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l. Bevezetés

A gyermekneuroldgia az orvostudomany egyik legszerteagazobb és legérdekesebb
tudomanyteriilete. Kihivast jelent, hogy egyarant foglalkozik az ujsziilottel, a kisdeddel,
a gyermekkel és a serdiildvel, az akut és intenziv ellatast igényld, valamint a kronikus
gondozasra szoruld betegekkel. A gyermekgyogyasz, a gyermekneurologus mindig a
gyermek életkorat kérdezi meg elsdként, ugyanis bizonyos koérképek életkorhoz kotottek,
példaul a West-szindroma nem fordul el serdiilében, mig a juvenilis myoclonusos
epilepszia nem jelentkezik csecsemOben. Ugyanakkor vannak ¢életkorhoz kotott
joindulata korképek, mig hasonlo tiinetekkel jelentkezhetnek komoly neurologiai
betegségek is.

Kutatasaim sordn e sokszinli tudomanyag harom kiilonallonak tiind, de egymassal mégis
szoros kapcsolatban allo részletét helyeztem a kozéppontba.

Il. Az Wjsziilott- és csecsemokorban eléfordulo,
paroxysmusokban jelentkezo események
differencialdiagnozisa

II.1. Irodalmi attekintés

Az jsziilott- és csecsemOkori paroxysmalis események differencidldsa a szakemberek
szamara sem mindig egyszerii az EEG (elektroenkefalografia) nélkiil. Az Gjsziilottkori
konvulziok klinikai megjelenése jelentosen kiilonbozik a késdbbi életkorban
eléforduloktol. Gyakoriak - foleg korasziilottekben - az un. szubtilis gércsok: motoros
automatizmusok, a nyelv, az arc, a szemek horizontalis deviacidja nystagmussal vagy
anélkiil, a szemek hosszabb ideig valo nyitva tartasa fixacioval, ragd, bokszolo, biciklizé
vagy pedalozé mozdulatok. Malone és mtsail ujsziilottek paroxysmalis eseményeit
vizsgalva meglepd eredményt kaptak: csupan videodfelvételek megtekintése alapjan a
neonatologusok az esetek minddssze 54%-aban, a szakképzett ndvérek pedig 48%-aban
tudtak helyesen megéallapitani a latott mozgas epilepszids vagy nem epilepszias eredetét.
Mindezek alapjan megallapithatjuk, hogy az ujsziilottkori paroxysmalis események
helyes korismézése a video-EEG vizsgalat nélkiil téves lehet, és eléfordulhat, hogy
epilepszias rohamokat produkald Gjsziilottet nem kezeliink antikonvulzivummal, vagy
mas esetben esetleg antiepileptikumot rendeliink olyan csecsemdnek, akinek nem
epilepszids eredetli az észlelt mozgésjelensége.

I1.2. Célkithizés

A) Az 1jszilott- és csecsemOkorban eléforduld, paroxysmusokban jelentkezd,
vide6felvételeken rogzitett mozgasjelenségek Osszevetése a szilok altal
elmondott anamnézissel, az észlelt mozgasjelenség leirasaval. A jellegzetes
,<rfohamleirdsok” ¢és a videdfelvételek elemzésével segitség adasa az elsdnek
¢észleld haziorvos, slirgdsségi orvos vagy a gyermekneurologus szamara.

B) Az ujsziilott- és csecsemdkori, paroxysmusokban jelentkezé események csak
megfigyelés alapjan valo értékelése kiilonbozd, egészségligyi végzettséggel
rendelkez6  csoportok (1. ¢és 4-5. évfolyamos orvostanhallgatok,
gyermekgyogyasz rezidensek, gyermekneurologusok, felndtt neurologusok),
valamint sziilok korében.



Hipotézis: a képzettebb populacidk nagyobb aranyban fogjak helyesen eldonteni,
hogy epilepszids vagy nem epilepszids eredetli mozgasjelenségrol van-e szo.

C) A fenti kutatas masodik részében azt kivantuk megvizsgalni, hogy kiilonb6z6
szakorvoscsoportok (gyermekneurologus, neonatologus, neurologus) hogyan
ismerik fel és értékelik az 0jsziilott- vagy csecsemdkori, kiillonbozo epilepszias és
nem epilepszias eredetli paroxysmalis jelenségeket. Hipotézisként feltételeztiik,
hogy nemcsak a kezelésben®®, hanem a gorcsok megitélésében is talalunk
véleménykiilonbséget a kiilonbozo szakembercsoportok kozott.

I1.3. Paroxysmusokban jelentkez0 nem epilepszids események az jsziilott-
¢s csecsemOkorban

Az 1jsziilott-€s csecsemOkorban fellépd, paroxysmusokban jelentkezd, nem epilepszias
eseményeket videofelvételeken és a jellegzetes pillanatot megdrokitve fotokon
rogzitettiilk. Hozzarendeltiik a sziilok altal elmondott jellegzetes anamnézist, az észlelt
jelenségek sziilok altali leirdsat. Ily médon vizsgaltuk a benignus neonatalis/infantilis
alvasi myoclonust, a jitterinest, a csecsemdkori borzongast, a paroxysmalis felfele
tekintést €s az infantilis gratifikacidt (maszturbaciot).

Nagy E, Hollody K. Paroxysmal nonepileptic events in infancy: five cases with typical
features. Epileptic Disorders. [accepted for publication]

I1.4. Ujsziilott- és csecsemdkori, paroxysmusokban jelentkezd epilepszias
¢s nem epilepszids eredetli korképek differencidldiagnosztikaja

I1.4.1. Betegek és modszerek

A PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika Neurologiai Osztalyan és a Neurologiai
Szakrendelésen jelentkez6 csecsemék és kisdedek paroxysmusokban jelentkezd
epilepszids vagy nem epilepszias eseményeirdl video-EEG felvételeket készitettiink. A
video-EEG adatbazisbél meghatarozott kritériumok alapjan 15 video-EEG felvételt
valasztottunk ki (1. tabldazat). Atlagosan 30 masodpercig tartd videofelvétel-részletet
mutattunk be egy-egy mozgasjelenségrol Power Point prezentacié formajaban. Az
anamnesztikus adatokat és az EEG-gorbét a résztvevok nem ismerték. A vizsgalatba
bevont személyeket megkértiik, hogy dontsék el igennel vagy nemmel valaszolva, hogy
epilepszias vagy nem epilepszias eredetli mozgasjelenséget latnak-e. Csak egyszer
vetitettiik le a videofelvételeket, és a vided megtekintése utan rogton kellett valaszolni.
Kilenc felvételen valodi epilepszids gorcsot, mig hat felvételen egyéb, nem epilepszids
eredeti mozgast mutattunk be.

A vizsgalatban résztvevo csoportok és jellemzdik:

1) 159 £6 els6éves orvostanhallgatét egy kotelezo orajuk keretében kérdeztiink meg.

2) 65 fo 4-5. évfolyamos orvostanhallgato, akik a ,Gyermekneurologia” elektiv
kurzuson vettek részt.

3) 52 gyermekgyogyasz rezidens ¢s

4) 18 gyermekneurologus, akik az Eurdpai Gyermekneurologiai Tarsasag (EPNS)
2016-0s budapesti tovabbképzd kurzusan vettek részt.

5) 43 feln6tt neurologus a 2017-ben Debrecenben megrendezett Klinikai
Neurofiziologiai Tanfolyamon vett részt a vizsgalatban.

6) 37 sziil6, akiknek gyermeke neurologiai gondozas alatt all.



Az adatokat a Microsoft Excel 2013 program segitségével gytijtottiikk. Minden videdhoz
¢s csoporthoz kiszdmoltuk a helyes valasz aranyt (correct answer rate; CAR). A
statisztikai szamitasokat IBM SPSS Statistics 24 programmal végeztiik. Az alkalmazott
probaknal a p<0,05 értéket fogadtuk el szignifikdnsnak.

Gyermek , . . . P Epilepszias
neme és kora A felvételen lathaté mozgas Etiologia/Diagndzis - —
Fiu N . Hypoxias-ischaemias .
1. 2 nap Négyvégtagi clonusok encephalopathia igen
2 F}u A végtagok tr}emorszeru Jitteriness nem
2 hénap mozgasa
3. La,ny Jobb kar clonusa Bal tem p(_)roocmplt_alls igen
4 hénap corticalis dysplasia
4. ;‘ ?]I;}F; Horizontalis nystagmus Congenitalis hydrocephalus igen
Fiu Orrkoppintasra kivaltott .
2 14 nap startle-reakcid Hyperekplexia nem
6. F,l N Afe ’fb’lyama}tos, OId,ahranyu Alexander-leukodystrophia igen
5 hénap razéasa csamcsogassal
Lany A bal kézujjak diszkrét [ . .
g 5 hénap pénzszamold mozdulata Septo-opticus dysplasia 1gen
8. Fia Generalizalt myoclonusok Non-ketotikus igen
7 nap hyperglycinemia
9. F,l u Alvas alatti myoclonusok Benignus neonatalis alvsi nem
2 hénap myoclonus
10. 5Fri;p Als6 végtagokon tremor Jitteriness nem
. A végtagok érintésre
Lany o ” .
11. ; megsziing, tremorszerti Jitteriness nem
2 hénap .
mozgasa
Fia Durva tremor mind a négy Heroinfiiggd édesanya
12. . nem
10 nap végtagon csecsemaje
Fia Generalizalt, durva Non-ketotikus .
13. X g . igen
2 hénap myoclonusok hyperglycinemia
. A karok hirtelen
Fia f s . . .
14. felemelésével jaro Polymicrogyria igen
2 nap , 1
tonusfokozdodas
Fia . ., S .
15. 5 honap Epilepszias spasmus West-szindroma igen

1. tablazat A videdfelvételek részletes leirdsa

I1.4.2. Eredmények (2. tabldzat)

374 résztvevd 5610 valasza keriilt értékelésre, melybdl 2766 (49,3%) volt helyes. A
legalacsonyabb atlagos CAR értéket az elsd évfolyamos orvostanhallgatok érték el
(36,6%), mig a legeredményesebbek a gyermekneurolégusok voltak (67,4%). A
gyermekgyodgyasz rezidensek (65%) eredménye csak kis mértékben maradt el a
gyermekneurologusokétol.

