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A kiserek elvaltozasainak felosztasa: >Haemangiomak

congenitalis AVM 1-2%
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8.Er takaro

Haemangiomas and Vascular Malformations : R. Mattasi, D.A.Loose, M Vaghi; Springer 2009
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Szomatikus mutacié - tumor szuppresszor gén miikodésének
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EPIDEMIOLOGIA

A leggyakoribb jéindulatu
daganat csecsemé&korban

O  Incidencia érett csecsemdékben: 10%
O  Incidencia korasziiléttekben

1000 g alatt:  22-30%

O  Incidencia 1500 g felett: 10%
O  Afrekvencia né:

< azanyai életkorral

<  placenta previa

<  preeclampsia

<  chorion biopszia utan
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GENEK

a daganatok keletkezése /
a daganatok elleni védelem

Evidence for loss of heterozygosity of 5q in sporadic haemangiomas:
are somatic mutations involved in haemangioma formation?
J Clin Pathol 2001;54:249-252 doi:10.1136/cp.54.3.249
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Mindkét NF1 allél elvesztése a A malignus transformaciéhoz tovabbi
Schwann sejtben neurofibroma gének elvesztése sziikséges:
keletkezéséhez vezet P53,(INK4A)P16

erythrocyta-tipusu glucose transporter,
GLUT 1 a hemangiomak endotéliuma expresszalja

RICH -
Rapidly Involuting Congenital Hemangioma

Klasszikus ICH

Infantilis Kapillaris Hemangioma

NICH
Non Involuting Congenital Hemangioma

Normal sejt
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onkogének,
tumor szuppresszor gének (TSG),
DNS repair gének

RICH

Rapidly Involuting Congenital Hemangioma

Klasszikus ICH

Infantilis Kapillaris Hemangioma

NICH
Non Involuting Congenital Hemangioma

GLUT 1 pozitiv tumorok

Rogers M, Lam A, Fischer G.
Sonographic findings in a series of rapidly
invluting congenital hemangiomas (RICH).
Pediatr Dermatol 2002;19(1):5-11.

Enjolras O, Mulliksn JB, Boon LM, Wasssf M,
Kazakewich HP, Burrows PE. Noninvaluling
congenital hemangioma: a rare cutaneous vascular
anomaly. Plast Reconstr Surg 2001;107(7):1647-54

szignifikansan magasabb a
proliferacids rata,

a mortalitds magasabb

a GLUT1-pozitiv tumorok esetén

gyermekekben

The role of GLUT1 ir ining in the diagnosis.
Hernéandez F, Navarro M, Encinas JL, Lopez Gutiérrez JC, Lopez

liver vascular tumors in children.
ia M, Leal N, Martinez L, Patron M, Tovar JA.




PHACE(S) szindréma OMIM 606519

Posterior fossa malformaciok
Heamangioma —6rids facialis, plaque tipus
Coarctatio aortae és kardialis defektus
Szem abnormalitdsok

(Sternal defektus) Frieden 1 etal. Arch Dermatol
1996;132:307-11

(Stenosis az intra-cranial artériakban)
PHACE(S) syndrome
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Propranolol for Severe Hemangiomas of Infancy
N Engl J Med 2008; 358:2649-2651
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Bordeaux Children's Hospital, 33 076
Bordeaux, France
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O  Jean-Benoit Thambo, M.D.
Haut-Lévéque Heart Hospital, 33 600
Pessac, France

O  Alain Taieb, M.D.

Bordeaux Children's Hospital, 33 076 S2oiecic Tovbirenss napok

Bordeaux, France

Arteriovenous Malformation: A Rare Manifestation of PHACE Syndrome .
K Brandon. Ped Dermatol (28) 8, 2, 180-184; 2011.

béta-adrenerg receptor blokkolok
(50-es évek)

=

szelektiv nem szelektiv
kardioszelektiv (csak B1 receptorra hatd) (B1 és B2 receptorra is hatd),

2005

B1 receptor talélhatd: szivben, vesében,
B2 pedig: vénak falaban, bronchusokban, méhizomzatban.

CLINICAL PEARLS

A B-receptor aktivalédasa az adenilat-ciklaz miikodését inditja be,
amely a cAMP szintet néveli, ezzel pedig Ca?* inonok aramlanak az intracellularis

Az ESPD titkari és elndki feladatainak ellatasa térbe, ennek hatasara noradrenalin szabadul fel a szinapszisokbol.

