., Schmitt C.P.

SE Gyermekgydgydszati Klinika, MTA Kivdlé Kutatéhely, Budapest

A PARK7 fehérje szerepe a peritonedlis dializis-asszocidlt fibrézisban (8+2”)
SZASZ Csenge, Lévai E., Szebeni B., Veres-Székely A., Pap D., Bokrossy P.,
Reusz Gy., Szabd A., Vannay A.

SE Gyermekgydgydszati Klinika, MTA Kivdlé Kutatéhely, Budapest

NAPI PROGRAM ZARASA
VACSORA

2023. oktéber 7. szombat

08:40-10:20 TUDOMANYOS ULES IV.

Uléselnskék: BERECZKY Csaba, LODI Csaba
REFERATUM
A tisztuld szlirlet: hemodializis gyakorlatunk valtozasai a
Bokay utcaban (15+5°)
TORY Kalman, Kaucsar T, Haldsz H, Czipd A, Kovacs Karolyné, Sallay P.
SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (Bokay utcai részleg), Miivese osztdly, Budapest



09:10

09:20

09:30

09:40

09:50

Folyamatos vesepdtld kezeléssel szerzett tapasztalataink (DEKK
Gyermekgydgyaszati Klinika, 2020-2023) (8+27)

VARGA Petra, Berkes A., Bird E., Lakatos E., Szikszay E., Szabd T.

DE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Gyermekintenziv osztdly, Debrecen
Rapidan progressziv glomerulonephritis gyermekkorban

(irodalmi attekintés esetriportokkal) (8+2”)

SZABO Tamas, Berkes A.

DE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Debrecen

Hypophosphataemias rachitis ritka oka (8+2’)

BARTHA Eszter, Berkes A., Szabd T.

DE KK Gyermekgydgydszati Klinika, Debrecen

Mi lehet a rituximab kezelés helye gyermekkori szteroidra érzékeny
nefrézis szindrémdéban? (8+2’)

HORVATH Orsolya, Mikes B., Kelen K., Csizek Zs., Szabé A., Reusz Gy.
SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (BSkay utcai részleg), Budapest

Korai plazmaferezis gyorsan progredialé nephroso-nephritis
szindrémaban (8+2”)

KAUCSAR Tamas, Mikes B., Horvath O., Csizek Zs., Gulyas-Horvath E.,
Tremmel A., Reusz Gy., Tory K.

SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (Békay utcai részleg), Miivese osztdly, Budapest
Plazmaferezis és rituximab kezelés vesetranszplantaciét kovets
rekurralé FSGS esetén (8+2°)

MIKES Balint, Cseprekal O, Patonai A, Fintha A, Dobi D, Kaucsar T,
Csizek Zs, Horvath O, Szabd A, Tory K, Reusz Gy

SE AOK Gyermekgydgydszati Klinika (BSkay utcai részleg) Vese és Miivese Osztdly,
Budapest

10:00-10:20  KAVESZUNET

10:20-11:20  SZIMPOZIUM - RECORDATI RARE DISEASES

CYSTINOSIS. MI A SIKERES KEZELES ZALOGA?
Moderator: SZABO Attila
Természetes lefolyés. Elettani vonatkozasok (10')
SZABO Attila
Terapias ajanlasok (10")
REUSZ Gyorgy



Specidlis szempontok - szemészeti vonatkozasok (15')
MAKA Erika

A cystinonis az életben - Esetismertetés (10')

CSIZEK Zséfia, Mikes B., Horvath O., Reusz Gy., Szabd A.

Megbeszélés

11:20-11:50  SZIMPOZIUM - SWIXX PHARMA
MIT TEGYUNK HA A CSONT A GOND?
Moderdtor: REUSZ Gyorgy

Az XLH pdciensek korszerd elldtasa, tapasztalataink a borusumab érdban
MIKES Balint

11:50-12:00 SZUNET

12:00 TESZTIiRAS
KOzGYULES
KONGRESSZUS ZARASA



Bartha Eszter, Berkes Andrea,
Szab6 Tamas
DEKK Gyermekgyogyaszati Klinika

Hypophosphataemias rachitis ritka
oka. Esetbemutatas

A csecsemoOkori generalizalt artérias
meszesedés (generalized arterial calcifi-
cation of infancy - GACI) egy ritka,
autoszomalis recessziven 6roklédo korkép,
melynek prevalenciaja 1:200.000 és
1:400.000 kozé teheto, kozel azonos fia-
lany eléfordulési arannyal.

Az irodalmi adatok szerint a betegség 1899-
es leirasa ota 200 beteget diagnosztizaltak.
A GACI-t kiterjedt artérias meszesedések,
artérias szlikiiletek, myointimalis prolifera-
cio és periartikularis meszesedések jellem-
zik. A potencialisan haldlos kimeneteld,
stlyos morbiditassal jard betegség hatte-
rében leggyakrabban (70-75%) az ENPP (1.
tipus), ritkdbban az ABCC6 (II. tipus) gén
kovetkezik be kora-csecsemokori (6 hetes,
ill. 6 honapos kor alatt) halal, jobb kimene-
tel varhato, de stlyos tobbszervi érintettség-
re szamitani kell. Ezek egyik jellemzo
manifesztacioja a  hypophosphataemias
rachitis. A betegségnek egyelére specifikus
terapidja nem érhetd el, de allatkisérletes
adatok arra utalnak, hogy az ENPPI1-Fc
enzimpo6tlo terapia hatékony lehet a GACI
morbiditasanak és mortalitdsanak
csokkentésében.

Jelen eldadas keretein belill egy testvérpar
esetét mutatjuk be, akik 2015, illetve 2022
ota allnak nefroldgiai, kardiologiai, ortopé-
diai gondozas alatt. Genetikai vizsgalatuk
(WES+CNV) ENPP1 génmutaciot igazolt.
A sokszinli klinikai kép, elektrolit-zavar,
renalis hypertensio, rachitis, veseérintettség
miatt a betegek nefrologiai rendelésen valo

ABSZTRAKTOK
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megjelenése is varhatd, igy eléadasunkkal
segitséget kivanunk nytjtani ennek az igen
ritka, a kozeljovoben varhatéoan enzimpotld
terapiaval kezelhetd betegség
felismeréséhez és komplex ellatasahoz.

Biré Erika!, Szabé Tam4s®, Berkes
Andrea', Szakszon Katalin®, Balogh
Isvtan*, Bidiga Laszl6’, Szikszay Edit®,
Varga Petra®, Lakatos Erzsébet®

'DE KK Gyermekgydgyaszati Intézet,
Nefroldgia, °DE KK Gyermekgydgydszati
Intézet, ’DE KK Gyermekgydgydszati Intézet,
Genetika, DE KK Laboratériumi Medicina
Intézet, Genetika, °DE KK Patologia Intézet,
’DE KK Gyermekgydgydszati Intézet, Intenziv O.

Alport és Marfan szindréma talajan
kialakult veseelégtelenség

Célkitiizés: Esetismertetésiink soran egy 17
éves nagyfiu komplex vesebetegségét
szeretnénk bemutatni.

Esetismertetés - A nagyfiti konvulzidonak
imponal6 rosszulléte hatterében a labor-
vizsgalatok kronikus veseelégtelenséget
igazoltak sulyos hipokalcémiaval. A
vesebiopszia soran nyert minta szovettani
feldolgozasa soran a kronikus eltérések
mellett a trombotikus mikroangiopatiara
jellemzo elvaltozasok voltak lathatok.
Anamnesztikus ~ adataibol  etiologiai
szempontbol az elmult években lezajlott
erisipelas infekciok voltak jelentdsek,
melyek feltételezett rendlis komponensei,
a kronikus vesebetegségre rakodva
sulyosbithattak azt.