Az elvégzett egyutas varianciaanalizis szignifikans kiilonbséget mutatott a csoportok
kozott a 15 videdhoz tartozd csoportspecifikus CAR értékekben (p=0,007). Bonferroni
Post Hoc-analizis segitségével megallapitottuk, hogy az elsé6 évfolyamos
orvostanhallgatok és a gyermekgyogyasz rezidensek (p=0,045), valamint az els6
évfolyamos orvostanhallgatok és a gyermekneurologusok eredménye kozott van
szignifikéans eltérés (p=0,02).



rezidens ‘ gyermekneurologus ‘ felnott neurologus sziilo Osszesen

|

| No | % | % | No % No | % |
| 142 | 893% | 60 | 923% | 21 | 40.4% 9 50.0% 20 465% | 31 |83.8% | 283 [ 75.7%
2 87 | 547% | 37 | 56.9% | 28 | 53.8% 14 77.8% 18 41.9% | 20 [54.1% | 204 |54.5%
B 17 | 107% | 53 | 815% | 24 | 46.2% 6 33.3% 20 46.5% 7 | 18.9% | 127 | 34.0%
N 107 | 673% | 33 | 508% | 50 | 96.2% 18 100% 36 83.7% | 29 [78.4% | 273 | 73.0%
P 137 | 862% | 49 | 75.4% | 48 | 92.3% 17 94.4% 37 86.1% | 30 [81.1% | 318 |85.0%
N 13 8.2% 52 | 800w | 37 | 71.2% 13 72.2% 14 326% | 12 [32.4% | 141 [37.7%
7 IR 0.6% 40 | 615% | 12 | 23.1% 4 22.2% 6 14.0% 5 |135% | 68 |18.2%
O 131 | 824% | 27 | 415% | 44 | 84.6% 18 100% 37 86.1% | 28 |75.7% | 285 | 76.2%
O 122 | 767% | 28 | 431% | 39 | 75.0% 13 72.2% 20 465% | 24 |64.9% | 246 | 65.8%
O 20 | 126% | 26 | 400% | 29 | 55.8% 7 38.9% 27 62.8% | 13 [35.1% | 122 [ 32.6%
W 10 6.3% 22 | 338% | 43 | 82.7% 14 77.8% 35 814% | 10 [27.0% | 134 | 35.8%
12 4 2.5% 20 | 308% | 37 | 71.2% 11 61.1% 25 58.1% 1 | 27% | 98 [26.2%
kB 29 | 182% | 42 | e46% | 34 | 65.4% 9 50.0% 28 65.1% | 17 |45.9% | 159 | 42.5%
WO 26 | 164% | 63 | 96.9% | 29 | 55.8% 14 77.8% 35 81.4% 7 | 18.9% | 174 | 46.5%
o 27 | 170% | 20 | 308% | 32 | 615% 15 83.3% 27 62.8% | 13 [35.1% | 134 | 35.8%
oA 873 | 366% | 572 | 587% | 507 | 65.0% | 182 67.4% | 385 | 59.7% | 247 [ 44.5% | 2766 | 49.3%

2. tdblazat Az egyes videokhoz tartozo CAR értékek a csoportokra lebontva (1. oh., elsé évfolyamos orvostanhallgato; 1V-V. oh., negyed-étod
évfolyamos orvostanhallgato, rezidens, gyermekgyogydsz rezidens)



A legnagyobb kihivast a 7. szamu videofelvétel értékelése jelentette, amelyen septo-
opticus dysplasidban szenvedd csecsemd epilepszias rohamat mutattuk be. A részvevok
mindossze 18,2% itélte helyesen epilepszias eredetlinek az 6t honapos gyermek nagyon
finom, diszkrét ujjdorzsold, pénzszamoldé mozdulatait. A résztvevok az 5. szamu
fel a legnagyobb biztonsaggal, a valaszadok 85%-a helyesen nem epilepszias eredetlinek
véleményezte.

Ki kell emelniink a 4. és a 8. videofelvételt: e két esetben mind a 18 gyermekneurologus
helyesen epilepszias eredetiinek véleményezte a két felvételen lathatd mozgasjelenséget.
A 4. videon a korasziilott csecsemd nystagmusa, a 8. felvételen a durva, aszimmetrikus
myoclonusok egyértelmiien epilepszias eredetet jelentettek a gyermekneurologusok
szamara.

11.4.3. Diszkusszio

Vizsgalatunkban videofelvételek segitségével mértiik fel kiilonbozd egészségiigyi
végzettséggel rendelkezd csoportok differencidldiagnosztikai  képességét. Az
egészségligyl képzés tobb szintjén allo résztvevot vontunk be a vizsgalatba, hogy
kideritslik, vajon a felismerés biztonsagat befolyasolja-e az egészségligyi edukacio
szintje, mértéke. Malone! kutatasihoz képest nehezitettiink a feladaton, hiszen veliik
ellentétben nem vetitettiink semmilyen anamnesztikus adatot segitségképpen a
videokhoz. A résztvevd gyermekek életkorat is kiterjesztettiik, nemcsak wjsziilotteket,
hanem iddsebb csecsemOkrdl késziilt felvételeket is hasznaltunk (2 napos-5 hdénapos).
Nemcsak a bemutatott betegek csoportjait valtoztattuk meg, hanem az értékeldkét is. Az
egészségligyl személyzeten kiviil sziildi csoporttal is kiegészitettiik azt, hiszen ahhoz,
hogy a gyermek megfeleld orvosi ellatast kapjon, eldszor a sziiloben kell felmeriilnie a
gyanunak, hogy a latott mozgasjelenség esetlegesen koros eredetii is lehet.

Hipotézisiink bizonyitdst nyert a vizsgalat soran: a képzettebb populaciok nagyobb
aranyban dontotték el helyesen, hogy epilepszids vagy nem epilepszids eredetii
mozgasjelenség volt lathato a felvételen. Ahogyan az varhato volt, a legjobb eredményt
az ez iranyban legképzettebb gyermekneurologus populacio (67,4%) érte el, bar csak
kismértékben maradtak el a gyermekgydgyasz rezidensek véleményei (65%), mig a
legkevésbé eredményesnek az 1. évfolyamos orvostanhallgatok csoportja bizonyult. Az I.
évfolyamosok ¢és a gyermekneurologusok, valamint az I. évfolyamosok ¢és a
gyermekgyodgyasz rezidensek eredményei kozti kiilonbség szignifikdnsnak bizonyult.

Fontosnak megfigyelésnek tartjuk, hogy a kutatdsban résztvevd sziilok (44,5%) is
nagyobb biztonsdggal tudtdk megallapitani a latott mozgasjelenség alapjan annak
epilepszids vagy nem epilepszids eredetét, mint az I. évfolyamos hallgatok (36,6%). Ezen
sziilok tobbnyire epilepszias gyermekiik miatt tartozkodtak a PTE Gyermekklinika
Neurologiai Osztalyan, igy lattak mar epilepszias rohamot. Eredményiik arra utalhat,
hogy mar kis tapasztalat, edukécio is sokat szdmithat a gorcsok megitélésében.

Mig Malone kutatasaban' a neonatologus populacié 59,5%-ban adott helyes valaszt,
addig az altalunk felkért nemzetkozi Osszetételii gyermekneurologus csapat az esetek
67,4%-aban dontott helyesen. Ezen eredmények alapjan feltételezhetjiik, hogy a
gyermekneuroldgiai képzés igen jO szinvonall az ujsziilottkori konvulziok értékelésében
is, annak ellenére, hogy mi az anamnesztikus adatok nélkiill mutattuk be a
mozgasjelenségeket, ami egyértelmiien nehezithette a dontést. Ugyanakkor figyelembe
kell venni azt a tényt is, hogy a két tanulmanyban kiilonb6z6 videdk keriiltek levetitésre.



Nagy E, Major A4, Farkas N, Hollody K. Epileptic seizure or not? Proportion of correct
judgement based only on a video recording of a paroxysmal event. Seizure 2017; 53:26—
30.

I1.5. Paroxysmalis jelenségek megitélése az 0jsziilott- és csecsemdkorban.
Eltér-e a neonatologus, a gyermekneurologus €s a neurologus véleménye?

I1.5.1. Modszerek

Ebben a vizsgalatban elsdsorban a neonatolégus és gyermekneurologus populacid
véleményei kozti esetleges kiilonbséget kivantuk értékelni, valamint kivancsiak voltunk
a felndtt betegekkel foglalkoz6 neurologusok valaszaira is. A vizsgalatban résztvevo
csoportok és jellemzdik:

1) A Magyar Perinatologiai Tarsasag 2017. évi tapolcai kongresszusan
résztvevok koziil 25 neonatolégus és 10 neonatalis /perinatalis intenziv
centrumban dolgozo6 szakndvér értékelte a videdkat.

2) A7 szakképzett vagy képzésben 1évo gyermekneurologust a Magyar
Gyermekneurologiai Tarsasag 2017. évi pécsi kongresszusan kértiink meg a
videdk véleményezésére.

3) Az clobbiekben mar emlitett 43 neurologus a 2017-ben Debrecenben
megrendezett Klinikai Neurofiziologiai tanfolyamon valaszolt kérdéseinkre.