ESPD weboldal szerkesztése és karbantartasa www.espd.info
Gyermekbdrgydgyasz weboldal készitése www.gyermekborgyogyasz.hu
ESPD Sister Society Meetingek szervezése

ETFAD elndkségi tagsag

EADV Board vezet6ségi tag, H&A Committee tag, ISAD alapité tag

1I-es csoportl nonszelektiv béta-adrenerg

PROPRANOLOL receptor blokkold PROPRANOLOL

N-alkil-oxi-propanol-amin lanc
negativ inotrop hatas

a szlv vezetési sebessége

perctérfogat O Mh: hypotonia, bradycardia, bronchoconstrictio, hypoglikaemia,
. O Coi: asthma bronchiale

RENIN szekréci6 labilis diabetes, hypotonia, bradycardia, AV blokk,

RR a majban metabolizalodik, veséken keresztiil valasztodik ki

A vasodilatatio gatlasa tartés vasoconstrictio b elhalvanyodas

VEGF és BFGF szintézist gatlé hatasa > méretbeli csokkenés

Pediatric Dermatology Vol. 26 No. 5 610-614, 2009 Pediatric Dermatology Vol. 26 No. 5 610-614, 2009



kardiologiai vizsgalat +EKG, ECHO

szemfenék, szembelnyomas vizsgalat

neurologiai vizsgélat + UH, MRI, MRA
alvadasi pulmonolégia

PROTOKOLL " B oo A Heim Pal Gyermekkdrhaz Bérgyégyaszati Osztalyan

2008-ban a B-blokkol6 kezelés bevezetése

O R RN .

’ azonnal
| ARC/ANOGENITALIS Propranoll
azonnal a kizarolag szuperficialis B )
multiplex naevus flammeus komponenssel rendelkezd, nem tul
szer(i léziok nagy terileten elhelyezkedd
g0ysbliokalisacio érdaganatok esetében a localis
cT propranolol kezelés pressure th.
kontroll vizsgélat. ’ MR alkalmazasa mellett is hatékony
biopszia
(angiografia)
nincs valtozas k(zmplika'f:i(), gggg gggg év/ megjelenés 6sszes osztaly
novekedés 2010: 2622
2011: 2823
2012: 2796
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ELSO KOZLESEK

Szalai Zs, Torma K, Kondorosi |, Bense M

Ujdonsagok a gyermekbdrgy6gyaszati diagnosztika és terap
GYERMEKORVOS TOVABBKEPZES 5:(1) pp. 33-38. (2006)
Szalai Zs, Solymosi A, Tasnadi G, Kiss A, Harkanyi Z
Terapias Ujdonség a haemangiomak kezelésében
GYERMEKORVOS TOVABBKEPZES 9:(2) pp. 83-87. (2010)
Solymosi A, Csitos A, Tasnadi G, Kiss A, Harkanyi Z, Szalai Zs.

Nem-szelektiv béta-blokkolok alkalmazasa kapillaris haemangiomakban
BORGYOGYASZATI ES VENEROLOGIAI SZEMLE 86:(2) pp. 51-55. (2010)

ELSO KOZLESEK

2009 oktdber - 2010 decembere k&zott : a kezelés 10. napja

Esetszam: 22 beteg (17 lany 5 fit)

Eletkor: 1 -8 honap kozétti atlag: 3, 7 ho)

Régio: Fej-nyak régio ( fiil-orr-gégészeti, bérgyogyaszati,
gyermekgyogyaszati osztaly betegei.

In the whole series a significant regression was observed in 13
patients (59%) in the first week of the therapy. Further five patients
showed this time a marked, two mild improvements, and two
children did not respond initially to the PR therapy.

. " . i At the second check-up (1 month after initiating PR therapy) 50% of
Propranolol for infantile haemangioma: Striking effect in the first weeks. N L il
G. Katona, Zs. Csakanyi, E. Gacs, Zs. Szalai, G.Rath, | Gerlinger. chitdren showed definitive improvement compared to the first visit.
Int J Pediatr Otorhinolaryngol 76(12);1746-50 (2012) PMID22944359. B .
Discuss effect and ics of pre (PR) in infantile haemangioma (IH) of head and Comparison G.NH regression between the 2nd and the 5th check-
neck in children during follow-up. ups resulted in a p value a little larger than 0.05. There was not

significant correlation between the initial IH severity and the

i at the follow-ups (p>0.05).