Az akut, szervmentd, folyamatos vesepot-
16 kezelés, plazmaferezis és szteroid
kezelés ellenére a veséket nem tudtuk
megmenteni. Tartds vesepotld kezelést
inditottunk peritonalis dializis kezelés




formajaban, melyet kb. 10 honappal ké-
sObb sikeres vesetranszplantacio kovetett.
Megbeszélés: Az akut komponens iga-
zolasa mellett, a kronikus érintettség
feltarasa  érdekében  célzott  genetikai
vizsgalat tortént Alport szindroma iranyaba,
az iskolaskorban kezdédd nagyothalldsa
miatt, melyet a COL4A5 génmuticiod
alatdmasztott. Azonban a nagyon fiatalon
kialakult végstadiumu veseérintettségre és
az anamnézisben jelenlevd, a lathato
tinetek alapjan diagnosztizalt Klipper-
Terenaunay-Weber szindromara tekintettel
kiterjesztett genetikai vizsgalat is tortént,
mely a fibrillin-1 mutaciéval megjelend
Marfan szindrémat igazolt.
Kovetkeztetések: A két betegség egyiittes
megjelenése ritka. Bar a Marfan szindréma
leirasdban a veseérintettség nem hangsu-
lyos, annak zavara is igazolhat6 allatkisér-
letes modellekben, ahol a glomerularis
hipoplazia, fibrotikus atalakulas mellett
elsdsorban a kiserekben jelentkez6 hemodi-
namikai valtozas a jellemzd. A két beteg-
ségben hasonld a rendlis komponens
patofizioldgidja, mindkét formaban jellem-
z0 az extracelluldris matrix abnormalis
atalakulasa, valamint a TGF- Utvonalon
keresztiil is aktivalt fibrotikus valtozas,
mely gyorsitja a renalis progressziot.

Bir6 Kinga

Soproni Erzsébet oktato korhaz
Velesziiletett ureterectasia lehetséges
okai egy esetiink kapcsan: VUR vagy
stenosis?

Az utobbi idében korhazunk nephrologiai

rendel6jében és osztalyan megszaporodott
azon esetek szama, akiknél mar intrauterin
vagy a 6-8 hetes sziré hasi UH-on kertil

anatomiai

leirasra a

hugyrendszer
rendellenessége.

Jelen esetismertetésben a csecsemd jobb
oldali pyelectasidja mar intrauterin leirasra
keriilt, majd az 5 hetes hasi UH-on a jobb
vese kisebb, parenchimaja mar keskenyebb
volt, jobb oldali ureterectasiaval ¢és uretero-
celének megfeleld képlettel. 6 hetes kora-
ban lazas uroinfekcid kapesan az ismételt
hasi UH-okon a jobb pyelectasia ¢és
ureterectasia gyors progressziojat észleltiik,
az ureter kanyargosan tagultta valt.

A fokozod6 tagulat miatt urologiai konzi-
liumot kovetden cystoscopia tortént a
feltételezhetéen az ureterocele altal okozott
elfolyasi akadaly megsziintetése, illetve
VUR tisztazasa céljabol, majd funkcionalis
izotop vizsgalatot kértlink.

A vizsgalatok alapjan felvetédd kérdés
pontos tisztazasara, miszerint a tagulatot
stenosis vagy VUR okozta-e, tovabbi
vizsgélatok elvégzése is tervben van.

Ezen betegiink kapcsan szeretnénk felhivni
a figyelmet a sziir6 hasi UH vizsgalatok
fontossagara, illetve arra, hogy ezen bete-
gek nephrologiai vagy urologiai gondozas-
ba keriilése és rendszeres kovetése kivana-
tos ahhoz, hogy a stilyos progresszio, illetve
szovodmények, igy a tartés vesefunkcid
romlas elkeriilhetové valjanak.

Bokrossy Péter!', Szebeni Bedta?, Pap
Domonkos?, Veres-Székely Apor?, Szasz
Csenge!, Bernath Maria!, Reusz S. Gyorgy?,
Szab6 J. Attila?, Vannay Adam?
'Gyermekgyégydszati Klinika, MTA Kivalé
Kutatohely, *Gyermekgydgyaszati Klinika, MTA
Kivalo Kutatohely, ELKH SE Gyermekgyogydszati
és Nephrologiai Kutatocsoport

Peritonealis Dializis Eredetii
Extracellularis Vezikulak Szerepe a
Fibrézis Mechanizmusaban
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Bevezetés: A peritoneum hegesedése a
peritonedlis dializis (PD) gyakori szovdd-
ménye, kialakuldsdban fontos a mezotél
sejtek (MC), illetve a fibroblasztok (FB)
aktivacidja. Az extracellularis vezikuldk
(EV) kettés lipid burokkal korbevett
nanorészecskék, melyek f6 szerepe a sejtek
kozotti kommunikacio biztositasa.
Célkitiizés: A PD effluens (PDE) eredetii
EV-k (PDE-EV), MC-k, illetve FB-k
aktivacidjara valo hatasanak vizsgalata.
Modszer: PD-ben részesiild gyerekektol
PDE-t gytijtottiink majd EV-ket izolaltuk
bel6le. A peritoneum eredeti MC-k (PMC)
¢és FB-k (PFB), illetve a PDE-bdl tenyész-
tett FB-k (PDEFB) proliferacidjara és
kollagén-termelésére  gyakorolt  hatasat
MTT és Sirius Red teszttel, illetve valos
idejli polimeraz lancreakcio segitségével
vizsgaltuk.

Eredmények: A PDE-eredetti EV-k csok-
kentették a vizsgalt sejttipusok endogén,
illetve PDE indukalta proliferaciojat és
kollagén termelését. PMC-ken az EV-
kezelés fokozta a TGF-BR1, a PDGF-RA ¢és
-RB  expressziojat a kontrollcsoporhoz
képest. PDEFB-k esetében az EV-kezelés
novelte a TGF-R1 és PDGF-RB kifejez6-
dését a kontrollhoz képest, azonban a PDE-
indukélt TGF-BR1 expressziét kontroll
szintre csokkentette, de tovabb novelte a
PDGF-RA ¢és -RB expressziojat. Ezzel
szemben, a PFB-k esetén az EV kezelés
csokkentette a TGF-BR1-3 és a PDGF-RA
¢és -RB expressziojat. A PDE+EV kezelés
emelte a PFB-k TGF-BR3 kifejezddést a
PDE indukalta sejtekéhez képest.

A PDE-EV-k jelentésen befolyasoltdk az
MC-k és FB-k aktivacidjat in vitro. Bar
hatassal voltak a TGF-p és PDGF-B recep-
torok expresszidjara, ezek valtozdsai nem
magyarazzak a PDE-EV-k sejtaktivaciora
gyakorolt hatasat. A pontos mechanizmus —
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tisztazasahoz ezért tovabbi vizsgalatokat
terveziink.

Tamogatas: K-142728, ELKH-POC-2022-
024, STIA-KFI-2021, TKP2021-EGA-24,
UNKP-22-4-1I-SE-12, UNK-22-5-SE-17,
Bélyai Janos Kutatasi Osztondij.

Hartmann Agnes', Péley Dorottya',
Kalmar Tibor?

'PTE KK Gyermekgyégydszati Klinika, *tud.
fomunkatars SZTE Gyerekklinika Genetikai
Diagnosztikai Labor

COL(4)A(5) szinii vizelet, avagy
mikroszkopos hematuria a csaladban

Az Alport szindroma mind genetikailag
mind fenotipusosan egy heterogén beteg-
csoport: a glomeruldris, a cochlearis és a
szem bazalmembranjat érintd betegség. A
IV. tipust kollagén alfa lancait kodold
gének: COL4A3, COL4A4, COLA4AS
mutaciéi  okozzak.  X-hez  kototten,
autoszom recessziven vagy autoszom
dominansan 6roklédik. A differencialdiag-
nosztikdban az IgA nephropathia szerepel,
mely szintén perzisztald mikroszkopos
hematuriaval jar, gyakran fertézések kap-
csan jelentkezd makroszképos hematurids
epizodokkal. Az érintett egyéneknél a
hematuria mellett proteinuria, végtsadiumu
veseelégtelenség, sensoenuralis hallasvesz-
tés, szemészeti eltérések alakulhatnak ki
mind gyermek, mind felndtt korban.

Két esetiinkkel szeretnénk felhivni a
figyelmet a betegség korai felismerésére €s
attekinteni a  progressziot  csokkentd
therapias lehetdségeket. A gyermekeknél
kezdeményezett genetikai  vizsgalat a
vesebiopszian atesett édesanyak szamara j
diagnozist eredményezett.




Horvath Orsolya, Mikes Balint, Kaucsar
Tamas, Csizek Zsofia, Tory Kalman,
Szabo Attila, Reusz Gyorgy

Semmelweis Egyetem, Gyermekgyogydszati
Klinikai, Bokay utcai részleg

Antitest medialta atipusos HUS
kezelése az eculizumab éraban

Bevezetés: A komplementgatlo eculizumab
(ECU) attorést jelentett az atipusos
hemolitikus urémias szindroma (aHUS)
elsévonalbeli  kezelésében. Az antitest
medialta thromboticus microangiopathia
diagnosztikajanak bevezetése Ota Gsszesen
6 gyermeket gondoztunk H-faktor ellenes
antitest medialta aHUS miatt klinikankon.
Az ECU bevezetése ota egy beteglinknél
volt lehetéség a komplementgatld kezelést
mar elsé vonalban alkalmazni, akinek az
esetét szeretnénk eldadasunkban bemutatni.
Esetbemutatdas: A hatéves elhizott kisfiu
betegsége az aHUS tipusos prezentacios
tiineteinek megfeleléen anémiaval, throm-
bocytopéniaval és akut veseelégtelenséggel
kezdodott.  Azonnal — komplementprofil
vizsgalata tortént, mellyel a sulyos
komplement aktivaciora utalo eltérések
mellett emelkedett H-faktor ellenes antitest
titert detektaltunk.