11.5.2. Eredmények

Osszesen 1230 valaszt értékeltiink, melyb8l 824 (67%) volt helyes. A
gyermekneurologusok atlagos CAR értéke 66% volt, mig a neonatolégusok az esetek
69%-aban értékelték helyesen a felvételeket.

A legegyértelmiibbnek a 4. videé bizonyult, a résztvevék 96%-a (79/82) helyesen
epilepszids eredetiinek gondolta a congenitalis hydrocephalusos gyermek nystagmoid
szemmozgasait. A 7. és a 14. vided értékelése volt a legkevésbé sikeres, mindkét esetben
a valaszadok mindosszesen 35,37%-a itélte helyesen epilepszias eredetiinek az 6t
hénapos csecsemo bal kézujjainak diszkrét pénzszamold mozdulatat (7. video), illetve a
kétnapos 0jsziilott karjainak hirtelen felemelését (14. video).

A neonatologus (26-97%) és a gyermekneurologus (21-96%) csoportban kiilon-kiilon is
megallapitottuk az egyes videdkhoz tartozd CAR értékeket. A 15-15 értéket fliggetlen
mintés t-probaval dsszehasonlitva nem talaltunk szignifikans kiilonbséget a két csoport
Osszesitett teljesitményében (p=0,72).

Kiegészitésként dsszevetettiik a gyermekneuroldogus populdcio értékeit az 1. vizsgélatban
résztvevd felndtt neurologus csoport eredményeivel is. A 15-15 videdhoz tartoz6 CAR
értékeket Osszehasonlitva szignifikdns kiilonbséget nem talaltunk a két csoport
eredményei kozott (p=0,424), de a két csoport atlagos CAR értékét figyelembe véve
mégis elmondhatjuk, hogy a gyermekneurologusok pontosabban értékelték a
rohamjelenségeket (65,82% vs. 59,69%).

11.5.3. Diszkusszio

A differencidldiagnézis nehézségeit vizsgdlva ebben a tanulmanyunkban a
korasziilotteket, patologids ujsziilotteket a Perinatalis Intenziv Centrumokban akutan
ellatd neonatologusok ¢és a - tobbnyire konziliumot adé - gyermekneurologusok
véleményét kértiik ki az 0jsziilott- és csecsemOkori paroxysmusokban jelentkezd
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események megitélésében. Kutatdsunk soran nem talaltunk szignifikans kiilonbséget a
neonatologusok és a gyermekneurologusok értékelése kozott (69 és 66%), a két csoport
nagyon hasonldéan gondolkozott.

Malone és mtsai' adataival dsszehasonlitva, a magyar értékek kicsit jobbnak bizonyultak
(54% vs. 69 és 66%), de természetesen nem hagyhatjuk figyelmen kiviil a tényt, hogy
nem ugyanazon videofelvételek keriiltek levetitésre mind a két csoportban. A jelen
vizsgalatunkban szereplé magyar gyermekneuroldégus populacié eredménye (66%) kozel
megegyezik a kordbbi vizsgalatban szereplé nemzetkdzi gyermekneurolégus populacio
eredményével (67,4%). Ez azt jelezheti szamunkra, hogy a magyar gyermekneurologiai
szakképzés a nemzetkdzi mezonyben is megallja a helyét.

Fontosnak tartottuk 6sszehasonlitani a korabbi vizsgalatban szereplé magyar neurologus
csoport eredményét a magyar gyermekneurologus populacioval, hiszen idénként
eléfordul, hogy felndttekkel foglalkozd neurolégus lat el gyermekkoru pécienst.
Szignifikans kiilonbséget nem taldltunk a két csoport eredménye kozott (66% vs. 59,7%).

Nagy E, Farkas N, Hollody K. Paroxysmalis jelenségek megitélése az ujsziilott- és
csecsemdkorban. ldeggydgyaszati Szemle 2018; 71(9-10):313-319.

I1l. A West-szindroma etioldogiaja és prognodzisa. A cerebralis
paresis eléfordulasa West-szindromas betegekben

II1.1. Irodalmi attekintés

A West-szindroma 5-10 honapos korban kezdddod, ritka epilepszia, incidencidja 2-
5/10.000 élvesziilott. A szindroma egy triaddal jellemezhet6 legjobban: 1/ epilepszias
(infantilis) spasmus (a csecsemd feje elérehajlik, karjait behajlitja, iilé helyzetben a
roham fejbiccentések sorozataként is jelentkezhet); 2/ az EEG-n interictalisan lathato
kaotikus gorbe, a hypsarrhythmia; 3/ a pszichomotoros fejlédés elmaradasa /késése.

A West-szindroma kialakulasaban szamos pre-, peri- és posztnatalis faktor jatszhat
szerepet. Rendkiviil kedvezdtlen progndzisu koérkép, mind az epilepszids, mind a
pszichomotoros Kimenetelt tekintve. Még ha sikeriil is megsziintetni a spasmusokat, a
gyermekek 50-60%-anak Gtévesen Gjra epilepszias gorcsei vannak, mig 75-90%-uknal az
intellektudlis fejlddés elmaradasa észlelhetd.> ® A West-szindromas gyermekek egy része
stlyosan, halmozottan sériilt, és gyakori a cerebralis paresis (CP), mint tarsuld betegség.
A cerebralis paresis eléfordulasat a West-szindromés betegekben csak néhany,
viszonylag kis esetszamu tanulmany vizsgalta (min.13, max. 148 gyermek) és igen széles
hatarok kozétt valtozé eldfordulasi aranyt mutattak ki (21-95%).3

Tobb tanulmany®**® foglalkozott a West-szindromas betegek képalkotd, pontosabban
magneses rezonancias vizsgalataival, az epilepszias korlefolyassal és a funkcionalis
kimenetellel, de egyik sem hasonlitotta Gssze e betegcsoporton beliil a cerebralis pareticus
¢és nem cerebralis pareticus West-szindromas betegek Klinikai jellemzagit.

[1.2. Célkithzeés

1/ Osszegytijteni a PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinikdn diagnosztizalt és kezelt West-
szindromas betegeket és kortorténeteiket,



2/ a betegek vizsgalataval és az 0sszegyljtott adatok elemzésével felmérni a cerebralis
paresis el6forduldsi aranyat ebben a specialis populacidban,

3/ aképalkoto vizsgalatok, elsésorban az MRI segitségével a West-szindroma és a tarsuld
CP okanak meghatarozasa,

4/ a West-szindromas és cerebralis pareticus, valamint a West-szindromas és nem
cerebralis paretikus betegek legfobb klinikai jellemzbinek (jaroképesség, kognitiv
képességek, epilepszias kimenetel) felmérése €s dsszehasonlitasa.

I11.3. Modszerek

Az 1987.01.01. és 2016.12.31. kozott a PTE KK Gyermekgydgyaszati Klinikdn West-
szindromaval kezelt gyermekeket vontuk be retrospektiv, obszervacios vizsgalatunkba.

A gylijtott adatok:

1. Perinatalis adatok: nem, sziiletési suly, gesztacids kor, sziilési méd, é€letkor, ill.
korrigalt életkor a rohamok kezdetekor.

2. Cerebralis paresis tipusa: a kiilonb6z6 klinikai tényezék Osszehasonlitdsahoz a
betegeket a cerebralis pareticus (CP-csoport) és a nem cerebralis pareticus (nCP-
csoport) csoportokba soroltuk.

3. MR-felvételek
Kiilonos figyelmet forditottunk a 1/fehérallomadnyi, 2/corpus callosum,
3/hippocampus, 4/thalamus és 5/ basalis ganglion anomaliakra. A klinikai adatok
¢és az MRI eredmények figyelembevételével hét csoportba soroltuk a betegeket a
legdominansabb eltérés alapjan: hypoxia/ischaemia, cerebrovascularis torténés,
agyli malformacio, infekcid (intrauterin ¢és posztnatalis), velesziiletett
anyagcserezavar, egyeb és negativ MRI csoport.

4. Jaroképesség megitélése: a betegeket jaroképes és nem jardképes csoportokba
soroltuk.

5. Epilepszias statusz
A gyermekek tobbségében az epilepszias spasmusok megsziinése utan masfajta
epilepszids rohamok alakultak ki. Ezek mindségét nem vizsgaltuk részletesen,
csak a 1/7gydgyszer nélkiil rohammentes”, 2/”antiepileptikum-terapia mellett
rohammentes”, 3/”antiepileptikum szedése mellett is vannak rohamai/terapiara
rezisztens rohamai vannak” csoportokba soroltuk dket.

6. Kognitiv statusz
Négy csoportot alakitottunk ki: 1/normalis vagy kozel normalis intellektus
(1Q>70), 2/enyhe kognitiv deficit (IQ 51-69), 3/k6zepes kognitiv deficit (IQ 50-
21), 4/ stilyos kognitiv deficit (1Q<20).

Az IBM SPSS Statistics 24 (Armonk, NY: IBM Corp.) és az RStudio (R.RStudio, Inc.,
Boston, MA) programokat alkalmaztuk. A p<0,05 értékeket tekintettiik szignifikdnsnak.

I11.4. Eredmények

A vizsgalt iddintervallumban Osszesen 74 gyermeket kezeltek a PTE KK
Gyermekgyogyaszati Klinikdn West-szindroma diagnozisaval. 12 gyermek kizarasra
keriilt, mert koponya MRI vizsgalati eredmény nem allt rendelkezésre, igy Osszesen 62
gyermek keriilt bevonasra. 39/62 gyermek volt cerebralis pareticus is (CP-csoport 39 {6,
nCP- csoport 23 f6). A CP-szubtipusok szerint 31 (80%) spasticus tetrapareticus, 6 (15%)
spasticus hemipareticus, 1 dystonias-dyskineticus és 1 hypotonias CP-s gyermeket
vizsgaltunk.