Hemangioma vascularis malformacios szakrendelés
megszervezése, tarsul6 szindromak diagnosztikaja

KLINIKAI VIZSGALATOK Ev—
(PI - 2000-2013-ig 9 II-IV. fazist ) | Primer

Klippel-Trenaunay sy
V0040 SB 201 Herediter
— NF type |

Randomizalt, kontrollalt ,Il/ll-as fazisu, l zindromahoz J
multidézis, multicenter -

LE Distichiasis

i

placebo kontroll4lt vizsgalat Yellow —nall.

csecsemdkori proliferativ b B LE-cholestasis

hemangiomakban cl y - -

13 dozisban 3-6 ho it [ LE-ptosis |
HLTS*

No.: 16/12 [ Tumersy |
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Klinefelter —
.
Trisomy 13,18,21
LE hypoparathyreoidism

*HLTS=hypatrichosis-L E-teleangiectasia



Konyvrészletek megirasa

GYERMEK-
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epldemiologia, dlagnosztika, terapla
napjainkban

MARODI LASZLO

PROPRANOLOL kezelés eredményei

307 osztalyon apolt hemangiomas eset 2008-2013 kdzott
136 szisztémas propranolollal kezelt beteg
136 OGYI engedély kérése

Tobb szaz gyogyult gyermek

O O ooo

Mh: hypotonia, bradycardia( 10 alatti esetszam), bronchoconstrictio (1
eset), hypoglikaemia - atmeneti, éjszakai felriadas (2 eset- ikerpar)

ELOADASOK ssszesen 2000-2013-ig:

98 magyar és 38 angol nyelvi felkért eléadas
Barcelonai egyetemen ,Training Course for Pediatric Dermatology” el6adasok évente

lai lai r K, Torok

in ns in il 1A in epi ic palmoplantar keratoderr
PEDIATRIC DERMATOLOGY 1 430435, (1
IF: 0874

Szalai S, Becker K, Torsk £

Costello syndrome with decreased glucose tolerance

EUROPEAN JOURNAL OF DERMATOLOGY 9:(7) pp. 533-536. (1999)
IF: 0.445

Harpers

Congenital poikiloderma with verruciform hyperkeratosis and bone abnormalities.
Variant of Rothmund-Thomson syndrome (type Thomson:

EUROPEAN JOURNAL OF PEDIATRIC DERMATOLOGY 9:(2) pp. 77-80. (1999

Ring J, Alomar A, Bieber T, Deleuran M, Fink-Wagner A, Gelmetti C,
Gieler U, Lipozencic J, Luger T, Oranje AP,

Schafer T, Schwennesen T, Seidenari S, Simon D, Stander S, Stingl G,
Szalai S, Szepietowski JC, Taieb A, Werfel T, Wollenberg A, Darsow U
Guidelines for treatment of atopic eczema (atopic dermatitis) Part I
JOURNAL OF THE EUROPEAN ACADEMY OF DERMATOLOGY AND
VENEREOLOGY 26:(8) pp. 1045-1060.(2012) IF: 2.980%
Grzeschik K -H, Bornholdt D, Oeffner F, Kénig A, Del Carmen Boente M, Enders H,
Fritz B, Hertl M, Grasshoff U,

Hofling K, Oji V, Paradisi M, Schuchardt C, Szalai Z, Tadini G, Traupe H, Happle R
Deficiency of PORCN, a regulator of Wnt signaling, is associated with focal dermal
hypoplasia

NATURE GENETICS 39:(7) pp. 833-835. (2007)

IF: 25.556

To6th B, Méhes L, Taskd S, Szalai Z, Tulassay Z, Cypowyj S, Casanova J-L, Puel A, Marddi L

Herpes in STAT1 deficiency
LANCET 379:(9835) p. 2500. (2012)
IF: 38.278*

PROPRANOLOL kezelés eredményei

307 osztalyon apolt hemangiomas eset 2008-2013 kdzott
136 szisztémas propranolollal kezelt beteg
136 OGYI engedély kérése

Tobb szaz gyogyult gyermek
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Mh: hypotonia, bradycardia( 10 alatti esetszam), bronchoconstrictio (1
eset), hypoglikaemia - atmeneti, éjszakai felriadas (2 eset- ikerpar)