Eredmények: Protokollnak megfelelden az
aHUS diagnodzisa utan azonnal komple-
mentgatld eculizumab kezelést kezdtiink.
Akut veseelégtelensége miatt hemodializist
alkalmaztunk. Antitest medidlta betegsége
miatt  két alkalommal plazmaferezist
végeztliink, egy cyclophosphamide 16kést,
majd hetente 6sszesen 4 dozis (375 mg/m2)
rituximabot kapott. Emellett az aHUS tartos
remisszioba  keriilt, vesefunkcidja  €s
vérképe gyorsan rendezOodott. Kéthetente
eculizumab fenntarto kezelését folytattuk, 6
honap utan a tartéos hatasti ravulizumab
komplementgatlora tértiink at.
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fenntartd

Tovabba
mycophenolate-mofetilt
Genetikai vizsgalattal az ismert komple-
ment gének kozott magas rizikoji mutacio
nem igazolddott, 1,5 év remisszid utan a
komplementgatld leallitasat tervezziik.

Kovetkeztetés: Atipusos HUS diagnozisa

terapiaként
vezettiink  be.

esetén kulcsfontossagli  az  eculizumab
komplementgatld  terapia  megkezdése.
Antitest medidlta aHUS esetén a tartds
remisszio elérését segitheti a kiegészitd
kombinalt immunszuppressziv kezelés.

Horvath Orsolya, Mikes Balint, Kelen
Kata, Csizek Zsofia, Szabo Attila, Reusz
Gyorgy

Semmelweis Egyetem, Gyermekgyogydszati
Klinikai, Bokay utcai részleg

Mi lehet a rituximab kezelés helye
gyermekkori szteroidra érzékeny
nefrozis szindromaban?

Bevezetés: A rituximab (RTX) egy
monoklondlis antitest, mely a CD20-at
expresszald B-sejtekhez kotodik. Kezdet-
ben leukémias és lymphomas betegek
kezelése soran alkalmaztdk, majd egyre
tobb antitest medialta betegség protokoll-
jaba is bekeriilt, azonban ezen esetekben az
optimalis terapids dozis és indikacid még
nem tisztazott. Célul thztiik ki szteroid
dependens ¢és/ vagy frekvensen relabald
szteroidra érzékeny nefrézis szindromaval
(NS) kezelt gyermek betegeinkben a
rituximab terapia eredményeinek
vizsgalatat.

Betegek és médszer: Betegeink 6 honap
alatt 6sszesen 4 dozis (375 mg/m2) RTX
kezelésben részesiiltek az alabbi protokoll
alapjan: 1-2. dozis a 0. és 7. napon, majd
tartds remisszié esetén 6 honap mulva a 3-
4. dozis 1 hét kiilonbséggel.




Magyar Gyermeknephrologiai'Egyestilet 2023 évi Kongresszusa

Monitoroztuk az RTX-et kovetéen a CD20
szamok valtozasait, valamint a relapszusok
¢és sulyos fertdézések jelentkezését. RTX
kezelést harmadvonalbeli kezelésként ,,off
label” engedéllyel kezdtiink.

Eredmények: 2019 6ta a fenti protokoll
alapjan kezelt els6 11 betegiink nefrézis
szindromaja median 3 éves (2,4-6,6 ¢v,
min-max) €letkorban kezdddott. Az elsd
RTX dozist median 12,7 (4,5-17,2 ¢év)
évesen kaptdk. Minden beteg egyéb
szteroid ~ spérold  immunszuppressziv
kezelésben (IST, iv. vagy per os
cyclophosphamid  N=9/11, ciklosporin
N=8/11, mycophenolate mofetil N=3/11)
részesiilt az RTX séma megkezdése elott.
RTX adéasa mellett a NS kezdete utan
median 8,9 évvel (1,4-14,9 év) dontottiink,
jellemzéen 9 (N=3/11), 10 (N=2/11) vagy
10-nél tobb (N=4/11) relapszust kdvetden.
Az els6 RTX dozis beadasakor minden
betegiink remisszidban volt, azonban a
betegek tobbsége még egyéb IST-ben
részesiilt (N=10/11), melyet a tartos
remisszié elérése esetén leépitettiink. Az
RTX adasa kozben sulyos szovédményt
nem észleltiink, azonban az 1. dodzis
megkezdése utan 3/11 betegnél viszketés,
kipirulas, urticaria jelentkezett. Korhazi
kezelést igénylo stlyos infekcid az RTX
beadasat kovetden nem volt. Median 1,7 év
(0,3-4,3 ¢év) kovetési id6 utan 3/11 betegnél
az alapbetegség relapszusa jelentkezett.
Rutinszerien immunglobulin potlast nem
alkalmaztunk.

Kovetkeztetés: A  rituximab terapia
biztonsagos kezelés gyermekkori nefrozis
szindroméaban, mellyel tartds remisszio
érhetd el. Tovabbi hosszll tava kovetéses
vizsgalatokat  tervezink a  relabalo
szteroidra érzékeny nefrozis szindromas
gyermek betegeink optimalis fenntartd
kezelésének megvalasztasahoz.

Jakab Daniel, Sink6 Maria, Bereczki
Csaba
SZTE Gyermekgyogyaszati Klinika

Tubulointerstitialis nephritis és Uveitis
(TINU) szindréma

Tubulointerstitialis nephritis és Uveitis (TINU)
szindroma klinikumanak ésszefoglalasa
Tubulointerstitialis nephritis €s Uveitis
(TINU) szindroma egy ritka immunmedialt
betegség, melynek a  pathogenesise
pontosan nem ismert.

Klinikumara jellemzé az uvea gyulladasa
(acut anterior uvetis), valamint a tubulo-
interstitialis nephritis kialakulasa.
Felismerését megneheziti, hogy az egyes
szervi manifesztaciok, gyakran aszinkron
modon, akar tdbb honapos eltéréssel is
jelentkezhetnek. A nem felismert esetekben
kronikus  szovodményként  latasvesztés,
illetve krénikus veseelégtelenség jelent-
kezik. A beteg kezelése, majd a gondozasa,
interdiszciplinaris ellatast igényel. TINU
szindroma remisszié indukcidjara kortiko-
szteroid javasolt, a késdbbiekben a betegség
esetleges relapszusatol fiiggden, tartos
immunszuppresszi6 valhat sziikségessé.
Szegedi Gyermekklinika beteganyaganak
attekintése

A szegedi Gyermekklinikan az elmult 3
évben, 5 esetben diagnosztizaltunk TINU-
szindromat. Az eléadds soran bemutatom
betegeink hisztopathologiai, szemészeti és
relevans labor leleteit.

TINU-val szerzett tapasztalataink a Szegedi

Gyermekklinikan
Betegeink  esetében  tubulointerstitialis
neprhitis ~ relapszusat nem  észleltiik,

azonban az uveitis minden beteg esetében
visszatért. Remisszio indukcid utan, egy
betegnél a tartds immunszupresszio
kezdetben methotrexattal, a tobbi beteg
esetében micofenolat-mofetillel tortént.




2 beteg esetében biologiai terapia (TNF-alfa
gatlo) valt sziikségesse.

Osszefoglalas: A tubulointerstitialis
nephritis és uveitis szindroma egy ritka,
interdiszciplinaris ellatast igényld korkép.
Az aszinkron jelentkezd tiinetek miatt,
sziikséges az uveitis-szel diagnosztizalt, de
tiinetmentes  betegek rendszeres vizelet
vizsgalata, illetve a tubulointerstitialis
nephritis miatt kezelt betegek szemészeti
ellendrzése.

Kaucsar Tamas!, Mikes Balint?,
Horvéth Orsolya?, Csizek Zsofia?,
Gulyas-Horvath Eszter®, Tremmel Anna’,
Reusz Gyérgy?, Tory Kalman!