111.4.1. A képalkot6 vizsgalatok (MR) eredményei

A leggyakoribb eltérés az agyi fejlédési rendellenesség volt (21; 34%). 13 (21%) esetben
hypoxias-ischaemias encephalopathia, 8 esetben (13%) cerebrovaszkularis inzultus, 7
esetben valamilyen kozponti idegrendszeri infekcid igazolodott. Cerebralis atrophiat 4
betegben, velesziiletett anyagcserezavart 2 esetben diagnosztizaltunk. Hét gyermek
(11,3%) koponya MR-vizsgalata negativ eredményt adott. Koziiliik egy f6 tartozott a CP-
csoportba; az ¢ esetében metabolikus eltérés sem igazolodott. A 3. tabldzat a feltételezett
etiologiai faktorok megoszlasat mutatja be a koponya MR-vizsgalatok alapjan a CP- és a
nCP- csoportokban.

Pre/perinatalis hypoxia-ischaemia 12 1
Cerebrovaszkularis inzultus 7 1
-pre- és perinatalis infarktus 3) -
-intraventrikularis vérzés 4 1)
Agyi malformacié 10 11
-lissencephalia 3 -
-colpocephalia 1) Q)
-corticalis dysplasia 2) 1)
-polymicrogyria 1) @
-Aicardi-szindroma 1) -
-subependymalis heterotopia - @
-sclerosis tuberosa - ?3)
-egyéb (2) 4
Infekcié 7 -
-intrauterin toxoplasmosis 2 -
-intrauterin CMYV infekcio Q) -
-szerzett KIR infekcio 4 -
Anyagcserezavar/fehérallomanyi laesio - 2
-Leigh-szindréma - @
-leukodystrophia - (D)
Egyéb (diffiz cerebralis atrophia) 2 2
Negativ 1 6

3. tablazat Etiologiai faktorok valosziniisége a klinikai és a koponya MR vizsgalatok alapjan a CP- és a
NCP-csoportban (CP:cerebralis pareticus; nCP: nem cerebralis pareticus; CMV:cytomegalovirus;
KIR:kozponti idegrendszer)

Amig a CP- csoportban a pre/perinatalis hypoxia/ischaemia (12/39; 31%) és az agyi
malformacio (10/39; 26%) fordult el6 a leggyakrabban, addig a nCP-csoportban a
pre/perinatalis hypoxia/ischaemia eléfordulasa nagyon alacsony (1/23; 4%), és az agyi
malformacio6 (11/23; 48%) a dominaléd korok.

Az MRI-leletek részletes elemzésekor szignifikdnsan gyakrabban talaltunk negativ MRI-
t és a hippocampus valamilyen koros eltérését a nCP- csoportban, mig a CP-s betegek
kozott az egyéb fehérallomanyi eltérések voltak szignifikansan gyakoribbak, és a corpus
callosum anomaliai is nagyobb szamban fordultak el6.
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111.4.2. Jaroképesség, epilepszids €s kognitiv statusz

Szignifikdns kiilonbséget taldltunk a CP- és az nCP-csoportok kozott mind a
jaréképesség, mind az epilepszias, mind a kognitiv statusz vizsgalatakor.

A nCP-csoportban a betegek 90%-a volt jaroképes. A CP-s betegek 78%-a nem tudott
jarni.

A terapiarezisztens rohamok nagyobb aranyban fordultak elé6 a nCP-csoportban, mint a
CP-s betegekben (67% vs. 54%). A gyogyszer mellett rohammentes paciensek aranya

viszont a CP-csoportban volt magasabb (32% vs. 14%). A gyogyszer nélkiil rohammentes
betegek aranya hasonld volt (CP: 14% ¢és nCP:19%)

A CP-csoportban kb. négyszer gyakoribb (84% vs. 19%) volt a sulyos kognitiv deficit.
Az enyhe és kozepes foku kognitiv eltérés és a normalis vagy kozel normalis intellektus
is @ NCP-csoportban fordult elé nagyobb aranyban. A CP-csoportban nem talaltunk
normalis intellektusu pacienst.

I11.5. Diszkusszid

Tobb tanulmany**1° is foglalkozott a West-szindromas gyermekekre jellemzé koponya-
MR-eltérésekkel és ezzel kapcsolatban a varhato korjoslattal, de tudomasunk szerint ez
az elsé olyan vizsgalat, amely a CP és a West-szindroma egyiittes eléfordulasat és igy a
kettds tiinetegyiittes lehetséges okait elemzi a klinikai €és képalkotd vizsgalatok
segitségével. A CP-vel érintett €s nem ¢érintett gyermekek csoportjaiban vizsgaltuk a
mozgas, az epilepszia ¢és az intellektudlis teljesitmény kozti kiillonbségeket is.

[11.5.1. MRI-eredmények

Az MR-vizsgalatok segitségével West-szindromas betegeink tobbségében, 88,7%-aban
(55/62) sikeriilt valamilyen koroki faktort meghatarozni. Wirrel!® 250 West-szindromas
gyermek vizsgalatai soran csak 161 (64,4%) esetben tudta tisztdzni a betegség
feltételezhetd okat, az esetek tobbségében a klinikai értékelés és az MRI segitségével.

Azon betegeink kozott, akiknek pozitiv volt az MRI eredményiik, leggyakoribb kéroknak
az agyl malformacid bizonyult (21/55; 38,2%). Eredményeink meglehetdsen
hasonlitanak Poulat és mtsai'® adataihoz: 15/40 (37,5%) szimptomds betegben agyi
malformaciot és sclerosis tuberosat igazoltak. Az altalunk vizsgalt West-szindromas
betegekben a hypoxia/ischaemia bizonyult a masodik leggyakoribb kéroknak (13/55;
23,6%); az arany szintén hasonlit Poulat adataihoz (15% hypoxias-ischaemias
encephalopathia és 2,5% periventricularis leukomalacia).

A CP- ¢és a nCP-csoportot kiilon elemezve megallapithatjuk, hogy a hipotézisiinknek
megfeleléen a hypoxia/ischaemia aranya a CP-s betegekben jelentdsen magasabb volt
(12/39, 31%), mint a nCP-csoportban (1/23, 4%). A varakozasainkkal ellentétben
azonban a congenitalis agyi malformaciok aranya kiilonbozott, a nCP-csoportban
jelentésen magasabb volt (11/23; 48%), mint a CP-csoportban (10/39; 26%), de az eltérés
nem volt szignifikdns (Chi-teszt; p=0.075). Fontosnak tartjuk, hogy a hippocampalis
anomaliak is a nCP-csoportban fordultak el gyakrabban (39,1% vs. 15,4%; p=0,035).

Kiilon vizsgaltuk a corpus callosum és az egyéb patologids fehérallomanyi eltéréseket. A
szignifikans kiilonbség az egyéb patologias fehérallomanyi eltérések (CP 61,5%, nCP
21,7%) eléforduldsdban a CP- és a nCP-csoportok kozott jol magyarazhaté a CP
patomechanizmusaval. A corpus callosum eltérések magas aranya (18/62, 29%) -
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kiilonosen a CP-s csoportban (14/39, 35.9%) - tovabbi kutatasi témaként felveti a corpus
callosum és West-szindroma kapcsolatdnak vizsgélatat.

Negativ MRI eredményeket talaltak West-szindromas betegeik 26,7%-ban Harini és
mtsail*. Negativ MRI leletet mi csak 7/62 esetben (11,3%) taldltunk ugyanezen
betegpopulacioban. Ezen kiilonbség magyarazata nem teljesen egyértelmi. Egyik ok
lehet a kiilonb6z6 mindségi MRI késziilékek hasznalata ¢s a kiillonbozd képzettségl
radiologusok szerepe. A CP- és a nCP-csoportot kiilon is elemezve szignifikans
kiilonbséget talaltunk a negativ MRI-eredmények elofordulasi ardnyaban (CP-csoport
1/39, 2,6%; nCP-csoport 6/23, 26,1%). Ismert az a tény, hogy a cerebralis pareticus
betegek egy részében nem mutathatd ki az MR-felvételén semmiféle patologia, ezen
esetekben feltehetden valamilyen — akar eddig még nem is ismert- genetikai eltérés allhat
a hattérben. Ezt feltételezziik az egyetlen, negativ MRI eredménnyel rendelkez6 és kettds

s

[11.5.2. Klinikai jellemz6k

A korasziilottek aranya a CP-csoportban (41%) majdnem a kétszerese volt a nCP-
csoporténak (21,7%). A CP-csoport korasziilott aranya hasonld volt egy epilepszias és
cerebralis pareticus pacienseket vizsgald eurdpai tanulméanyban publikélt ardanyhoz.?

Nem talaltunk szignifikdns kiilonbséget az ¢€letkorban és a korrigalt életkorban az
infantilis spasmus kezdetekor a CP- és a nCP-csoportok kozott. Ez talan arra utalhat, hogy
a CP-t okozo agyi sériilések nem befolyasoljak a West-szindroma kezdetét.

Osszehasonlitottuk a CP-szubtipusok aranyat a CP-csoportunkban egy eurdpai
epilepszids cerebralis pareticus gyermekeket vizsgald tanulmény adataival. A bilateralis
spasticus CP ardnya tanulmanyunkban (80%) lényegesen magasabbnak bizonyult, mint
Sellier és mtsai?® kdzleményében (36,6%), mig az unilateralis spasticus (25,6% vs. 15%)
¢és a dyskineticus CP-ben (51,6% vs. 2,7%) szenved6 gyermekek aranya alacsonyabb volt,
€s mi nem talaltunk ataxias CP-s pacienst. Az eltérés magyarazataul szolgalhat, hogy mig
Sellier és mtsai egy altalanos epilepszids cerebralis pareticus populaciot vizsgaltak
(,j6indulata” epilepsziafajtakat is bevonva), addig mi csupan az egyik legrosszabb
prognézist epilepsziaszindromaban (West-szindroma) és CP-ben szenvedé gyermekek
statuszat elemeztiik.

A sulyos intellektualis deficit ardnya az altalunk vizsgalt populacidban (35/58, 60%) kissé
magasabbnak bizonyult, mint Riikonen tanulméanyaban'® (75/147, 51%). A CP-
csoportban, minden paciensnek volt intellektualis elmaradottsaga, koziiliikk 31/37 (84%)
fonek sulyos mértékii. Ezen adatok alatdmasztjdk a hipotézisiinket, mely szerint a
cerebralis pareticus, volt West-szindromas betegcsoport progndzisa rendkiviil
kedvezdtlen a kognitiv funkciokat tekintve.

Hollung és mtsai?! norvég, 1999 és 2010 kdzott sziiletett cerebralis pareticus gyermekek
korében vizsgaltak a CP prevalencidjat és sulyossagat. A jarni tudd gyermekek aranya
(GMFCS 1-2) 61,5 és 81,7% kozott valtozott a vizsgalt évek soran. Ez az arany a mi
vizsgalatunkban 22% volt. Ez az eredmény ismét megerdsiti a tényt, hogy a volt West-
szindromasok csoportja a CP-n beliil egy rendkiviil kedvezétlen prognozisu alcsoport.

A rohammentes péaciensek aranya hasonld volt a CP- és a nCP csoportunkban (14%,
19%). Meglepének talaltuk, hogy a terdpidra rezisztens epilepszidsok aranya a nCP
csoportban magasabb volt, a gyogyszer mellett rohammentesek aranya viszont
alacsonyabb. Ennek hatterében a cerebralis malformaciok (polymicrogyria, sclerosis
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tuberosa, hippocampalis eltérések) nagyobb aranyu eléfordulasat feltételeztik a nCP
csoportban a CP csoporthoz képest.

111.5.3. Kovetkeztetés

Kutatasunkban arra kerestiik a valaszt, hogy a West-szindroma kimenetelét mennyire
befolyasolja a CP, mint komorbiditas jelenléte. A CP-vel is érintett gyermekekben a
pre/perinatalis hypoxia/ischaemia, az agyi malformaciok, a cerebrovaszkularis inzultusok
¢s az infekciok bizonyultak a leggyakoribbnak, mig a csak West-szindromas csoportban
az agyi malformacio volt a legjelentsebb korok, és epilepszids statuszuk kedvezétlenebb
volt. Szignifikans kiilonbségeket talaltunk a CP- és a nCP-csoport koponya-MRI
eredményei kozott. A hippocampalis anomalidk a nCP- csoportban voltak szignifikdnsan
gyakoribbak, ez iranyban tovabbi kutatdsok sziikségesek. A teljes West-szindromas
populacioban magas volt a corpus callosum eltérések eléfordulasi aranya (29%). A
cerebralis pareticus betegek anamnézisében a West-szindroma kedvezdtlen progndzisra
utal a kognitiv funkciokat €s a jaroképességet tekintve.

IV. A cerebralis paresis klinikai jellemz6i. A koponya MR-
vizsgalatok szerepe és jelentosége a cerebralis paresis okainak
kutatasaban

IV.1. Irodalmi attekintés

A cerebralis paresis (CP) a mozgas és/vagy tartas és a motoros funkcio allandd, de nem
valtozatlan rendellenességeinek csoportjat jelenti, amelynek oka a fejlodo, éretlen agy
nem progressziv jellegti karosodéasa/sériilése.?? A cerebralis paresis etiologiaja és klinikai
megjelenése sokrétii, ezért a CP elnevezést sokszor esernyd fogalomként irja le az
irodalom, s6t felmeriilt a ,,cerebralis paresis spektrum betegség” fogalom hasznalatanak
a javaslata is.?® Tarsulhat az értelmi fejlédés elmaradasaval, epilepsziaval, taplalasi
nehezitettséggel, latas-, illetve hallaskarosodassal.

A jellemzé képalkoto eltérések a CP-s gyermekekben

A ,,Surveillance of Cerebral Palsy in Europe” (SCPE) szervezet magyarorszagi tagjaként
részt vettiink az MR-Klasszifikacios rendszer kidolgozasaban. A munkacsoport 2017-ben
publikalta a cerebralis paresis esetén alkalmazhato MRICS (MRI Classification
System) hasznalatanak ajanlasit, annak megbizhatdsagat.?* Az MR-felvételek alapjan 5
6 csoportot és ezek néhany alcsoportjat kiilonitették el:

A. AGYI FEJLODESI RENDELLENESSEGEK

Al: a proliferacio, a migraci6é és az organizacio zavarai, mint pl. microcephalia vera,
hemimegalencephalia, heterotopidk, lissencephalia, polymicrogyria, schizencephalia;
A2: egyéb anomaliak, mint pl. holoprosencephalia, Dandy-Walker-malformacio, corpus
callosum agenesia, cerebellaris hypoplasia).

B. DOMINANSAN AZ AGY FEHERALLOMANYAT ERINTO ELTERESEK
B1: periventricularis leukomalacia,

B2: intraventricularis vérzés, periventricularis haemorrhagias infarktus,

B3: periventricularis leukomalacia és az intraventricularis vérzés kombinacidja.

C. DOMINANSAN AZ AGY SZURKEALLOMANYAT ERINTO KORKEPEK
C1: basalis ganglion/thalamus laesiok,

C2: corticalis-subcorticalis laesiok (és nem fedi a C1),

C3: a. cerebri media infarktus.
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D. KEVERT OKOK

Pl.  cerebralis, cerebellaris atrophia, calcificatio, megkésett mielinizacio,
ventriculomegalia vagy vérzés, amit a B csoport nem fed le.

E. NORMALIS MRI

IV.2. Célkitlizés-Hipotézis

1./ Felmérni a PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinika vonzaskorzetében, pontosabban az
SCPE altal C23 magyar régioként meghatarozott Baranya, Somogy és Tolna megyében
¢l cerebralis pareticus populacié altalanos jellemzoit és ezt Osszehasonlitani a
rendelkezésre allo irodalmi adatokkal.

2./ A fenti betegek koponya MR-felvételeinek elemzésével megvizsgalni a fent
bemutatott MRI Klasszifikaciés Rendszer (MRICS) alkalmazhatosagat, eredményeit a
klinikai gyakorlatban.

Hipotézisként feltételeztiik, hogy a vizsgalni kivant magyar cerebralis pareticus populacié
klinikai és képalkoto6 vizsgalatainak jellegzetességei, eredményei a nemzetkozi adatokkal
megegyeznek.

IV.3. Betegek és mddszerek

IV.3.1. Betegek

Az SCPE eurdpai munkacsoporttal a PTE KK Gyermekgyogyaszati Klinikaja 2010 o6ta
all szerzddéses kapcsolatban. Az 1990. évben sziiletett cerebralis pareticus gyermekek
adatgyijtésével kezdtik a munkat. 2016-t6l, a Joint Research Centerrel (JRC) vald
egyesiilés 6ta az adatokat a JRC-SCPE szervezet gytijti. A jelen tanulmanyba az 1990 és
2015 kozott sziiletett cerebralis pareticus gyermekek keriiltek bevonasra a délnyugat-
magyarorszagi régiobol (Baranya, Somogy és Tolna megye).

IV.3.2. Mddszerek

Az adatokat retrospektiv moédon a papir alapu és az elektronikus korhazi adatbazisokbol
gyljtottik ossze. Az adatgyijtéshez az SCPE szervezet altal hasznalt rogzitéivet vettiik
alapul:

e a gyljtott perinatalis adatok: nem, sziiletési suly, gesztacios kor (37. hét elott
szliletetteket tekintettiik korasziilottnek), sziilés modja, 0jsziilottek szama, Apgar-
érték az 5. percben, volt-e gorcse az elsd 72 draban, CP-szubtipus (bilateralis
spasticus, unilateralis spasticus, dyskineticus vagy ataxias; kevert forma esetén a
dominans tiinet a mérvado),

e koponya MRI eredmények,

o MR-felvételek eredményeinek csoportositdsa az MRICS alapjan (ha tobb lelet is
rendelkezésre allt, a legfrissebbet vettiik figyelembe),

o tarsulo betegségként kerestiik az epilepszia fennallasat (volt-e a gyermeknek
epilepszias gorcse az elsé 72 oran tul),

o Vizsgaltuk a nagy motoros funkciét a Gross Motor Function Classification
System® (GMFCS) segitségével; minden gyermek esetében az utolsé korhazi
megjelenésekor tapasztalt statuszt vettiik alapul.

e A finommotoros funkcié értékelése a ,,Bimanual Fine Motor Function” (BFMF)%
teszt segitségével tortént. Minden gyermek esetében az utolsé korhazi
megjelenésekor tapasztalt statuszt vettiik alapul.
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e Az intelligencia  kvociens  meghatarozasa  klinikailag vagy a
gyermekpszichologusok altal felvett MAWGYI-teszttel (Magyar Wechsler
Intelligencia Teszt) tortént. Az alabbi harom kategoriat hasznaltuk:

- 1Q >70 nincs intellektualis karosodas,
- 1Q 50-69 enyhe intellektualis deficit,
- 1Q <49 kdzepes-sulyos intellektualis karosodas.