!Mijvese osztaly, Gyermekgydgyaszati Klinika,
Bokay utcai részleg, Semmelweis Egyetem,
Budapest, *Vese osztaly, Gyermekgydgydszati
Klinika, Bokay utcai részleg, Semmelweis
Egyetem, Budapest, *Terdpids Aferezis Osztaly,
Belgyogyaszati és Onkologiai Klinika,
Semmelweis Egyetem, Budapest

Korai plazmaferezis gyorsan
progredialé nephroso-nephritis
szindrémaban

Bevezetés: A nephrosis szindréma a
leggyakoribb  gyermekkori glomerularis
betegség. Hatterében tgynevezett keringd
(immunologiai) faktorok vagy genetikai
eltérések allhatnak. A keringd faktorok
csokkentése alapvetéen immunszuppressziv
gyogyszerekkel  (szteroid, cyclosporin,
rituximab, cyclophosphamid) torténik, de az
esetek kozel 15%-aban gyogyszerrezisztens
forma igazolodik. Ezekben az esetekben a
plazmaferezis alkalmazasa jelenthet terapias
megoldast.

Esetbemutatas: A tizenhét éves fiu beteget
10-12 liter 6démaval, hasi fajdalommal,
nehézlégzéssel, oliguriaval és hypertonidval

2
vettik a4t a  teriileti  korhazbol.
Laboratoriumi  vizsgalata  hypoalbumi-
naemia (19 g/L), hypercholesterinaemia (14
mmol/L) és nephrotikus proteinuria (43
g/nap) mellett magas retenciés paraméte-
reket (kreatinin 168 pmol/L, karbamid 25
mmol/L, kalium 6,1 mmol/L) illetve
haematuriat (27-30 vvt/latotér) mutatott,
nephroso-nephritis  szindromat igazolva.
Hasi ultrahang nagy mennyiségli ascitest és
hyperreflektiv, koros szerkezetli veséket irt
le. Immunologiai és komplement vizsgalata
korjelzot nem mutatott. Parathormonszintje

referencia  tartomanyon  beliil  volt.
Vesebiopszia fokalis-szegmentalis
glomeruloszkler6zis nem osztalyozhato

formajat igazolta.

Teljes dozisu szteroid terapidt inditottunk.
Folyadékmegszoritas, diuretikus kezelés
mellett 3 alkalommal volt sziikség albu-
minkészitmény adasara, de 6démait csak
minimalisan {iritette. Ezt kdvetden hemo-
diafiltracio  kezelés mellett dontottink.
Tekintettel arra, hogy proteinuria mértéke
szokatlanul ~ kifejezett ~ volt (1075
mg/m2/6ra), és mar a betegség kezdetén
vesefunkcio-romlassal tarsult, illetve a
parenteralisan adott teljes dozist szteroid
terapia mellett nem javult, a gyermek felvé-
telét kovetden egy héttel plazmaferezis
kezelést inditottunk. Két kétnapos kiilonb-
séggel végzett, de a cél négy liter helyett
minddssze kettd, illetve masfél liter plazma
cseréjét lehetdvé tevd ferezis hatasa is
dramai volt: a proteinuria 51 mg/m2/orara
csokkent, a vesefunkcioja kozel normaliza-
l6dott, és a masodik ferezist kovetd két
hétvégi napban 10 liter oedemat iritett
(hugyhajto terapia mellett). A ferezis keze-
Iések alatt jelentkezd, vénds antihisztamin
kezelésre mulo allergias tiinetek (viszketés,
kipirulas) és a kivalo altalanos allapot miatt
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a plazmaferezis kezeléseket felfliggesztet-
tilk. Ekkor proteinuridja ismét emelkedett
(633 mg/m2/6ra). Szteroid 16kés terapiat
alkalmaztunk ¢és plazmaferezis kezelését
folytattuk. Szteroid terapiat cyclophos-
phamid kezeléssel valtottuk fel. Augusztus
végén beteglink jo altalanos allapotu volt, jo
vesefunkcios (kreatinin 46 pmol/L, kar-
bamid 6,1 mmol/L) értékekkel, csokkend
proteinuriaval 74 mg/m2/6ra), javuld
albumin szinttel (37 g/L) és 6déma nélkiil.
Kovetkeztetés: A ferezis kezeléseket
kovetd azonnali és dramai javulas, illetve a
megvonasat kovetd visszaesés, majd jra-
kezdését kdvetd ismételt javulas alapjan a
latott dramai javulas nagy valdszintiséggel a
ferezis hatdsa volt. Bar ezen kezelés
elsésorban a gyogyszerrezisztens formak-
ban meriil fel, sulyos, vesekarosodassal jaro
nephroso-nephritis esetekben fontos
terapias lehetdség lehet a betegség korai
szakaszéaban.

Pethd-Orosz Petronella,
Keszthelyi Veronika
MRE Bethesda Gyermekkorhaz

Nyolcéves kislany ritka esete a
Bethesda Gyermekkérhaz nefrolégia
ambulancidjan

Célkitiizés: Rekurralo hugyuti infekciok,
enuresis nocturna, nappali vizelet elcsepe-
gés és vulvitis panaszegyiittes miatt kertilt
nefrologia ambulanciank latokorébe a
gyermek. Az alkalmazott kezelések (anti-
biotikum, tejsavas iiléfiirds, Betadinos
lemosas) mindig csak atmeneti javulast
hoztak, végleges megoldast nem eredmé-
nyeztek. A gyermek panaszai hatterében az
esetleges anatomiai eltérések felkutatasa
képalkoto vizsgalatok segitségével, illetve

esetleges diszfunkcionalis holyagmiikddés
monitorizalasa urodinamias eljarasokkal.
tasa céljabol hasi ultrahang, MR urografia
mellett uroflowmetriat, cystomanometriat,
egytilésben diagnosztikus cystoscopiat ¢s
vaginoscopiat,  tovabba  cystographiat
szerveztiink.

Eredmények: UH vizsgélat eltérést nem
jelzett. MR urographia soran a hiivelyben
nagy mennyiségli kontrasztanyag tartalmu
folyadek, vizelet jelent meg, de a vizsgalat
fistulajaratot nem igazolt. Vaginoscopia
soran alarmirozod volt, hogy kometszd
helyzetben, labtarton széles terpeszben
helyezett labakkal is fedték a vaskos nagy-
ajkak az introitust. Cystoscopia soran
trabecularazialt  trigonum  nyalkahartya
latszott, mely koros hdlyagmuiikddésre utalt.
Cystographia soran az ismétlodé fertdzések
hatterében felmeriild6 VUR kizarasra keriilt.
Az elvégzett vizsgalatok alapjan sebészi
megoldast igénylé anatomiai eltérés nem
volt kimutathato. Uroflowmetria soran az
életkori atlagtol elmarado, kis holyagkapa-
citas mellett diszfuncionalis  vizelés
igazolodott, cystomanometria patologias
detrusor kontrakciokat, hyperaktiv
hoélyagmiikodést irt le.

Kovetkeztetés: A vizelettartasi probléma
mogott sem a hdlyagban sem az urethraban
anatomiai eltérés nem volt igazolhato. A
panaszok hatterében funkcionalis zavar all
fenn. Az Osszefekvé nagyajkak képeznek
akadalyt a vizeletsugar utjaban, amely az
inkomplettalt hymenialis gytirin keresztiil a
vaginaba reflual és onnan kontrollalhatatla-
nul csorog vissza. A tiineteket tehat vesico-
vaginalis reflux okozza, melyhez dysfunk-
ciondlis vizeletiirités is tarsul, hyperaktiv
hoélyagmiikodés mellett. Javaslatként a két-
harom orankénti vizeletiirités mellett a
nagyajkak vizeléskor valo széthuzasat




tanacsoltuk,  urostym  neurofeedback
gatizom training mellett. A terdpia
sikerességét a szinte mar egy éve tartd
huogyuti  fertézés mentesség, illetve az
¢éjszakai enuresis megszinte, a nappali
vizeletvesztés enyhiilése jelzi.

Lakatos Erzsébet, Varga Petra, Szikszay
Edit, Berkes Andrea, Bir6 Erika, Szab6
Tamas

DE KK Gyermekklinika

Haemolyticus uraemias szindréoma:
Kezelési kihivasok eseteink tiikrében

A thromboticus microangiopathidk kozé
tartoz6 HUS a gyermekkori akut vese-
elégtelenség  leggyakoribb  oka, a
microangiopathids haemolyticus anaemia,
thrombocytopenia ¢s akut vesekdrosodas
egylittesével jellemezhetd.

Harom STEC-HUS esetiink bemutatasaval
kivanjuk felhivni a figyelmet a diagnosztika
és a kezelés kihivasaira, a Ichetséges
szovédmények széles palettajara.