IV.3.3. Statisztikai szamitasok

A statisztikai szamitasokhoz az IBM SPSS Statistics 24 (Armonk, NY: IBM Corp.) és
RStudio (R.RStudio, Inc., Boston, MA) programokat hasznaltuk. A p<0,05 értékeket
fogadtuk el szignifikansnak.

IV.4. Eredmények

A vizsgalt periddusban 6sszesen 418 cerebralis pareticus gyermeket talaltunk. 16 esetben
a CP tipusa hianyz6 adat volt, igy Oket kizartuk a vizsgélatbol. Tovabbi 145 esetben nem
volt elérheté koponya-MRI eredmény, igy a képalkoto vizsgalatok elemzésére 257 beteg
(257/402; 64%) esetében kertilt sor.

IV.4.1. A cerebralis pareticus populacio klinikai jellemz6i

IV.4.1.1. Perinatalis jellemzok

A nemi arany tekintetében a fia dominancia (60,4%) volt jellemzé mind a korasziilottek
(68%), mind az érett Ojsziilottek (58%) kozott, €s nem volt szignifikans kiilonbség a nemi
megoszlasban a korasziilottek és az érett Gjsziilottek kozott (p=0,421). A vizsgalt betegek
46,5% -a volt korasziilott és 51,1%-uk sziiletett 2500 g alatti stllyal. A sziiletési stly és
a gesztacios kor az MRI-vel nem rendelkez6 csoportban szignifikansan alacsonyabb volt,
vagyis a korasziilottek, kissalya 0jsziilottek esetében ritkabban késziilt koponya MR-
vizsgalat. Az MRI-s csoportban szignifikansan tobb volt az ¢életiik els6 72 ordjaban

goresolok szama. A korasziilott arany a bilateralis spasticus CP esetén volt a legmagasabb
(53,2%).

IV.4.1.2. CP szubtipusok

A spasticus CP volt a leggyakoribb 86,6%. (60,2% bilateralis, 26,4% unilateralis). A
dyskinetikus és ataxias CP aranya sorrendben 2,5% és 10,9% volt. Legnagyobb ardnyban
(80,2%) unilateralis spasticus CP esetén késziilt MRI.

1V.4.1.3. GMFCS, BFMF és 1Q értékek

Szignifikans eltérést talaltunk a GMFCS, BFMF és 1Q értékek megoszlasaban az MRI-
vel rendelkez6 és nem rendelkezé csoportok kozott. Betegeink 36,8%-a a legrosszabb
motoros funkciot mutatdé GMFCS V. értéket kapta. A legrosszabb finommotoros funkciot
a betegeink 29,9%-anal talaltuk. A populacié tobb mint felének (53,7%) 1Q értéke <49
volt.

IV.4.1.4. Epilepszia

CP-s betegeink 57,1%-a epilepszias volt valaha az élete soran. Az epilepszia
eléfordulasanak megoszlasaban szignifikans kiilonbséget talaltunk: az MRI-s csoportban
magasabb volt az epilepsziasok aranya. Szintén szignifikdnsan gyakrabban fordult elé
epilepszia azokban a paciensekben, akik mar életiik elsé 72 orajaban gorcsoltek (35/176,
19,9% vs. 14/133, 10,5%; Chi?-teszt, p=0,026).
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Fejlodési ) Fehérél}ognainyi Sziir!(eail’loylai- Kevert Normilis Osszesen p-érték
rendellenesség eltérés nyi eltérés
48 (18,7%) 91 (35,4%) 51 (19,8%) 32 (12,5%) 35 (13,6%) 257
N % N % N % N % N % N %
Nem 0,237
e Fin 25 52,1 56 61,5 24 47,1 20 | 625 | 24 68,6 149 58
e Lany 23 47,9 35 38,5 27 52,9 12 | 375 | 11 31,4 108 42
Sziiletési suly (g) <0,001
e >2500 35 79,5 27 32,1 37 77,1 19 | 61,3 | 25 78,1 143 59,8
e 1500< suly <2500 6 13,6 19 22,6 9 18,8 9 29 5 15,6 48 20,1
e <1500 3 6,8 38 45,2 2 4,2 3 9,7 2 6,3 48 20,1
Gesztacios kor (hetek) <0,001
o >36 36 83,7 26 31 40 80 19 | 633 | 24 77,4 145 60,9
o 28-36 7 16,3 37 44 10 20 9 30 6 19,4 69 29
o <28 0 0 21 25 0 0 2 6,7 1 3,2 24 10,1
Apgar 0,5479
o 7-10 33 91,7 65 86,7 33 80,5 20 | 90,9 | 25 89,3 176 87,1
o 4-6 2 5,6 9 12 6 14,6 2 9,1 1 3,6 20 9,9
o 0-3 1 2,8 1 1,3 2 4,9 0 0 2 7,1 6 3
Sziiletési mod 0,100
e  spontan 34 72,3 44 50 30 58,8 20 | 645 | 23 67,6 151 60,2
e  csaszarmetszés 13 27,7 44 50 21 41,2 11 35,5 11 32,4 100 39,8
Ikerterhesség? 0,003
o Nem 46 95,8 76 83,5 51 100 31 | 96,9 | 33 94,3 237 92,2
o lgen 2 4,2 15 16,5 0 0 1 3,1 2 5,7 20 7,8
Neonatalis gorcs 0,13
o lgen 3 8,8 13 16,5 14 31,8 4 16 5 19,2 39 18,8
o Nem 31 91,2 66 83,5 30 68,2 21 84 21 80,8 169 81,3

4. tablazat Az MRICS kategoridi és a perinatalis faktorok kapcsolata
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IV.4.2. Az agyi MR-vizsgalatok eredményeinek MRICS szerinti osztalyozasa és
értékelése a vizsgalt perinatalis és funkcionalis faktorok fliggvényében

Az MRI vizsgalatok 65,4%-a legalabb kétéves korban tortént. A legnagyobb aranyban a
fehérallomanyi eltérések (B) fordultak elé (35,4%). Mind agyi fejlodési
rendellenességeket (A), mind sziirkeallomanyi eltéréseket (C) a betegek kb. egydtodében
talaltunk. Kevert tipusu agyi anomalidk (D) a betegek 12,5%-aban fordultak eld, és nem
talaltunk eltérést az MRI felvételeken (E) 35/257 (13,6%) esetben.

IVV.4.2.1. Perinatalis adatok és az MRICS

Szignifikans kiilonbséget figyeltiink meg az MRICS kategoriak kozott a sziiletési suly, a
gesztacios kor és az ikerterhesség eléforduldsanak megoszlasaban.

A <2500 g sullyal sziiletett gyermekek 59,4%-ban fehérallomanyi eltérést talaltunk.
Amennyiben csak a <1500 g sullyal sziiletetteket vessziik csak figyelembe, ez az arany
még magasabb, 79,2%. Az agyi fejlodési rendellenességek és a szlirkedllomanyi eltérések
a normalis sziiletési stillyal sziiletett gyermekekben fordultak elé gyakrabban. A normalis
MRI-vel rendelkezdk 78,1%-a normalis sziiletési sullyal jott a vilagra.

A gesztacios kor €s a sziiletési suly jol korrelalt egymassal. A korasziilottek ardnya a
fehérallomanyi érintettségli csoportban volt a legmagasabb (69%). Az agyi fejlodési
rendellenességgel sziiletett betegek 83,7%-a, a sziirkedllomanyi eltéréssel rendelkezdk
80%-a iddre sziiletett.

Az MRICS kategoridkat vizsgalva nem taldltunk szignifikans kiilonbséget a nemi
aranyban, az Apgar-értékek, a sziiletési modok €s a neonatalis gorcsok eléfordulasanak
megoszlasaban.

A sziiletés utani els6 72 oOraban fellépd neonatédlis gorcsok leggyakrabban a
sziirkeallomanyi érintettség esetén fordultak elé (31,8%), de a normalis MRI-vel
jellemzett csoportban is 19,2% volt ez az arany (4. tdbldzat).

IV.4.2.2. CP szubtipusok

Bilateralis spasticus cerebralis paresis esetén fehérallomanyi laesio igazolodott a betegek
39,6%-aban. Sziirkeallomanyi eltérés esetén a vizsgalt betegek 64,7%-a az unilateralis
spasticus CP csoportba tartozott. Ok az dsszes unilaterélis spasticus cerebralis pareticus
paciens 38,8%-at (33/85) tették ki. A normalis MRI-vel rendelkezd csoportban 16/35
beteg bilateralis, 13/35 pedig unilateralis spasticus CP-ben szenved (5. tdbldzat).

IV.4.2.3. GMFCS, BFMF és 1Q

A GMFCS ¢és BFMF skalak értékei normalis MRI vagy sziirkedllomanyi érintettség
esetén alakultak a legkedvezdbben; minden kategoridban az I-11. értékek ardnya tobb mint
60% volt. A legkedvezdtlenebb helyzetben az agyi fejlddési rendellenességet vagy kevert
eltérést mutatd paciensek voltak, tobb mint 65%-uk 111-V. értéket kapott.

Az intellektualis deficit az agyi fejlédési rendellenességekkel bird csoportban volt a
legsulyosabb; a betegeink 74%-a az 1Q<49 kategoriaba tartozott. A normalis intellektus
sziirkeallomanyi érintettség és normalis MRI esetén volt a leggyakoribb (56,8% ¢és
41,9%) (5. tabldzat).