Els6 betegiink esetében a tipusos HUS nem
tipusos formaban jelentkezett: a thrombo-
ticus microangiopathidhoz sulyos polysero-
sitis,  pericardialis  tamponad  tarsult,
viszonylag megtartott vesefunkcié mellett;
az ¢életveszélyes szovodmények elharitasat,
az instabil cardiorespiratoricus status rende-
zését kovetden a TMA szanalodasaban a
sorozat-plazmaferezis hozott attorést.

A masodik beteg esetében a kezdeti
diagnosztikai eredmények atipusos HUS
mellett szoltak, igy az ajanlasoknak
megfeleléen  C5-inhibitor  (eculizumab)
inditasa tortént; bar a késobbiekben kézhez
kapott eredmények STEC-HUS diagnozisat
tamasztottak ald, a fenti gyogyszer mellett a
tinetek, laboratoriumi paraméterek rapid
javulasat tapasztaltuk.

Harmadik betegiinknél az elhiz6d6 anuria,
kovetkezményes volumenterhelés miatt a

folyamatos
megoldast.
Eseteink alapjan a STEC-HUS protokollok
mentén torténd, mégis minden esetben
egyénre szabott kezelésének fontossagat
hangsulyozzuk.

vesepotld  kezelés jelentett

Gilitsch Annaméria, Hartmann Agnes,
Nyikuly Kinga, Juhasz Zsolt, Lakatos
Orsolya

PTE KK Gyermekgyogydaszati Klinika

Harom betii és veseelégtelenség lehet
beldle. Mi az?

Gyermekkori kronikus veseelégtelenség
hatterében allo obstruktiv uropathiak

A gyermekkori kronikus veseelégtelenség
hatterében az esetek jelents részében
velesziiletett urologiai fejlédési rendelle-
nességek, azon beliil obstruktiv uropathiak
allnak. Egy banalisnak tind phimosis nem
vezethet veseelégtelenséghez. Vagy mégis?
Esetismertetés

A 14 éves fi arcduzzanat, hasfesziilés,
valamint gyakoribba valo, ujkeletii nappali
és ¢jszakai vizeletinkontinencia tiineteivel
keriilt felvételre. A laboratoriumi és vérgaz
vizsgalatok ,,acute on chronic” veseelégte-
lenségre utaltak (szérum kreatinin: 972
umol/). Holyagkatéter behelyezési nehezi-
tettség kapcsan deriilt fény a gyermek stlyos
fokt phimosisara. A hasi ultrahang vizsgalat
kétoldali hydronephrosist és hydrouretert irt
le, extrém méreti ¢és falvastagsagi hugyho-
lyag, valamint veseparenchyma érintettség
jelei mellett. A suprapubicus katéter behelye-
zése utan retencios értékei érdemi javulast
nem mutattak. Akut hemodializis tortént,
melyet ezt kdvetden heti harom alkalommal
tartosan folytattunk.
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A cystographia soran neurogén holyagnak
megfelelé kép igazolodott és sziikebb
proximalis urethra vetddott fel. Az urodi-
namias vizsgalat is neurogén holyagmiiko-
dési zavarra utalt. Gerinc MR vizsgalata
soran fejlodési rendellenesség nem igazo-
lodott. Az obstruktiv eredet tisztazasa
céljabol narkézisban urethrocystoscopia ¢s
circumcisio tortént. Az eltavolitott preputium
korszovettani vizsgalata balanitis xerotica
obliteranst (BXO) igazolt. Kontroll urodi-
namias vizsgalata, oxybutynin terapia
mellett, javuld holyagkapacitast véleménye-
zett. Regularis vesepotld kezelés mellett
tartds vizelet devidcioval, majd annak
megsziintetése utan rendszeres per urethram
torténd vizeletiirités mellett is folyamatosan
javuld  vesefunkcids értékeket észleltiink
(szérum kreatinin: 163 umol/l). Ennek
koszonhetéen a rendszeres hemodializis
kezelést fokozatosan leépitettiik.

A balanitis xerotica obliterans (BXO)

A BXO a lichen sclerosus et atrophicus
genitalis formaja, a pathologias phimosis
leggyakoribb oka. Vizeletiiritési zavart a
tarsulo urethra strictura miatt okozhat. A
veseelégtelenségig progrediald subvesicalis
elfolyasi akadaly viszont irodalmi ritkasag.
A fizikalis vizsgalat fontossdaga

Esetiinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet
arra, hogy a kamaszkorban is sziikséges a
kiils6 nemi szervek id6szakos vizsgalata,
hogy egy bandlis betegség végiil ne a
fentiekhez hasonlo sulyos szovédmény
kapcsan kertiiljon felismerésre!

Marinovic Iva!, Bartosova Maria!, Lévai
Eszter?, Herzog Rebecca®, Saleem
Arslan®, Du Zhiwei', Pitaraki Eleanna’,
Sinis Sotirios’, Szabo Attila®, Hausmann
Michael’, Domonkos Pap®, Kratochwill
Klaus®, Zarogiannis Sotirios®, Schmitt
Claus Peter’

Center for Pediatric and Adolescent Medicine,
University of Heidelberg, °SE
Gyermekgydgyaszati Klinika, MTA Kivalo
Kutatohely Center for Pediatric and Adolescent
Medicine, University of Heidelberg, 3Christian
Doppler Laboratory for Molecular Stress
Research in Peritoneal Dialysis, Department of
Pediatrics and Adolescent Medicine, Medical
University of Vienna, *School of Engineering,
Cardiff University, UK, *Department of
Physiology, Faculty of Medicine, University of
Thessaly, SSE Gyermekgyogyaszati Klinika, MTA
Kivalé Kutatdhely, "Kirchhoff Institute for
Physics, Heidelberg University, $Department of
Physiology, Faculty of Medicine, University of
Thessaly, Center for Pediatric and Adolescent
Medicine, University of Heidelberg, *Center for
Pediatric and Adolescent Medicine, University of
Heidelberg, SE Gyermekgyogyaszati Klinika,
MTA Kivalo Kutatohely

A peritonealis mesothelium molekuléris és
funkcionalis leirdsa, eddig nem ismert
barrier ~a  kismolekuldju  anyagok
transzportjaban

Célkitilizés: A peritonealis dializishez haté-
kony anyagtranszportra van sziikség, mely
paracellularis és transzcellularis pérusokon,
csatornakon és transzportereken keresztiil
valosul meg. Mig az endothelidlis és inter-
stitidlis transzport behaté tanulmanyozasa
évtizedek ota tart, csoportunk a mesothelid-
lis sejtek szerepének felderitését tizte ki
célul.

Mbodszerek: A peritonealis transzport
molekularis alkotoelemeinek meghataroza-
sdhoz polarizalt primer (HPMC) és
immortalizalt human peritonealis mesothel
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(MeT-5A), mikrovascularis (HCMEC) és
umibilikalis véna endothel (HUVEC)
sejteket hasznaltunk, valamint a szamolt
human mesothelidlis (MSA) ¢és kapillaris
endothel (BCESA) felszint vizsgaltuk 100
szovetmintaban. Molekularis transzporthoz
kapcsolt génprofilt készitettiink, “egy
molekula”  lokalizacios  mikroszkopiat
végeztiink, majd ezeket molekulaméret-
fiiggd transzportvizsgalatokkal egészitettilk
ki in vitro és egerekben.

Eredmények: Az egészséges peritonedlis
MSA é¢letkorfiiggben 40-70%-kal alacso-
nyabb volt a BCESA értékeknél és a
kétkamras PD folyadékok hasznalataval a
PD kezdésétél két éven at megtartott
maradt. A junction, transzmembran ¢és
transzcitotikus transzporterek expresszidja
eltérést mutatott a sejttipusok kozott. A
szigeteld tight junction (TJ) molekulak
koziil, a CLDNI kizarolag a mesothel-
sejtekben (MC), a CLDNS kizarolag az
endothelsejtekben (EC) expresszalodott. A
TJ-0sszetartd Zonula-occludens-1 protein a
nanoskalan a MC membran mentén kon-
zisztensen jelen volt, azonban mennyiségét
és rendezettségét tekintve jelentsen
elmaradt az EC membran mentén vald
strukturalt kifejezodéséhez képest.

A transzepithelidlis ellenallas (TER) harom-
szorosa az MC-membrannak, alacsonyabb
ionkonduktanciat jelezve. A transz-MC
id6fliggd kreatinin- ¢és 4- valamint 10-kDa
dextrantranszport lassabb volt, mint az egy
sejtsoros EC rétegen keresztiili transzport.
Az MC réteg sériilése barany peritoneum-
ban szinte megsziintette a szoveti TER-t.
Egerekben a rovid peritonealis lipopoli-
szacharid (LPS) kitettség megvaltoztatta az
MC morfolégiat, de nem érintette a perito-
nalis MC-fedettséget és a CLDNI ¢és
CLDNS kifejezddést, valamint novelte

kreatinin-, 4- és 70 kDa molekulak
transzportjat.

Kovetkeztetés: Vizsgalatunkban a moleku-
laris kifejezddési mintak, transzportfunk-
ciok és a peritonealis MC és kapillaris EC
barrier komplex, in vitro, ex vivo €s in vivo
leirasat kozoljik. Eredményeink alapjan a
mesotheliumnak eddig nem leirt, jelentds
szerepe  van a  molekulaméretfiiggd
transzpertionealis anyagtranszportban,
amely sziikségessé teszi a jelenlegi PD
transzportmodellek Gjragondolasat.

Martyn Maria!, Tory Kalman?
'MRE Bethesda Gyermekkorhaz, I
Gyermekklinika

Uromodulin mutacié altal okozott

autoszom dominans tubulointerstitialis
vesebetegség (ADTKD UMOD varidns)
egy érintett csalad ismertetése kapcsan

Bevezetés: Autoszom dominans tubuloin-
terstitialis vesebetegség uromodulin muta-
cios variansa /ADTKD UMOD/ ritka
betegség. A korkép elnevezése is valtozott:
korabban 2-e tipust medullaris cisztas
vesebetegség (MCKD), familiaris juvenilis
hyperurikaemias nephro-pathia (FJHN),
vagy uromodulin asszocidlt vesebetegség
(UAKD) néven futott, de a gén alapt
osztalyozas pontosabb. Az egyik érintett
gyermek vizsgalata soran észlelt labora-
toriumi eltérések, /besziikiilt vesefunkcio,
magas hugysavszint/ valamint a csaladi
anamnézis terelte a gyanut a korképre, mely

genetikai vizsgalat soran egyértelmiien
igazolodott.
Kortorténet, pathomechanizmus: Az

eldadas soran ismertetésre keriil a csalad
koértorténete, a jelenleg alkalmazott kezelés,
illetve a progndzis, mely jelenleg sajnos
fokozatosan halad a veseelégtelenség ira-




nyaba. Ennek kapcsan részletesen beszamo-
lunk a hagysav nephropathidrol. Az
autoszom dominans  tubulointerstitialis
vesebetegségek tovabbi, szintén monogénes
variansai a (HNF1B), a (REN), és a
(MUC1).

Kezelés, progresszié: Koziilik egyeldre
egyik esetben sincs a keziinkben oki tera-
pia, a genetika gyors fejlddés azonban
reményt jelenthet a jovoben. Szovodmény-
ként kialakuld veseelégtelenség esetén a
transzplantacio a legjobb megoldas, mert a
betegség nem ujul ki a graftban.

Cél és tanulsagok: Célunk, a progresszid
lassitasa annak reményében, hogy a gene-
tika gyors fejlédése talan lehetové teszi a
jovében az oki kezelést is. Az esctet
ritkasaga ellenére is fontosnak tartjuk
prezentalni. Hangsulyozzuk, hogy a napi
rutintdl eltérden, pozitiv csaladi anamnézis
esetén, magasabb hugysav, enyhén beszi-
kiilt vesefunkcios értékek véletlenszerii
felfedezésekor koran, a még tlinetmentes
fazisban érdemes a betegeket mielébb
nephrolégiara irdnyitani ¢s kezelésiiket
megkezdeni.

Mattyus Istvan', Bartfai Katalin?,
Varkonyi I1diko!
ISE Bdkay Gyermekklinika, >SE Orvosi
Képalkoto Klinika

Csecsemdékori hydronephrosis: Hogyan
értékeljiik a dinamikus vese
scintigraphias leletet a miitéti indikacio
szempontjabol?

Bevezetés: Csecsemdkorban a veleszii-
letett vese liregrendszeri tagulat gyakori,
a populédcid 5-8%-at érinti. Ezen belill a
legtobb a  pyeloureteralis  szlikiilet
kovetkeztében kialakuld hydronephrosis.

Ez az elvaltozas altalaban enyhe foku, de
néhany szazalékban miitéti korrekciot
(pyelon plasztika) igényel.

Modszer: A beavatkozas indikacidjanak
felallitasaban legnagyobb segitségiinkre a
dinamikus vese scintigraphias vizsgalat
van. A protokoll szerint az izotép beada-
sakor a gyermek i.v. vizhajtot is kap és
mérik az aktivitds mértékét a két vesében
Osszehasonlitva, valamint az izotop
vesébdl torténd tiriilését. Ha a vizsgalat
30 perce alatt az aktivitas kevesebb, mint
fele ril, mitéti indikéaciot jelent.
Sziikséges a beavatkozas akkor is, ha az
érintett vese teljesitOképessége lassult
urilés mellett hatarozottan kisebb, mint
az ép vesée.

Eredmények: Megfigyelésiink alapjan
szamos alkalommal el6éfordult, hogy az
egyébként jol mikodd vesébdl az izotdp
béven 50% alatti Urilést mutatott, a
tagulat idével mégis spontan javult,
miitétre nem volt sziikség.
Kovetkeztetés: Ennek alapjan javasoljuk,
hogy amennyiben csecsemOben a tag
iregrendszeri  vese aktivitdsa nem
csokkent, még jelentdsen lassult elfolyas
esetén is néhany hétig - honapig érdemes
varni és a tagulat alakulasat ultrahanggal
ellendrizni.

Mikes Balint', Cseprekal Orsolya?,
Patonai Attila?, Fintha Attila®, Dobi
Dejan®, Kaucsar Tamas!, Csizek Zsofia!,
Horvath Orsolya', Szabd Attila', Tory
Kélman', Reusz Gyorgy!

ISemmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati
Klinika, Bokay Részleg, Vese és Miivese

Osztaly, 2Semmelweis Egyetem, Sebészeti,
Transzplantacios és Gasztroenterologiai Klinika,
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3Semmelweis Egyetem, Patologiai és Kisérleti
Rdkkutatd Intézet, *Patologiai, Igazsdgiigyi és
Biztositasi Orvostani Intézet

Plazmaferezis és rituximab kezelés
vesetranszplantaciot koveto rekurralo
FSGS esetén

A szteroid rezisztens nefrozis szindroma az
esetek egy részében végstadiumu veseelég-
telenséghez vezet. A vesetranszplantaciot
kovetden egyes tanulmanyok alapjan akar
50-60%-ban is el6fordulhat az alapbetegség
relapszusa. Ennek a megfeleld kezelése
intenziven vizsgalt tertilet.
Esetbemutatasunkban két immunologiai
FSGS talajan kialakult veseelégtelenség
miatt  transzplantalt  tinédzser  fint
prezentalunk.

A nefrozis szindroma mindkét esetben 10
éves kor koril alakult ki. Mindkét paciens-
nél gyors progressziot tapasztaltunk,
ugyanis masfél évvel a diagnozis utan mar
vesepotld  kezelésre  volt  sziikségiik.
Mindkét esetben a vesetranszplantacio
masnapjatol  mar nefrotikus  mértéki
proteinuriat tapasztaltunk, csak lassan
javuld graft funkcioval, igy korai
graftbiopsziara volt sziikség. A két szovet-
tani mintan hasonld, akut, enyhe foku
tubularis kdrosodas latszott, igy a rekurrald
FSGS diagnézisa nem volt megallapithato
egyértelmiien. A proteinuria eredetének
igazolasat nehezitette az eredeti vesékbol
szarmazo proteinuria vagy a beiiltetett graft
hidegiszkémias ideje miatt kialakult tubu-
laris  kérosodas ¢és  kovetkezményes
proteinuria. Az egyik esetben végil a
fennalld tobb grammos nagysagrendii
proteinuria és a mély hypalbuminémia
jelenléte erdsitette meg a diagnozist. A
masik esetben egy csokkend proteinuria
utan, ismét emelkedd, grammos nagysag-
rendii proteinruia €s a korabbi biopszia

2
utolagos EM-os elemzése (diffuz podocyta
labnyulvany fzio) utalt a rekurralo alapbe-
tegségre. A plazmafereziseket a transzplan-
tacié utan egy honappal inditottuk. Az
egyik esetben heti két ferezis utan, 3 héttel
értlink el parcidlis remissziot, amin végiil
sem rituximabbal, sem a késébbi lipofere-
zissel nem tudtunk javitani, mig a masik
esetben a heti hdromszor végzett ferezisek
mellett 2 hét utdn komplett remissziot
értiink el, ezt koOvetden terveztik a
rituximab beadasat és a plazmaferezisek
ritkitasat.