IV.4.2.4. Epilepszia

Minden eltéréssel rendelkez6 MRI-s csoportban, vagyis az A-B-C-D kategoriakban 60%
feletti volt az epilepszia el6forduldsa (5. tdbldzat). A legmagasabb ardny a kevert
csoportban volt megfigyelhetd.
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Fejlodési x Fehérél} ognainyi Sziirkeai} l(fmainyi Kevert Normalis Osszesen | p-érték
rendellenesség eltérés eltérés
48 (18,7%) 91 (35,4%) 51 (19,8%) 32 (12,5%) | 35 (13,6%) 257
N % N % N % N % N % N %

CP szubtipus 0,0005

* bilaterdlis 32 66,7 57 62,6 | 15 204 | 24| 75 16 | 457 | 144 | 56

spasticus
o Ul 8 16,7 26 | 308 | 33| 647 |3| 94 | 13| 371 | 85 |331
spasticus

e dyskineticus 1 2,1 1 1,1 3 5,9 1 3,1 0 0 6 2,3

e  ataxias 7 14,6 5 55 0 0 4 12,5 6 17,1 22 8,6
GMFCS 0,001

o 1-2 15 31,9 44 48,9 32 65,3 9 30 22 62,9 | 122 | 48,6

o 35 32 68,1 46 51,1 17 34,7 21 70 13 37,1 | 129 | 51,4
BFMF <0,001

o 1-2 16 34 40 455 30 60 8 26,7 25 73,5 | 119 | 47,8

e 35 31 66 48 54,5 20 40 22 73,3 9 26,5 | 130 | 52,2
Intellektus <0,001

e 1Q2>70 8 20,5 26 32,9 21 56,8 3 10,7 13 41,9 71 | 33,2

e 1Q50-69 2 51 13 16,5 6 16,2 2 7,1 5 16,1 28 | 13,1

o 1Q<49 29 74,4 40 50,6 10 27 23 82,1 13 41,9 | 115 | 53,7
Epilepszia 0,001

e lgen 33 70,2 56 62,9 38 77,6 26 81,3 14 40 167 | 66,3

e Nem 14 29,8 33 37,1 11 22,4 6 18,8 21 60 85 | 33,7

5. tablazat Az MRICS kategoridai és a CP szubtipusainak, a funkcionalis értékeknek és az IQ-nak a kapcsolata (CP, cerebralis paresis;
MRI, magnetic resonance imaging; GMFCS, Gross Motor Function Classification System; BFMF, Bimanual Fine Motor Function;
1Q, intelligencia kviciens)
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IV.5 Diszkusszi16

Jelen kutatasunk célja a dél-dunantuli régidban €16 cerebralis pareticus populacio klinikai
jellemzése és a koponya MR-vizsgalatok soran talalt patologias eltérések elemzése volt.
Az MR-leletek értékelésére az SCPE szervezet altal 2017-ben publikalt osztalyozasi
rendszert (MRICS) alkalmaztuk. Tudomasunk szerint ez az els6 magyar, cerebralis
paresisben szenvedd betegek klinikai statuszanak és képalkotd leleteinek jellemzoit
osszefoglaléo munka, melybe minden CP szubtipus bevonasra keriilt. Hollody és Sz6ts?’
korabban csak a bilateralis spasticus CP jellemzdit vizsgaltak 1975 és 1986 kozott
sziiletett gyermekeken.

IV.5.1. A cerebralis pareticus populacio altalanos jellemzdinek Osszevetése az irodalmi
adatokkal

A nemzetkozi adatokkal harmonizdloan mi is fit dominanciat figyeltiink meg a CP-S
populacionkban (60,4%). Reid és mtsai (59,1%)?® Ausztralidban, Himmelmann és mtsai
(60%)? 0 Svédorszagban, Benini és mtsai (54%)%' Kanadaban is fia nemi talsalyt
allapitottak meg. Tudomasunk szerint ezen nemi arany eltérésre nem sziiletett még
egyértelmli magyarazat, azon kiviil, hogy az XY kromoszémat hordoz6 fiimagzatok és
Gjsziilottek esenddbbek. Erdekes médon Himmelmann® egy korabbi kozleményében
lany dominanciat talalt az érett Ujsziilotteket vizsgdlva, mig a koraszilotteknél fia
talstlyt. Reid és mtsai®® szintén fiti dominanciét taldltak a korasziilottek korében. Mi a
tanulmanyunkban nem taldltunk kiilonbséget a nemek megoszlasdban a korasziilotteket
¢s az érett Ujsziilotteket 6sszehasonlitva.

Igen fontosnak tartjuk, hogy CP-s betegeink tobb mint fele normalis sullyal (>2500 g,
51,1%), és tobb mint a fele idOre sziiletett (>36 gesztacids hét, 53,5%). Ez az adat jol
korrelal a nemzetkdzi irodalommal.®** Bax és mtsai is hasonld aranyt figyeltek meg
(European Cerebral Palsy Study (2006)%, a vizsgalt gyermekek 54,5%-a idore sziiletett.

A csdszarmetszés aranya nemcsak Magyarorszagon, hanem Eurdpéban is folyamatosan
emelkedik. CP-s betegeink esetében igen magasnak tiinik ez az arany (39,3%), de nem
kiilonbozik jelentdsen a jelenleg kozolt atlagos magyar eléfordulasi aranytol (39%). Meg
kell azonban emliteniink, hogy a csaszarmetszés gyakorisaga 1990-ben még 1ényegesen
alacsonyabb volt (10%). Hasonloan nagy novekedés figyelheté meg globalisan is; 15 év
alatt szinte megduplazodott a csaszarmetszések aranya az egész vilagon (12,1% (2000)-
21,1% (2015).%¢

Az altalunk vizsgalt cerebralis pareticus gyermekek nagy része (87,1%) Apgar 7-10
értékkel sziiletett. Reid a tanulmanyaban? hasonlé értékeket kapott (az tjsziilottek 82%-
a Apgar 7-10 értéket kapott). A kapott eredmények alapjan alacsonyabb Apgar-értékeket
varnank. Feltételezésiink szerint az Apgar-értékek megbizhatosaga tobb tényezdtdl fligg,
ezért ovatosan kezelenddk.

A sziiletést kdvetd elsd 72 éraban betegeink 15,8%-nal fordult el gores. Reid és mtsai?®
kétszer ekkora aranyban (31,59%) tapasztaltak neonatélis gorcsoket, de ez a kiilonbség a
kiilonboz6é megfigyelési idokbol adodhat; 6k az egész neonatalis peridodust bevontdk, mig
mi csak az els6 72 oraban jelentkez6 konvulziokat rogzitettiik.

A spasticus CP aranya populacionkban (86,6%) szinte teljesen megegyezett az SCPE
munkacsoport altal kozolt adattal (85,75%).3” Ez a vizsgélat 13 eurdpai kdzpont adatai
alapjan késziilt, 1976 és 1990 kozott sziiletett cerebralis pareticus gyermekeket vontak
be. Bax és mtsai 79,2%-ban (sziiletési évek 1996-1999), Himmelmann és mtsai 79%-ban
(sziiletési évek 2003-2006) talaltak spasticus cerebralis pareticus betegeket. A
dyskineticus CP aranya vizsgalatunkban alacsonyabbnak bizonyult (6,5% vs. 2,5%), mig
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az ataxidsé magasabbnak (4,3% vs. 10,9%), mint az SCPE munkacsoport®’
tanulmanyaban (annak ellenére, hogy a progressziv neurologiai betegség kizarasi
kritérium volt).

Leggyakrabban unilateralis spasticus CP esetén keriilt sor koponya MR-vizsgalatra
betegeink korében (80,2%). Ennek magyarazataul szolgalhat, hogy az aszimmetria
viszonylag konnyen észrevehetd, korai figyelemfelhivo neurologiai jel.

A GMFCS értékeket, vagyis a nagymotoros funkciot méré eredményeinket a mar
tobbszor emlitett ausztral vizsgalattal (Reid 1999-2006) §sszehasonlitva sajnos
megallapithatjuk, hogy betegeink nagyobb aranyban tartoztak a stlyosan karosodott
motoros funkciot mutato GMFCS 111-V. csoportba (51,2 vs. 38%). Hollung és mtsai?
Norvégidban, 1999 ¢és 2010 kozott sziiletett cerebralis pareticus gyermekeket vizsgalva
65-92%-ban GMFCS I-II. értéket adtak a gyermekeknek. A Iényeges kiilonbség
feltételezésiink szerint abbol adodhat, hogy mi korabban, 1990-t61 sziiletett gyermekeket
is bevontunk a vizsgalatainkba, amikor a perinatalis intenziv ellatas talan még nem volt
olyan szinvonalil hazdnkban, mint az emlitett orszagokban.

Ezzel szemben a finommotoros mozgast méré6 BFMF-skalan kapott értékeink csak kissé
maradnak el egy korabbi norvég tanulmanyéto1%8, ahol 1996-98 kozott sziiletett cerebralis
pareticus gyermekeket vizsgaltak. Amig a mi betegeink 48,7%-a kapott BFMF I-I11.
értéket, addig a norvég tanulmanyban ez az arany 54% volt.

Reid masik tanulmanyaval® 6sszehasonlitva korabbiakbol levezethetden az intellektuélis
elmaradottsag el6fordulasi aranya is magasabb volt a mi vizsgalatunkban (1Q<70 67,6%),
mint Reid és mtsai k6zlésében (45%). Az intellektualis elmaradas jol korrelal a motoros
karosodas sulyossagaval.

IVV.5.2. Az MRICS alkalmazésa

A legljabb ajanlasok szerint minden cerebralis pareticus gyermeknél ajanlott legalabb
egy koponya MR-vizsgalat elvégzése, mert segithet a CP hatterének tisztazasaban. Ennek
idépontjat célszerti kétéves kor utanra idéziteni, hiszen ezen iddszakra komplettalodnak
az agyi mielinizacios folyamatok. Amennyiben korabban késziilt mar felvétel és nem
egyértelmii, ajanlott azt kétéves kor utan megismételni. A cerebralis pareticus gyermekek
MRI felvételeinek osztalyozasara mér tobbféle rendszer is késziilt.?+ 2831 40: 41

MR-felvételeink 86,4%-aban volt detektalhatd valamilyen eltérés. Korzeniewski és
mtsai‘® 20 kdzleményt tanulméanyoztak 4t metaanalizisiikben. Ezen publikaciok 80,1%
(55,1-100%) aranyban talaltak eltérést a cerebralis pareticus betegek MRI felvételén. Ez
az adat jol harmonizal a sajat eredményeinkkel. Reid és mtsai’® szinte teljesen azonos
aranyban talaltak normalis MRI-t a CP-s betegeikben, mint mi (13% vs. 13,6%). Benini
és mtsai®! viszont joval nagyobb aranyban (29%) kozoltek normalis MRI eredményt
cerebralis pareticus betegeiknél. A kiilonbséget valdsziniileg az okozhatja, hogy Beniniék
csak 1,5T MR késziiléket alkalmaztak és a vizsgalatok 1999-2002 zajlottak, mig
esetiinkben 2007-2015 kozott mar 3T késziilékkel is késziiltek a felvételek.

IVV.5.3. A perinatalis adatok értékelése az MRICS tiikrében
A sziletési suly és a gesztacidos kor megoszlasa jol prezentalja, hogy a
korasziilottség/alacsony sziiletési stly esetén foleg fehérallomanyi eltérések okoztak a
CP-t, mig a sziirkeallomanyi laesiok és az agyi fejlodési rendellenességek tobbnyire az
érett, normalis sullyal sziiletett gyermekeket érintették. Normalis MRI a tobbnyire
normalis sullyal, idére sziiletett gyermekekben fordult eld.
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IV.5.4. A CP szubtipusok és az MRICS

Az unilateralis spasticus CP hatterében legtobbszor sziirkeallomanyi laesio igazolddott
(33/85). Ezekben az esetekben egyoldali arteria cerebri media elzarodas volt a f6 agyi
eltérés. A bilateralis spasticus CP esetén a fehérallomanyi laesiok dominaltak (57/144).
A kétoldali periventricularis leukomalacia volt a leggyakoribb eredet.

IV.5.5. A funkcionalis értékek és az MRICS

Erdekesnek tiint, hogy nemcsak a normalis MRI-vel rendelkez paciensek kaptak jobb
GMFCS, BFMF ¢s 1Q értékeket, hanem a sziirkeallomanyi érintettséglick is. S6t, e
csoport értékei kismértékben még jobbnak is bizonyultak a GMFCS és az 1Q esetén a
normalis MRI-vel rendelkezd csoporténal.

Numata és mtsai*! 86 spasticus diplegids gyermeket vizsgaltak. Meglepd modon nem
talaltak kiilonbséget az értelmi képességekben a normalis és koros MRI-vel rendelkezd
csoportok kozott. Leirtak, hogy tobb mint 50%-ban a normalis MRI-s csoportban is
eléfordult intellektualis deficit, ezért Gigy utaltak a negativ MRI eredményre, hogy azok
valosziniileg még nem detektalt eltéréseket tartalmazhatnak.

IV.5.6. Az epilepszia ¢s az MRICS

Hangstilyozando, hogy kiilondsen magas epilepszia aranyt talaltunk. Minden koros MRI-
vel rendelkezd csoportban 60% feletti volt az epilepszia eldfordulasa. Ezt magyarazhatja
az a tény, hogy a kutatasunk soran mi azt vizsgaltuk, hogy a betegeknek volt-e ,,valaha”
epilepszidja, mig mas kutatasok egy adott iddszakra vonatkoztak.*>*
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V. Az uj eredmények osszefoglalasa

V.1. Az ujsziilott- és csecsemOkorban el6forduld, paroxysmusokban

jelentkezd események differencialdiagnozisa

Az Gjsziilott- és csecsemOkorban gyakori, paroxysmusokban jelentkezé események
korrekt diagndzisa gyakran csak video-EEG segitségével lehetséges. A benignus,
életkorra jellemz6 jelenségek €s az epilepszids rohamok szemiologiajanak ismerete
azonban nagy segitségiinkre lehet a differencialdiagnosztikaban. Kutatasunk
bebizonyitotta, hogy ezen paroxysmalis jelenségek helyes megitélése ardnyosan nd a
tapasztalattal, szakképzettséggel, vagyis az edukacidnak Oridsi jelentdsége van. Mar
minimalis edukaci6 is szamithat, hiszen a sziilok eredménye mar jobbnak bizonyult, mint
az els6éves orvostanhallgatoké. A jitteriness, a benignus neonatdlis alvasi myoclonus
vagy az infantilis maszturbacio jellegzetes megjelenése, a koriilmények ismerete segiti a
korrekt diagnozis felallitasat és elkerlilhetové tesznek esetleges tovabbi (akar invaziv)
vizsgalatokat. A panaszolt mozgasjelenségrol a sziilok altal otthon készitett videofelvétel
segitheti az orvost a dontésben. Dolgozatunkkal els6sorban a gyermeket elsd szinten
ellaté haziorvosok figyelmét szerettilk volna felhivni a benignus mozgasjelenségek
helyes megitélésére. Orvendetes, hogy a perinatalis intenziv centrumokban dolgozé
neonatologusok és az itt konziliumot ad6d vagy a csecsemd késébbi gondozasat végzo

gyermekneurologusok megitélése a paroxysmalis jelenségekrél hasonlo.

V.2. A West-szindroma etiologiaja és progndzisa. A cerebralis paresis

eldfordulasa West-szindromas betegekben

Az irodalomban els6ként foglalkoztunk és irtuk le a West-szindromas betegeket nemcsak
az epilepszias, hanem a motoros statuszuk alapjan csoportositva.

Kiilon csoportban vizsgaltuk a csak West-szindromas és a West-szindrémas €s cerebralis
pareticus betegeket. Kiilonbséget talaltunk a két csoport kozott az agyi malformaciok, a
hippocampalis eltérések és az egyéb (corpus callosum eltéréseken kiviili) fehérallomanyi
eltérések gyakorisagaban. A nem CP-s West-szindromas betegekben gyakoribb volt az
agyi malformaci6 és a hippocampalis eltérés eléfordulasa, mint a CP-s betegcsoportban.
Kutatasunk soran - a nemzetk6zi adatokhoz hasonléan - mi is viszonylag nagy aranyban

(11,3%) talaltunk olyan West-szindromas betegeket, akiknek agyi képalkotd vizsgalata
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sordn eltérés nem igazolodott. Tovabbi kutatasra 6sztondz benniinket ezen eredmények
tovabbi finomitasa, pontositasa.

Elsonek allapitottuk meg, hogy a cerebralis pareticus és West-szindromas betegek
epilepszias kortorténete kedvezébb lefolyast mutat, mint a csak West-szindromas
csoporté. A cerebralis pareticus csoport viszont nemcsak a motoros funkciokat illetéen,

de a kognitiv teljesitmény tekintetében is kedvezotlenebb progndzissal bir.

V.3. A cerebralis paresis klinikai jellemz6i. A koponya MR- vizsgalatok

szerepe ¢€s jelentdsége a cerebralis paresis okainak kutatasdban

Magyarorszagon sajnos nincs orszagos CP-regiszter. A délnyugat-magyarorszagi teriilet
(Baranya, Somogy ¢és Tolna megye) CP-regiszterét nemzetkozi kollaboraci6 keretében
kezdtiik el késziteni, illetve tartjuk naprakészen. Ezen regiszter adatai alapjan
megallapithatjuk, hogy a magyar cerebralis pareticus gyermekek klinikai jellemz6i nem
kiilonboznek a nemzetkdzi adatoktél a fit nemi dominancia, a sziiletési suly, a
korasziilottség, a csaszarmetszés eldfordulasa és az Apgar-érték tekintetében. A CP
altipusait tekintve az altalunk vizsgalt gyermekek kozott is a spasticus CP eléfordulasa a
gyakoribb. Sajndlatos moédon a délnyugat-magyarorszagi betegpopulacioban a
nemzetkdzi adatokhoz viszonyitva gyakrabban talalkoztunk a CP sulyosabb formaival
(GMFCS, BFMF I11-V.). Ennek megfeleléen a CP-s betegek intellektusat, epilepszias
statuszat is rosszabbnak talaltuk. A kedvezdtlenebb eredmények magyarazata lehet, hogy
viszonylag nagy id6éintervallumban (1990-2015) sziiletett CP-s betegeket vizsgaltunk.
Reményeink szerint hazankban is csokkenni fog, vagy eltlinik ez a kiilonbség a perinatalis

intenziv ellatas személyi és targyi feltételeinek jelentds javulasaval.

Bizonyitottuk, hogy az eurdpai ,,Survaillance of Cerebral Palsy in Europe” szervezet altal
- részvételiinkkel is - Kifejlesztett MRICS (MRI Classification System) segitséget ad és
korasziilottekben a fehérallomanyi laesiokat, az érett ujsziilottekben az agyi
fehérallomanyi rendellenességeket és a sziirkeallomanyi laesiokat talaltuk gyakoribbnak.
A nemzetk6zi adatokhoz hasonld volt a normélis MRI ardnya (13,6%) a CP-s
populacionkban. A normalis MRI-vel rendelkez6 pécienseken kiviil a sziirkeallomanyi
érintettségii betegek nagy- és finommotoros, illetve kognitiv funkcioi hasonléan jonak
bizonyultak. A normalis koponya-MRI-vel rendelkezé6 CP-s betegekben a jovdben

tovabbi, elsdsorban genetikai jellegli vizsgélatok tisztazhatjak a CP lehetséges okait.
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