Két eset dsszehasonlitasabol nehéz messze-
mend kovetkeztetéseket levonni, de lathato,
hogy minkét gyermeknél a rekurralo FSGS
megallapitasa lassabb folyamat volt, a
digandzis megallapitasat késleltette a
proteinuria eredetének igazolasa. A fere-
zisek mellett parcialis és teljes remisszi6 is
elérhetd volt, a rituximab adasa utan pedig
ritkithatdak voltak a ferezisek.

Az irodalmi adatok arra utalnak, hogy a
relapszus idejében torténd felismerése és a
megfeleld terapia elkezdése
kulcsfontossagu.

Rudolf Judit', Meichelbeck Krisztina',
Sulya Bélint?

'Heim Pdl Orszagos Gyermekgyogydszati
Intézet Nefroldgia, *Heim Pal Orszdgos
Gyermekgyogyaszati Intézet Uroldgia

Gennyes zsakvese napjainkban -
esetbemutatas

Megmentheté-e a gennyes zsakvese?

A szerz6k egy 7 honapos csecsemd esetét
ismertetik, akinél velesziiletett hugyuti
fejlédési rendellenesség talajan uroszepszis
és gennyes zsakvese alakult ki. A csecsemd
veséjének megmentésére azonnali urologiai
beavatkozasra volt sziikség, ennek
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eredményeként a vese megmenthetdvé valt.
A gennyes zsakvese irodalmi ritkasag
magas mortalitassal.

Habar napjainkban a gennyes zsakvese még
mindig extrém ritkan fordul eld, azonban a
képalkotd vizsgalatoknak és a gyors diag-
nosztikdanak koszonhetéen mar nem jar
magas mortalitassal, legtobbszor teljes
gyogyulas érhet6 el.

Megel6zhet6-¢ a gennyes zsakvese
kialakulasa?

Manapsag az intrauterin és a 6 hetes sz{ird
hasi ultrahang vizsgalatoknak koszonhetéen
mar koran felfedezik a hugyuti fejlédési
rendellenességeket, igy id6ben elvégezhetd
egy esetleges uroldgiai  beavatkozas.
Azoknal a csecsemdknél, akiknél a higyuti
fejlédési rendellenesség nem deriil ki
idében, pl. az ultrahang vizsgalat elmara-
dasa miatt, egy felszallo hugyuti infekcid
esetén konnyen uroszepszis alakul ki.

Az esetben szereplé 7 hdénapos csecsemd
velesziiletett hugyuti fejlédési rendellenes-
sége sem volt ismert. A gennyes zsakvese
¢lete elso lazas hiigyuti infekciojat kovetden
2 héttel alakult ki. A csecsemdkori
ultrahang vizsgalat nélkiilozhetetlen.

Fontos felhivni a haziorvosok és a sziilok
figyelmét a 6 hetes korban elvégzendd
sziiré jellegli hasi ultrahang vizsgalat
sziikségességére, hiszen megfigyelésiink
szerint az Ujsziildttkori higyuti fejlodési
rendellenességek (hydronephrosis,
hydroureter, kettds ureter) szdma nem
csokken, kb. 2-3 stlyos esettel taldlkozunk
havonta.

Szabé Tamas, Berkes Andrea
DE KK Gyermekgyogyaszati Klinika

Rapidan progressziv
glomerulonephritis gyermekkorban
(irodalmi attekintés esetriportokkal)

Multicentrikus adatgyiijtés (regiszter)

A rapidan progressziv glomerulonephritis
(RPGN) a vesefunkcio jelentds (>50%)
karosodasaval jard betegség. Az akut
vesekarosodas (AKI) néhany hét alatt (3
honapon beliil) kovetkezik be, az esetek
kozel 50%-at intenziv osztalyon kezelik.
A ,crescent” glomerulonephritisek (cGN)
egy része (jellemzden 50% feletti félhold-
képzddéssel) klinikai megjelenését tekint-
ve RPGN-ként zajlik, gyakran irreverzibi-
lis vesekarosodast okozva. cGN esetében
a 10% alatti félholdképzddéssel jaro
formak, alapbetegségtol fiiggden,
altalaban jobb prognozissal rendelkeznek.
A legtobb RPGN eset patomechanizmu-
sanak lényege koros autoimmun valasz,
melynek kialakulasaban esetleges
genetikai faktorokon tal eltérd etiologiai
agensek allhatnak. Gyakran észlelhetd
valamilyen infekci6 mint ,trigger” a
folyamat hatterében. Az immunoldgia
valasz szamos bioldgiai itvonalat aktival
(pl. komplement aktivacio, leukocyta
,recruitment”, és  proinflammatorikus
cytokinek, chemokinek és novekedési
faktorok lokalis felszabaduldsa) mely
glomerular inflammaciét és karosodast
okoz. GN kialkulhat izoladltan a vesében
(primer GN) vagy szisztémas betegség
részeként (secunder GN) A cGN diag-
no6zisdhoz nincs evidencidkon alapulo
definici6 gyermekkorban. cGN/RPGN
esetén ismert rizikd tényezok a végsta-
diumu veseelégtelenség kialakulasaban:
1) az érintett glomerulusok aranya
(crescent %), proliferativ jelleg (IgAN,




LN) és az IF/TA mértéke. Az akut
dializis igény tobbnyire rossz prog-
nosztika marker. A korai diagndzis és
agressziv kezelés javithatja a kimenetelt,
de a refrakter esetek kezelésére nincs
egységes kezelési ajanlas, tobbnyire
esetriportok és korabbi tapasztalatok
alapjan a felnéttkori kezelési iranyelvek
extrapolalasaval hozunk terapias
dontéseket. Multicentrikus adatgyijtéssel
(regiszter), a tapasztalatok megosztasaval
(centrumok  kozti  konzultaciok) és
egységes  ,hazai” terdpids  ajanlas
megalkotasaval a gyermekkori RPGN
kezelése vélhetden tovabb javithato.
Multicentrikus adatgytijtéssel (regiszter),
a tapasztalatok megosztasaval (centrumok
kozti konzultaciok) és egységes ,hazai”
terapias  ajanlas  megalkotasaval a
gyermekkori RPGN kezelése vélhetéen
tovabb javithato.

Szasz Csenge', Lévai Eszter!, Szebeni
Beata?, Veres-Székely Apor?, Pap
Domonkos?®, Bokrossy Péter!, Reusz
Gyorgy', Szabo Attila®, Vannay Addm?
'Gyermekgydgyaszati Klinika, MTA Kivalé
Kutatbhely, ’ELKH-SE Gyermekgydgydszati és
Nephrologiai Kutatocsoport;
Gyermekgyogydaszati Klinika, MTA Kivalo
Kutatbhely, SELKH-SE Gyermekgydgydszati és
Nephrologiai Kutatocsoport;
Gyermekgyogyaszati Klinika, MTA Kivalo
Kutatohely

A PARK? fehérje szerepe a
peritonealis dializis-asszocialt
fibrozisban

Bevezetés, célkitiizés: A peritonealis
dializis (PD) az id6 elérehaladtaval a
peritoneumban koros szdveti atrendezodést
indukal, melynek soran a mezotél sejtek

elvesztik kapcsolo strukturaikat (mezotelio-
mezenhimalis atmenet, MMT), fibroblasz-

tokka differencialodnak, a  fokozott
sejtproliferacid ¢és kotdszovettermelés a
peritoneum megvastagodasaval a dializis
hatékonysaganak csokkenéséhez vezet.
Jelen kutatas célja az ismerten sokrétii
protektiv funkcidéval rendelkezé PARK?7
fehérje jelenlétének, lokalizacidjanak és a
peritoneumban  zajlé folyamatokban
betoltott szerepének feltérképezése a fehérje
szerkezetét stabilizalo kis molekulastlyt
CAS-724737-74-0 hatéanyag segitségével.
A PARK?7 elhelyezkedését ¢és hatasat
vizsgaltuk a Gyermekgyogyaszati Klinika,
MTA Kivalo Kutatohelyen PD-vel kezelt
gyermekektdl gytjtdtt PD effluens (PDE)
folyadékban, human parietdlis mezotél
sejteken (HPMC), a gyermekek peritoneu-
mabol izolalt primer peritonalis fibroblasz-
tokon (pFB), human umbilikdlis véna
endotél (HUVEC) sejteken, illetve human
és egér peritoneum szévetmintakon. In vitro
kisérleteink soran mértiik a HPMC sejtek-
ben az MMT-t jelz6 sejtkapcsolo struktarak
expressziojat, az aktivalt pFB-k prolifera-
szarmazékok  (ROS)  termelddését a
PARKT7-et stabilizalo hatéanyag jelenléte-
ben. In vivo klorhexidin-digliikonattal
indukalt peritonealis fibrozis egér allatmo-
delljében vizsgaltuk a hatdéanyagot.

A PARKYT fehérjét ki tudtuk mutatni mind a
PDE-kben, mind a peritonealis szdvetben, a
HPMC-kben és a pFB-okban. A PARK7-et
stabilizal6 hatéanyag mérsékelni tudta az
MMT-t, a fibroblaszt proliferaciot és a ROS
termelddését, emellett in vivo csOkkentette
a szubmezotelialis kotdszovet felhalmozo-
dast az egerek peritoneumaban.
Kovetkeztetés: Eredményeink alapjan a
PARKY7 diagnosztikus és terapids célpont-




ként szolgalhat a peritonealis dializis-
asszocialt fibrozisban.
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A tisztul6 sziirlet: hemodializis
gyakorlatunk valtozasai a Bokay
utcaban

A hemodializis kezelés fejlesztése: A Bokay
Gyermekklinikdn az elmult négy évben
tobb, mint 5000 hemodializis kezelést
végeztiink, Fresenius 5008  Cordiax
késziiléken. A kezelések kozel fele 15kg
alatti tomegli gyermeken tortént. Tobb
valtoztatast vezettink be a gyakorlatunk-
ban, jelentés részben olasz és német
szakemberek tanacsait kdvetve.

Az ordog a részletekben rejlik:
Hemodiafiltraciét végziink minden lehetsé-
ges esetben. Tizenot kg alatti gyermekeknél
heti négy, esetleg 6t alkalommal, hyper-
oxaluria miatt gondozottakban heti hatszor.
A kezelések hatékonysagat az urea-csdk-
kenés mellett a konduktiv térfogat testfelii-
letre korrigalt értékével ellendrizziik. A
dializal6 oldat natrium-, kalium- és
bikarbonat-tartalmat a minden kezelés el6tt
vett vérgaz értékek alapjan allitjuk be. A
dializal6 oldat natriumszintjét, amennyiben
a kezdeti plazmakoncentracié a normal
tartomanyban van, 135mmol/l-re csokkent;-
iik, a folyadékeltavolitason til tovabb
csokkentve a beteg interdialitikus soterhe-
lését. A dializalo oldat kaliumszintjét mar

Smmol/l feletti plazmaérték esetén is
2mmol/l-re csokkentjiik. Az ultrafiltracio
meértékének optimalizalasa céljabol beve-
zettik a vértérfogat-monitorizalast, mely
érzékenyebb modszer az ultrafiltracios
volumen ¢és sebesség meghatarozésaban,
mint a testosszetétel-analizis (széraz suly-
meghatarozas). Nem engedjiik a kezelések
soran a vértérfogatot a kezdeti érték 86%-
anal kisebb értékre csokkenni, mely lehetd-
vé tette a hemodializis-hypotensiok elkerti-
Iését akkor is, ha tullépjik a 12ml/kg/ora
ultrafiltracios  sebességet.  Amennyiben
sziikséges kalium kelator adasa, az interdia-
litikus natriumterhelés csokkentése érdekeé-
ben kalcium-polisztirén-szulfonatot
(ResiKali)  hasznalunk a  natrium-
polisztirén-szulfonat (Resonium) helyett a
20kg alatti gyermekeknél. A szivérintett-
séggel kezelt gyermekek a kezelések végén
karnitin-potlasban részesiilnek. A
hétvégékre egész évben, illetve nyaron a
hétkdznapokra is antimikrobidlis oldattal
(TauroLock) oldattal tltjiik fel rutinszertien
a kaniilszarakat. Kaniilcserére igy infekcio
miatt kivételes esetben, thrombosis vagy
kicsiiszas miatt tObbszor volt sziikség.
Hosszas mérlegelés, majd egy gyermek
felsé vénas rendszeri kiterjedt thrombosisat
kantilre szoruli gyermekek warfarin tera-
pidjanak bevezetése mellett dontottiink. Egy
gyermek esetében dontott az etikai bizottsa-
gunk a hemodializis kezelés felfliggesztésé-
1ol

Nem vesztettiink el aktivan hemodializalt
gyermeket. Kihivast jelent tovabbra is a
vénas thrombosisok megeldzése és a
kaniilok rogzitése.

A hemodializalt gyermekek 6rvendetesen
alacsony szama miatt kevés gyermekkori
tapasztalat all rendelkezésre.




Fontos ezért a centrumok kozotti
tapasztalatcsere, és kiilfoldi szakemberek
meghivasa, a tapasztalatuk alapjan torténd
modszerfejlesztés.
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Folyamatos vesep6tlo kezeléssel
szerzett tapasztalataink

(DEKK Gyermekgyégyaszati Klinika,
2020-2023)

Bevezetés: A folyamatos vesepotlo kezelés
(CRRT) az egyik legfontosabb elérelépés a
gyermekintenziv terapiaban. A CRRT akut
vesekarosodasban (AKI) szenvedd, kritikus
allapotu gyermekek esetén, kardiovaszku-
laris instabilitassal, folyadék talterheléssel
széles korben elfogadott terapias modalitas.
Ezen tGl azonban szdmos non-renalis
indikacioban sikeresen alkalmazzuk, mint
sepsis, Ujsziilottkori anyagesere  krizis
allapotok, endogén vagy exogén toxinok
eltavolitasa. Az idében megkezdett, korai
vesepotld kezeléssel jelentdsen javithatd a
morbiditas és a mortalitas.

Célkitiizés: Célunk a DEKK
Gyermekgyogyaszati  Klinika  Intenziv
osztalyan az elmult 3.5 évben végzett
CRRT kezelések (Prismaflex) retrospektiv
vizsgalata volt: életkor, indikacid, modali-
tas, antikoagulacio, szovodmények,
kimenetel.

Eredmények: Osszesen 15 betegnél (4tlag
¢letkor: 8.4 év, 4 nap-17.5 év) a vizsgalt

idészakban 63  kezelést  végeztiink
(kumulativ kezelési id6: 1726.5 ora, atlagos
kezelési id6: 27.4 ora). 10 kg alatti stlyt 4
beteg volt, koziiliik két gyermek 1jsziilott,
az alapbetegség sulyos kétoldali vesefejlo-
dési  rendellenesség (CAKUT), hyper-
ammonémias krizis, HUS é&s nephrosis
szindroma volt. A 10 kg feletti gyermekek
esetében (11 eset) az alapbetegségek
hemato-onkologiai, sepsis (MOF),
intoxikacio, TLS/rhabdomyolysis és CKD
(acute on chronic”) voltak. A CRRT
kozvetlen indikacidja sulyos volumenterhe-
Iés, elektrolitzavar és toxikus metabolit
eltavolitas voltak a jellemzden oligo-anurias
betegeknél. A leggyakrabban hasznalt
modalitas a CVVHDF kezelés volt (45/63),
emellett 4 gyermeknél 18 CVVHD kezelést
végeztiink. A leggyakrabban alkalmazott
anticoagulans kezelés a CiCa, mig néhany
esetben LMWH-t hasznaltunk (CiCa:
45/63, LMWH: 18/63). Kaniil-asszocialt
szovodmény ritkan fordult eld (sepsis 1,
vérzés 2). A kezelések alatt stlyos kompli-
kacio jellemzéen nem fordult eld, a filter
bealvadasat 9/48 alkalommal észleltiik.
Transzfizios igény jellemzden a kis sulyu
(< 15 kg) ¢és sulyos alapbetegséggel (sepsis-
MOF, HUS, leukémia) kezelt betegeknél
volt. A CRRT kezelt betegek kozil 4
beteget elvesztettiink (hemato-onkologiai

betegnél sepsis-MOF, sulyos CAKUT
0jsziilott), a mortalitas 26.7% volt.
Konkluzio: A CRRT kezelés magas

komplexitast kezelés, specialis szakértel-
met igényel. A Prismaflex késziilék alkal-
mas, akar Gjsziilottek CRRT kezelésére is.
A sulyos alapbetegség komplex kezelésén
tal az id6ben megkezdett CRRT kezelés
javithatja a talélést és a kimenetelt.
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